Miesnie a szkielet

Cwiczenie 3: Budowa i czynno$¢ mieéni szkieletowych (poprzecznie-
prazkowanych)

Miesnie a szkielet

Szkielet zapewnia oparcie dla narzadéw w organizmie i ruch ciata. Kosci petnig funkcje
podporowg, natomiast stawy stanowig elementy ruchome szkieletu. Mie$nie szkieletowe,
poprzecznie prazkowane, przymocowane sg do kosci bezposrednio albo za posrednictwem
sciegien, zbudowanych z mocnych wigzek witokien kolagenowych. Miesnie szkieletowe jako
»..maszyny zdolne do przetworzenia energii chemicznej w mechaniczng...” wykonujg
wiekszos¢ pracy w celu poruszania sie i wspierania szkieletu zwierzecego i stanowig okoto

70% masy komérkowej organizmu (tj. 40% catkowitej masy ciata).
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Rysunek 1: Schemat budowy miesnia szkieletowego.

Przyczep poczatkowy miesnia jest jego koricem umocowanym blizej tutowia lub do
bardziej nieruchomej kosci. Przyczep korncowy miesnia jest potaczeniem bardziej dystalnym
(distantia — odlegty) lub bardziej ruchomym.

Charakterystycznymi cechami miesni sg ich pobudliwos¢ i rozciggliwos¢. Pobudliwos¢
to zdolnos¢ komoérek tkanek i catych organizméw do reagowania na bodice. W przypadku
komoérek miesni szkieletowych bodicem jest wzbudzenie neuronu ruchowego
(motoneuronu), powodujace uwolnienie neuroprzekaznika acetylocholiny (ACh) do szczeliny
synaptycznej ztgcza (synapsy) nerwowo-miesniowego (ptytki koricowej). Rozciggliwosc
miesnia, czyli elastycznos¢ miesnia jest jego zdolnoscia do wydtuzania sie i powracania do
swojego pierwotnego ksztattu.

Morfologia i anatomia miesnia szkieletowego

Miesien szkieletowy zbudowany jest z dtugich, wielojgdrzastych komédrek, nazywanych
wiéknami miesniowymi (miocytami). Witdkna tych miesni sg najwiekszymi komdrkami ciata,
utworzonymi przez fuzje wielu pojedynczych komdrek miesniowych embrionalnych,
noszacych nazwe komdrek satelitarnych. W dojrzatym miesniu lezg one po zewnetrznej
stronie btony wtékna miesniowego. Kiedy zachodzi konieczno$¢ wzrostu i naprawy miesnia,
komorki satelitarne stajg sie aktywne i réznicujg sie w komaérki miesniowe. Miocyty w miesniu



Morfologia i anatomia mies$nia szkieletowego

utozone sg réwnolegle wzdtuz jego dtugiej osi. Grupujg sie one w peczki miesniowe (Rysunek
1). Poza peczkami mies$niowymi strukture miesni buduja kolagen, wiékna elastyczne, nerwy i
naczynia krwionos$ne. Kazdy peczek miesniowy otoczony jest btong zbudowang z wiotkiej
tkanki tgcznej — omiesna. Cate brzusce miesni poprzecznie prgzkowanych, zbudowane z wielu
peczkdw miesniowych, otoczone sg namiesng — ostonkg zbudowang z tkanki tacznej
wtdknistej stanowiacg ciggtosé z tkanka faczng wokdt widkien miesniowych i peczkdw oraz ze
sciegnami przytwierdzajgcymi miesien do przylegtych kosci.

Btona komoérkowa widkna miesniowego nosi nazwe sarkolemmy (sarkos — ciato +
lemma — powtoka), a cytoplazma - sarkoplazmy. Gtéwnymi wewnatrzkomdrkowymi
strukturami w miesniach poprzecznie prazkowanych sg miofibryle (myo — miesniowy).
Stanowig je wysoko zorganizowane wigzki biatek kurczliwych i elastycznych, ktére wykonuja
prace zwigzang ze skurczem, sg zrodtem napiecia miesniowego, czyli sity wywieranej przez
miesien i utrzymuja je w catosci. Struktura miesni szkieletowych obejmuje réwniez struktury
zbudowane z bton biologicznych: rozlegtg siateczke sarkoplazmatyczng (SR), bedacg forma
zmodyfikowanego retikulum endoplazmatycznego, (siateczki wewnatrzplazmatycznej), ktore
owija sie wokoét kazdej miofibryli jak koronka. Sktada sie ona z podtuznych cewek, ktérych
koncowe rozszerzone regiony noszg nazwe cystern brzeinych. Siateczka sarkoplazmatyczna
gromadzi i odseparowuje od sarkoplazmy (sekwestruje) jony wapnia (Ca**) (sequestrare —
konfiskowac¢). Odbywa sie to w czasie spoczynku (rozkurczu) miesnia dzieki dziataniu
transportu aktywnego — pompy wapniowej — Ca**-ATPazy, biatka enzymu zlokalizowanego w
btonach SR. Podczas pobudzenia, uwolnienie wapnia z SR stanowi sygnat zapoczatkowujacy
skurcz we wszystkich typach miesni — réwniez miesniach gfadkich i miesniu sercowym.
Cysterny brzezne sasiadujg i sg blisko zwigzane z rozgateziajgcg sie siecia wpuklen
sarkolemmy — btony komdérek miesniowych, zwanych cewkami poprzecznymi (cewki T).
Jedna cewka T i dwie otaczajgce jg cysterny brzezne retikulum sarkoplazmatycznego tworzg
triade. Btony kanalikdw poprzecznych T posrednicza w rozprzestrzenianiu sie fali
depolaryzacji pobudzajgcej widkno miesniowe i zapewniajg kontakt ich $wiatta z ptynem
zewnatrzkomaérkowym (Rysunek 2).

Cewka T przenosi potencjaty Siateczka
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Rysunek 2: Elementy sktadowe sarkomeru i otaczajgce je struktury btonowe: kanaliki poprzeczne (cewki T) i cysterny
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Elementy kurczliwe komérki miesniowej

retikulum sarkoplazmatycznego, ktére tworzq triady.

Elementy kurczliwe komaorki miesniowe;j
Sarkomer

Whnetrze widkna, poza elementami cytoplazmatycznymi tworzg liczne widkienka
kurczliwe zwane miofibrylami, o s$rednicy 1-3 um. W obrebie miofibryli widoczne s3
sarkomery — powtarzajgce sie odcinki o réinym stopniu zatamywania sSwiatta: prazki
anizotropowe (dwdjtomne, prazki A sg w obrazie mikroskopowym ciemne) i prazki
izotropowe (jednotomne, prazki | s3 w obrazie mikroskopowym jasne). Kazdy sarkomer, jest
podstawowg jednostka strukturalno-czynnosciowa miesénia i zawiera jeden prazek ciemny
oraz dwie potéwki prazka jasnego. W sktad tworzacych prazki anizotropowe (ciemne)
filamentéw grubych wchodzi miozyna, natomiast miofilamenty cienkie s3 zbudowane z
aktyny, biatek regulatorowych tropomiozyny i kompleksu troponin: troponiny T, troponiny |

oraz troponiny C. W sktad sarkomeru wchodzg tez biatka dodatkowe, stabilizujgce jego
strukture: titina i nebulina.

Rozmieszczenie filamentéw grubych i cienkich miofibryli w przebiegajgcych réwnolegle
wtéknach miesniowych tworzy w obrazie mikroskopowym powtarzajacy sie wzér
naprzemiennych jasnych i ciemnych pragzkéw. Odcinki anizotropowe i izotropowe na lezgcych
obok siebie miofibrylach w obrebie jednego wtékna miesniowego sg rozmieszczone na tej
samej wysokosci. Jedno powtdrzenie wzoru odpowiada jednemu sarkomerowi (sarkos — ciato
+ mere — jednostka, odcinek}, jednostce kurczliwej miofibryli (Rysunek 3).
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Rysunek 3: Organizacja budowy miofibryli

Ponizej przedstawiamy szczegdty dotyczace planu budowy sarkomeru. Sktada sie on z
nastepujacych elementéw:

1. Dysk Z. Kazdy sarkomer ma dwa dyski Z i znajdujace sie pomiedzy nimi filamenty.
Dyski Z sg zygzakowatymi biatkowymi strukturami, stuzgcymi za miejsca przyczepu dla
filamentdw cienkich. Skrdt Z pochodzi od niemieckiego stowa zwischen — ,,pomiedzy".

2. Praiki l. Sg to najjasniejsze prazki sarkomeru, reprezentujgce obszar zajmowany tylko
przez filamenty cienkie. Skrét ,,1” pochodzi od stowa izotropowy i oznacza obszar, ktéry
w obrazie z mikroskopu polaryzacyjnego jednolicie odbija swiatto. Dysk Z przebiega
przez srodek kazdego prazka I, tak ze kazda jego potowa nalezy do innego sarkomeru.
Dtugosé tych prazkdw zmniejsza sie w kurczgcych sie miesniach.

3. Prazek A. Jest to najciemniejszy z prazkédw sarkomeru, obejmujacy catg dtugosc
filamentu grubego. Na zewnetrznych krawedziach prazka A filamenty grube i cienkie
naktadaja sie na siebie. Srodek prazka A zajmuja jedynie filamenty grube. Skrét ,A”
pochodzi od stowa anizotropowy (an — nie), odnoszgcego sie do obszaru, w ktorym
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Elementy kurczliwe komérki miesniowej

biatkowe witdkna rozpraszajg Swiatto nieréwnomiernie.

4. Strefa H. Centralny region prazka A, jasniejszy niz jego krawedzie zewnetrzne,
poniewaz zajmowany jest tylko przez filamenty grube. Skrét ,H” pochodzi od
niemieckiego stowa helles — ,jasny”.

5. Linia M. Prazek ten reprezentuje biatka, ktére tworzg miejsce przyczepu dla
filamentdéw grubych, podobnie jak dysk Z dla filamentéw cienkich. Kazda linia M dzieli
prazek A na pét. M jest skrétem od niemieckiego stowa mittel — ,srodkowy”.

Miozyna

Miozyna jest biatkiem motorycznym zdolnym do generowania skurczu. Kazda
czasteczka miozyny sktada sie z biatkowych tancuchdéw splatajgcych sie w dtugi sztywny,
podobny do preta ogon i pary kijankopodobnych gtéwek. Sterczgce gtéwki miozyny maja
zdolnos¢ tworzenia wigzan z aktyng. Posiadajg one elastyczny region zawiasowy,
umozliwiajgcy obrot gtdéwek wokét miejsca ich przyczepu przez co wymuszajg przesuwanie sie
miofilamentéw miozyny i aktyny wzgledem siebie (Slizgowy model skurczu) i wywotujg skurcz
(skrécenie) catego miesnia. Strukture gtéwki miozyny budujg dwa faricuchy biatkowe:

e tancuch ciezki — miozyna ciezka. taficuch ciezki jest domeng motoryczng, ktéra wigze
ATP i wykorzystuje energie z wysokoenergetycznego wigzania ATP do spowodowania
ruchu. Poniewaz domena motoryczna dziata jak enzym, jest uznawana za ATPaze
miozyny — enzym rozktadajgcy ATP na ADP i fosforan. Skutkiem rozpadu
wysokoenergetycznego wigzania fosforanowego jest energia potrzebna do skurczu.

e tancuch lekki — miozyna lekka. Cztery lekkie tancuchy miozyny sg umiejscowione w
regionie "szyi" pomiedzy gtéwka a ogonem miozyny. Dzielg sie na dwa typy:

e Regulacyjny fanicuch lekki (MLC20) - aktywnie uczestniczy w skurczu miesnia.

e Nieregulacyjny tancuch lekki (MLC17) - petni funkcje strukturalne.
tancuchy lekkie stabilizujg gtéwki miozyny i odgrywajg role w regulacji aktywnosci
ATP-azowej, co jest kluczowe dla procesu skurczu miesnia.

Aktyna, kompleks tropomiozynowo-troponinowy i interakcja miozyny z aktyng

Aktyna (actum — robi¢) tworzy filamenty cienkie wtékna miesniowego. Jest biatkiem
globularnym (aktyna G), ktérego monomery polimeryzujg w dtugie faicuchy — filamenty
zwane aktyng. Dwa taricuchy — polimery aktyny — skrecajg sie razem na ksztatt podwdjnego
sznura koralikéw tworzgc filamenty cienkie miofibryli. Miejsca wigzgce gtéwki miozyny
znajdujg sie na kazdym monomerze aktyny. Integralng czescia kazdego monomeru jest
potgczona z aktyng czgsteczka ADP. W stanie spoczynku miejsca potgczenia gtdwek miozyny z
aktyng s zastoniete przez biatkowy kompleks tropomiozynowo-troponinowy. Wchodzgca w
sktad tego kompleksu troponina, jest biatkiem regulujgcym potgczenie miozyny z aktyna.
Sktada sie z trzech podjednostek:

e Podjednostka T — wigze troponine z tropomiozyng;

e Podjednostka | — hamuje aktywnos¢ ATP-azowg aktomiozyny;

e Podjednostka C — wigze jony wapnia znoszagc hamowanie ATP-azy przez podjednostke
|



Elementy kurczliwe komérki miesniowej

W czasie spoczynku — polimery tropomiozynowe w centrach miejsc wigzania aktyny z
gtéwkami miozyny — zastaniajg je (Rysunek 4). Pobudzenie sarkolemmy prowadzgce do
zwiekszenia stezenia jonédw wapnia indukuje obrét tych polimeréw o 25° wokét filamentu
aktynowego tak, ze zaczynajg tylko czesciowo przykrywaé miejsca wigzania gtéwek miozyny.
Umozliwia to wstepne, poczatkowo stabe wigzanie miozyny z aktyng (low force), co w koricu
doprowadza do catkowitego odstoniecia miejsc wigzgcych miozyne z aktyng i utworzenie
silnego wigzania miozyny z aktyng (high force), prowadzgc do wywierania sity — napiecia
miesniowego.

Rysunek 4: Rola kompleksu tropomiozynowo-troponinowego w regulacji skurczu i interakcja miozyny z aktyng

Wigzania (mostki) pomiedzy miozyng a aktyng tworzg sie we wtdknie miesniowym
poprzecznie prgzkowanym tylko wtedy, gdy jest ono pobudzone (rozprzestrzeniajgca sie
wzdtuz btony komérkowej wtdkna miesniowego depolaryzacja). Tworzenie sie tych mostkéw
oraz ich ruch jest podstawg skracania sie sarkomerdw a w rezultacie — skurczu catego widkna
miesniowego (Rysunek 5). Miozyna taczy sie z aktyng tworzac kompleks zwany aktomiozyna.
Interakcja ta jest wysoce specyficzna; zadne inne biatko nie moze zastgpi¢ aktyny.
Fizjologicznie, gdy aktyna i miozyna f3cza sie, miesien wytwarza site. Jak wyzej wspomniano,
miozyna wykazuje aktywnos¢ ATPazows, czyli jest enzymem, ktéry hydrolizuje ATP. Hydroliza
ATP do ADP i fosforanu powoduje zmiane konformacyjng kompleksu aktomiozyny, co
prowadzi do skrocenia miesni. Rezultatem jest skurcz miesnia. Aktywnos¢ skurczowa
utrzymuje sie dopdty, dopdki stezenie jondw Ca’* w sarkoplazmie jest podwyzszone (107
mol/L). Ponowny wychwyt uwolnionego Ca’* do magazynéw obniza poziom Ca* w
komérkach (107 mol/L), a miesien sie rozluznia.

Sekwencja zdarzen, rozpoczynajgca sie od pobudzenia synapsy nerwowo miesSniowe] a
koniczaca skurczem nosi nazwe sprzezenia elektro-mechanicznego. Sktada sie ona z kilku
etapow. Etapy 1-5 zwigzane sg z czynnoscig bioelektryczng miocytu:

1. Acetylocholina uwolniona z zakoniczenia presynaptycznego depolaryzuje ptytke
koricowag w komérce miesniowe;j.

2. Depolaryzacja inicjuje potencjat czynnosciowy typu ,wszystko albo nic” w komdérce
miesniowej, rozprzestrzeniajacy sie na catej dtugosci wtdkna miesniowego.

3. Depolaryzacja wywotana potencjatem czynnosciowym rozprzestrzenia sie do wnetrza
widkna miesniowego przez system kanalikdw poprzecznych T.
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4. Depolaryzacja kanalikdbw poprzecznych powoduje uwolnienie jondw wapniowych z
siateczki sarkoplazmatyczne;j.
5. Uwolnione jony wapniowe f3czg sie z troponing na cienkich filamentach.

Etapy 6-10 zwigzane s3 z czynnoscig mechaniczng miocytu — z jego skurczem:

6. Gdy jony wapniowe potgczg sie z troponing na cienkich, tropomiozyna odstania
miejsca wigzania miozyny na aktynie.

7. Kuliste gtéwki miozyny, otrzymujace energie dzieki rozpadowi wysokoenergetycznego
wigzania w czgsteczce ATP, przyczepiajg sie do aktyny w odstonietych miejscach
wigzania.

8. Zmagazynowana energia aktywowanej miozyny jest uwalniania do wprawienia w ruch
cienkich i grubych filamentéw i przesuniecia ich wzgledem siebie. ADP jest nastepnie
uwolnione od miozyny.

9. Nowa czgsteczka ATP faczy sie z miozyng, przerywajac jej wigzanie z aktyna.

10. Nowy ATP ulega rozktadowi w celu ponownego aktywowania miozyny i rozpoczecia
nastepnego cyklu skurczowego od punktu 7.

Rozkurcz komoérki miesnia spowodowany jest spadkiem stezenia jonéw wapnia w
sarkoplazmie do wartosci submikromolarnych (tj. z 10° do 10”mol/L). Jest to wynikiem
wytapywania (sekwestracji) jondw wapnia przez siateczke sarkoplazmatyczng. W tym procesie
uczestniczy transport aktywny — ATP-aza wapniowa.

O tym jak szybko bedzie sie kurczyt dany miesien decyduje izoforma miozyny, ktéra
buduje jego wtdkienka kurczliwe. Pod wzgledem czasu skurczu, proceséw uzyskiwania energii
gromadzonej w ATP i odpornosci na zmeczenie wtdkna miesniowe mozna podzieli¢ na trzy

typy:

1. Witdkna wolno kurczace sie (typu | albo SO, wtdkna czerwone — tlenowe)

2. Witdkna szybko kurczace sie (biate) — obejmujg dwa typy:
e Wtbkna odporne na zmeczenie — wtékna tlenowo-glikolityczne (typu IIA albo FOG)
e Wtbkna podatne na zmeczenie — widkna glikolityczne (typu IIX albo FG)

Wiekszos¢ miesni cztowieka zawiera przemieszane wszystkie wymienione rodzaje
widkien miesniowych (mozaika miesniowa). Jezeli w danym miesniu, w zaleznosci od
petnionej przez niego funkcji, ktéry$ z typéw witdkien miesniowych (wolno- lub szybko
kurczacych sie) osigga przewage, mozemy méwié o miesniach wolnych lub szybkich.



Jednostka ruchowa (motoryczna)

Rysunek 5: Budowa sarkomeru. Uktad prqzkéw anizotropowych i izotropowych w miesniu rozkurczonym (A) i
skurczonym (B).

Jednostka ruchowa (motoryczna)

Neurony motoryczne

Wibkna miesniowe

Rysunek 6: Mozaikowaty uktad widkien miesniowych. Unerwienie jednostek ruchowych.

Kazde pojedyncze witdkno miesniowe unerwione jest przez gataz aksonu
motorycznego (ruchowego). Potencjat czynnosciowy okreslonego neuronu aktywuje
wszystkie wtékna miesniowe unerwione przez dany neuron ruchowy i wszystkie jego gatezie
aksonalne (Rysunek 7). Neuron ruchowy wraz ze wszystkimi pojedynczymi wtéknami
miesniowymi, ktdre sg przez niego unerwiane, nazywany jest jednostka ruchowa.



Jednostka ruchowa (motoryczna)
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Rysunek 7: Struktura jednostki ruchowej

Jednostki ruchowe rdznig sie znacznie wielkoscig, od zaledwie kilku witdkien
miesniowych unerwionych przez pojedynczy neuron (mata jednostka motoryczna) do tysiecy
widkien miesniowych (duza jednostka motoryczna). Im mniejsze sg jednostki miesniowe, tym
lepsza bedzie kontrola ruchu w tym miesniu. Tak wiec miesnie kontrolujgce ruchy palcow i
oczu majg mate jednostki motoryczne, podczas gdy miesnie kontrolujgce duze konczyny mogga
miec¢ bardzo duze jednostki motoryczne. Jednak wiekszo$é miesni sktada sie z duzego zakresu
rozmiaréw jednostek motorycznych.

Ze wzgledu na cechy skurczu wyrdznia sie nastepujgce jednostki ruchowe:

e Wolno kurczace sie (S):

o Dtugi czas skurczu,

o Bardzo wysoka odpornos¢ na zmeczenie,

o Najmniejsza sita skurczu,

o Motoneurony o niskim progu pobudliwosci
e Szybko kurczace sie oporne na zmeczenie (FR)

o Sredni czas skurczu,

o Srednia odpornoé¢ na zmeczenie,

o Srednia sita skurczu,

o Motoneurony o srednim progu pobudliwosci
e Szybko kurczace sie, szybko meczace sie (FF)

o Krotki czas skurczu,

o Bardzo niska odpornos¢ na zmeczenie,

o Najwieksza sita skurczu,

o Motoneurony o wysokim progu pobudliwosci

Proces aktywacji wtdékien miesniowych wchodzacych w sktad danej jednostki



Synapsa nerwowo-mie$niowa

motorycznej obejmuje zainicjowanie potencjatu czynnosciowego (dobrowolnie lub w wyniku
elektrycznej stymulacji nerwu obwodowego), przewodzenie potencjatu czynnosciowego
wzdtuz witdkna nerwowego, uwolnienie neuroprzekaznika na pofaczeniu nerwowo-
miesniowym i depolaryzacje btony miesniowej, co powoduje skurcz wtdkien miesniowych.

Synapsa nerwowo-miesniowa

Myelin
| Axon terminal

T-tubule

Contractile Postsynaptic Sarcoplasmic
proteins membrane reticulum

Rysunek 8: Synapsa nerwowo miesniowa: Myelin — otoczka mielinowa aksonu; Axon terminal — zakoriczenie aksonu;
Postsynaptic membrane — bfona postsynaptyczna, Contractile proteins — biatka kurczliwe, T-tubule — kanalik poprzeczny T —
jest to wpuklenie btony komdrkowej sarkolemy do wnetrza komaorki miesniowej. Kanalik poprzeczny T spotyka sie z
cysternami retikulum sarkoplazmatycznego. Wyzwolenie miesniowego potencjatu czynnosciowego powoduje otwarcie
kanatéw wapniowych w btonie retikulum i uwolnienie jondw wapnia do cytoplazmy (sarkoplazmy).

Wyspecjalizowana synapsa miedzy nerwem ruchowym (jednostki motorycznej) a
wtdknem miesniowym nazywana jest potgczeniem nerwowo-migsniowym (PNM) (Rysunek
8). Sktada sie z koncdéwki aksonu, szczeliny synaptycznej i ptytki motorycznej wtdkna
miesniowego. Potencjaty czynnosciowe docierajgce do konca aksonu wyzwalajg uwalnianie
acetylocholiny (ACh) do szczeliny synaptycznej potfgczenia nerwowo-miesniowego.
Acetylocholina rozktadane jest przez acetylocholinesteraze, co koriczy sygnat do skurczu
miesni  (Rysunek 9). Mozna wyrdzni¢ nastepujgce etapy przewodnictwa nerwowo-
miesniowego:

1. Naptyw jonéw wapnia do wnetrza zakonczenia aksonu

Potencjat czynnosciowy dochodzi do zakonczenia aksonu motoneuronu i powoduje
otwarcie napieciowo-zaleznych kanatéw wapniowych (Ca®*). To powoduje wnikanie jonéw
wapnia Ca** do wnetrza neuronu.

2. Uwalnianie ACh do szczeliny synaptycznej

Naptyw jondw ca® powoduje, ze pecherzyki zawierajgce acetylocholine (ACh) taczg sie od
strony wewnatrzkomérkowej z btong presynaptyczng uwalniajgc neurotransmiter do
szczeliny synaptycznej (uruchamia egzocytoze pecherzykdw synaptycznych).

3. ACh wiaze receptory na btonie miesniowe;j

ACh dyfunduje sie przez szczeline synaptyczng i wigze sie z nikotynowymi receptorami
ACh (nAChR) na ptytce motorycznej btony miesniowej. Wigzanie ACh powoduje otwarcie
kanatu jonowego w obrebie receptora i umozliwia naptyw jonéw sodu (Na*) do wnetrza
komorki miesniowe;j.



Regulacja sity skurczu miesnia

4. Potencjat czynnosciowy jest inicjowany na btonie komarki mie$niowe;j

Naptyw Na+ powoduje miejscowg depolaryzacje motorycznej ptytki koricowej i inicjacje
potencjatu czynnosciowego, ktdry przeptywa wzdtuz btony miesniowej.
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acetyltransferase ~ @ A Y
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Motor endplate

Rysunek 9: Synteza i rozktad acetylocholiny

Potencjat czynnos$ciowy rozprzestrzeniajacy sie wzdtuz btony komodrkowej miesnia
(sarkolemmy) prowadzi do krétkotrwatego wzrostu stezenia jondw wapnia [Ca?'] wewnatrz
komérki, co zapoczatkowuje molekularny mechanizm skurczu wewnatrz wtékna
miesniowego.  Proces ten  wymaga uzycia  wewnatrzkomérkowych  zapaséw
adenozynotrifosforanu (ATP) jako zrdédta energii. Rezultatem powyzszych zjawisk jest
krétkotrwaty skurcz komérki miesniowe;j.

Skurcz miesnia wymaga zastosowania wewnatrzkomoérkowych dostaw ATP jako zrddfa
energii. Zwiekszony komdérkowy poziom ca® wprawia w ruch zdarzenia biochemiczne lezgce u
podstaw skurczu, interakcje biatek miesniowych (aktyny i miozyny), ktére wymagajg ATP jako
zrédta energii.

Regulacja sity skurczu miesnia
Rekrutacja jednostek ruchowych

Sita skurczu catego mieénia — napiecie wywierane przez miesien — kontrolowane jest
poprzez przewodzenie impulséw nawet w setkach neurondéw ruchowych. Motoneurony te
kontrolujg ruch na rdine sposoby. Jednym z nich jest zmiana liczby pobudzonych
motoneurondéw, a tym samym zmiana liczby kurczacych sie wtékien miesniowych. Im wiecej
widkien jest w stanie skurczu tym wiekszg site wywiera miesient. Proces ten nazywany jest
,rekrutacjg jednostek motorycznych”.

Z analogicznym zjawiskiem mamy do czynienia podczas doswiadczenia z
zastosowaniem prgdu o rosngcym natezeniu, dziatajgcego na skoére w sgsiedztwie nerwu
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Regulacja sity skurczu miesnia

posrodkowego. W miare wzrostu sity bodzca pobudzana jest coraz wieksza liczba aksonow (o
zréznicowanej pobudliwosci) a w nastepstwie, rekrutowane sg kolejne jednostki ruchowe
poczawszy od jednostek typu S, skonczywszy na FF (Rysunek 10).

OO [f]

Rysunek 10: Graficzna reprezentacja wynikow hipotetycznego doswiadczenia: Wptyw zwiekszania sie natezenia
bodzca elektrycznego dziatajgcego na nerw (koto po lewej stronie) na zwiekszenie liczby pobudzonych neuronéw (aksonow) w
tym nerwie (kolory: niebieski, zielony, czarny i czerwony). Zwiekszenie liczby pobudzonych jednostek motorycznych
zaangazowanych w skurcz — poczqwszy od przekroczenia wartosci progu pobudliwosci jednostek najbardziej pobudliwych,
skoriczywszy na pobudzeniu jednostek najmniej pobudliwych (rekrutacja jednostek motorycznych) — pocigga za sobq wzrost
sity skurczu badanego miesnia (S-ksztattna krzywa sigmoidalna po prawej stronie).

Ze wzgledu na pobudliwo$é, czas skurczu i podatnos¢ na zmeczenie mozna

przyporzadkowaé poszczegdlne jednostki ruchowe poszczegdlnym czynnosciom ruchowym
organizmu

1. Jednostki ruchowe S — utrzymywanie wyprostowanej postawy ciata,
2. Jednostki ruchowe FR — chodzenie i powolne bieganie
3. Jednostki ruchowe FR — szybkie bieganie i skok

W warunkach fizjologicznych jako pierwsze do skurczu wigczane sg jednostki ruchowe
typu S, nastepnie FR i wreszcie dofaczajg do skurczu jednostki FF. Porzadek wyfaczania
jednostek ze skurczu (dekrutacji) jest odwrotny. W wyniku tego jednostki S sg aktywne
najdfuzej, a typu FF — najkrdce;j.

Odwodziciel
krotki keiuka

>
& - 4

A\ \‘\\\\\
R

Nerw
posrodkowy

Rysunek 11: Lokalizacja nerwu przysrodkowego, pobudzajgcego miesieri odwodZziciel krotki kciuka oraz elektrody
stymulujgcej

Regulacja sity skurczu miesnia — Sumowanie
Drugim sposobem, w jaki uktad nerwowy kontroluje site skurczu miesnia, jest zmiana
czestotliwosci potencjatow czynnosciowych w neuronach ruchowych. Kiedy odstepy
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Rodzaje skurczu miesnia

pomiedzy potencjatami czynnosciowymi sg diuisze niz 200 ms, w okresie pomiedzy
poszczegdlnymi pobudzeniami stezenie wewnatrzkomérkowych jonéw wapnia [Ca*] spada
do poziomu spoczynkowego, a po catkowitych rozkurczach w komdérce miesniowej wystepuja
skurcze pojedyncze. Jezeli odstepy pomiedzy pobudzeniami wynoszg od 75 do 200 ms, w
momencie, kiedy do widkna mieéniowego dociera kolejne pobudzenie, [Ca*"] wewnatrz
komorki znajduje sie na wyzszym poziomie niz poziom spoczynkowy. Poniewaz komodrka
miesniowa nie zdota sie w tym czasie catkowicie sie rozkurczyé, kolejny skurcz dodaje sie i jest
silniejszy od poprzedniego. Zjawisko to nazywamy sumowaniem (Rysunek 12).

0/’ = 2 (1] sraiwom
/ \ e Skurcz tezcowy

niezupelny
/9 \ 0 R

Sumowanie

@
e Skurcz pojt

7 o \
'AAYAYAVAYA
0. . . N\

100 200 300 400 500 600 700
Time (ms)

Force (N)/Membrane potential (mV)

gl

Rysunek 12: Wptyw czestotliwosci pobudzania na charakter skurczu miesnia. W wyniku zwiekszenia czestotliwosci
stymulacji skurcz pojedynczy przechodzi a skurcz tezcowy niezupetny a nastepnie w skurcz tezcowy zupetny. Towarzyszy temu
wzrost sity wywieranej przez badany miesieni. Zjawisko to nosi nazwe sumowania sity skurczu.

Jezeli czestotliwosc potencjatéw czynnosciowych jest jeszcze wieksza, miesie nie ma czasu
na rozkurcz pomiedzy kolejnymi pobudzeniami. W miare skracania sie czasu miedzy bodzcami
(zwieksza sie czestotliwos¢ stymulacji) dochodzi najpierw do skurczu teicowego
niezupetnego, gdy istnieje mozliwos¢ czesciowego rozkurczu a nastepnie do powstania
skurczu tezcowego zupetnego, w ktdrym kolejne pobudzenie nastepuje jeszcze w czasie
kurczenia sie miesnia po pobudzeniu poprzedzajgcym. Sita takiego skurczu wielokrotnie
przewyzsza site skurczu pojedynczego. Miesied znajduje sie wodwczas w stanie
nieprzerwanego skurczu (Rysunek 12).

Rodzaje skurczu miesnia
Ze wzgledu na stosunek sity wywieranej przez miesien do obcigzenia pracujgcego miesnia,
skurcz miesni moze by¢ jednym z nastepujgcych:

e Skurcz izotoniczny — gdy sita wywierana przez miesien przewyzsza obcigzenie, czes¢ ciata
zostaje przesunieta a wtékna miesniowe ulegajg skréceniu lub wydtuzeniu. Nazwa
pochodzi od greckich stéw isos oznacza ,réwny”, + tonos oznacza ,tonus” (napiecie).
Znane sg nastepujgce rodzaje skurczéw izotonicznych (Rysunek 13):

e Koncentryczny — od tacinskiego stowa con oznacza ,razem”, + centrum oznacza
,Srodek”.

e Ekscentryczny: od greckiego stowa ex oznacza , poza”, + kentron oznacza ,,Srodek”

12



Elektromiografia (EMG)

Rysunek 13: Skurcz izotoniczny: skurcz miesni i skrocenie wtdkien miesniowych.

e Skurcz izometryczny, do ktérego dochodzi wtedy, gdy z powodu obcigzenia
przewyzszajgcego site wywierang przez miesie, miesnie kurczg sie, ale stawy sie nie
poruszajg, a widkna miesniowe utrzymuja statg dtugos¢. Nazwa pochodzi od greckich stow
isos oznacza ,réwny”, + metria oznacza ,,pomiar”.

Najczesciej mamy do czynienia ze skurczami mieszanymi — auksotonicznymi, ktérym
towarzyszy réwnoczesna zmiana napiecia (sity wywieranej przez miesien na swoje zaczepy)
jak i dtugosci miesnia.

Rysunek 14: Skurcz izometryczny: skurcz miesni, ale bez zmiany dfugosci miesni.

Elektromiografia (EMG)

Elektromiografia jest metodg pomiarowg badajgcg czynnosé elektryczng miesni oraz
nerwoéw je unerwiajgcych. Zapis, uzyskany w trakcie wykonywania tego badania, nazywany
jest elektromiogramem lub inaczej ,EMG” albo ,miogramem”. Istnieja dwie metody
rejestracji zapisu czynnosci bioelektrycznej miesni: pierwsza wymaga uzycia elektrod
igtowych, ktére wktuwane sg w miesien przez skore, druga (mniej inwazyjna) polega na
przymocowaniu elektrod powierzchniowych do powierzchni skéry nad badanym migsniem.
(Tg metodg postugujemy sie podczas ¢wiczen.) Wielkosc¢ i ksztatt uzyskanego wykresu pozwala
na ocene zdolnosci miesnia do reagowania na stymulacje nerwu (pobudliwos¢, opdznienie
reakcji, itp.). W warunkach klinicznych elektromiografia jest najczesciej przeprowadzana u
pacjentéw, u ktérych badanie lekarskie wykazato zmniejszong site miesni. EMG pozwala na
zroznicowanie standéw ostabienia miesni wywotfanych zaburzeniami neurologicznymi od
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Elektromiografia (EMG)

innych stanéw chorobowych.
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Rysunek 15: Zapis EMG miesni zginajgcych (biceps) i prostujqcych (triceps) reke w stawie fokciowym. Widoczna koaktywacja
obu grup miesni — przypadku pobudzenia pewnej grupy miesni nigdy nie dojdzie do catkowitego , wytqczenia” miesni
antagonistycznych.

EMG pozwala na obrazowanie czasu trwania i wzoru aktywnosci miesni w trakcie
ztozonych ruchéw (Rysunek 15). Zapis sygnatu rejestrowanego w elektromiografii
powierzchniowej odzwierciedla aktywnos$¢ elektryczng komérek miesniowych kurczacych sie
w danym momencie. Jednostki motoryczne sg pobudzane w sposéb asynchroniczny (w
odréznieniu od kardiomiocytéw, pobudzanych synchronicznie) i czasami, w trakcie niezwykle
stabych skurczow, mozliwe jest zarejestrowanie w zapisie EMG aktywnosci pojedynczych
jednostek motorycznych. Jednakze, w miare wzrastania sity skurczu, wzrasta réwniez
czestotliwos¢ potencjatéw czynnosciowych, a zatem kazdy z fragmentéw surowego zapisu
sygnatu odzwierciedla wodwczas aktywno$é nawet do tysigca pojedynczych widkien
miesniowych.

W czasie przeprowadzanego doswiadczenia dokonalismy zapisu sygnatu EMG w
trakcie wykonywania swiadomych skurczéw miesni dwugtowego i trojgtowego ramienia
(Rysunek 15). Uzyskany w trakcie wykonywania $wiadomych skurczéw miesni, surowy zapis
sygnatu EMG, moze by¢ przetworzony na rdine sposoby, aby lepiej odzwierciedli¢
intensywnos¢ elektrycznej aktywnosci miesni. W metodzie uzytej w niniejszym c¢wiczeniu
fragmenty zapisu, ktére przyjmowaty warto$é ujemng, zostaty odwrdcone, a caty sygnat zostat
zintegrowany w taki sposéb, aby wygtadzi¢ pojedyncze szczyty sygnatu, dzieki czemu zmiany
aktywnosci miesnia w czasie staty sie bardziej klarowne i przejrzyste.

Kiedy kosci zwigzane z miesniami sg potgczone elastycznymi stawami, skurcz miesénia
przemieszcza szkielet. Miesiert nazywamy zginaczem, gdy srodki potgczonych kosci zblizajg sie
do siebie w czasie, gdy on sie kurczy; ruch ten nazywamy zginaniem. Miesien nazywamy
prostownikiem, jesli kosci oddalajg sie od siebie w czasie, gdy on sie kurczy; ruch ten
nazywamy prostowaniem (Rysunek 16).

W tej czesci ¢wiczenia obserwowalismy ko-aktywacje miesni: zjawisko, w trakcie
ktéorego skurczowi jednego miesnia towarzyszy ostabienie aktywnosci miesnia
antagonistycznego, ktory mimo to wykazuje pewng aktywnos¢. Znaczenie fizjologiczne tego
zjawiska nie jest w petni jasne, ale sugeruje sie, iz wspomaga ono stabilizacje danego stawu.
W kazdym przypadku, gdy jeden miesien sie kurczy i skraca, miesieft antagonistyczny musi sie
rozkurczac i wydtuzac.

14



Zmeczenie miesni

Migsieri

dwugtowy

ramienia
,/‘

Migsieri
tréjgtowy
ramienia

N / g
Migsieri dwugtowy ramienia '
|

Migsien tréjgtowy ramienia
Rysunek 16: Schemat miesni ramienia. Zginanie i prostowanie reki w stawie tokciowym.

ZapisalisSmy sygnat EMG, powstaty pod wptywem elektrycznej stymulacji nerwu
ruchowego, zaopatrujgcego dany miesien. Miesien odwodziciel krétki kciuka nalezy do grupy
miesni ktebu grzbietowej powierzchni dtoni (Rysunek 17).

Miesienn odwodziciel krotki kciuka

Troczek miegsni zginaczy

Migsiert ramienno - promieniowy

— Migsien zginacz promieniowy nadgarstka
Sciegno i rozciegno miesnia dwugtowego ramienia

Rysunek 17: Niektore miesnie przedramienia i dfoni.

Nerw ruchowy (nerw posrodkowy), ktdry zaopatruje miesienn odwodziciel krétki kciuka
(Rysunek 17), najtatwie] jest stymulowaé na wysokosci nadgarstka lub tokcia. W kolejnym
¢wiczeniu do skéry przymocowano ptaskie, okragte, metalowe elektrody. Nerw byt
stymulowany przez skére krotkimi impulsami elektrycznymi i zarejestrowaliSmy czas, ktéry
musiat uptyng¢ od momentu zadziatania bodZzca do momentu powstania skurczu miesnia —
rejestracji czynnosci bioelektrycznej kurczgcego sie miesnia. Czas ten zalezny byt od szybkosci
przewodzenia impulsdw nerwowych. Przyjmuje sie, ze prawidtowa szybkos¢ przewodzenia
impulsu w nerwie powinna wynosié¢ okoto 50 do 60 metréow na sekunde. Wartosci te nie sg
jednak state i mogg sie rézni¢ u poszczegdlnych oséb oraz w odniesieniu do réznych nerwdw.

Zmeczenie miesni
Miesnie szkieletowe, aby moc sie skurczy¢ a nastepnie rozkurczy¢ wymagajg statego
doptywu ATP (adenozynotrifosforanu). Kiedy wytwarzanie ATP nie nadgaza za zuzyciem ATP,
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Zmeczenie miesni

zaczyna sie zmeczenie miesni i aktywnos¢ miesni jest zmniejszana, nawet jesli stymulacja
miesnia bedzie kontynuowana na tym samym poziomie.

Po smierci, gdy metabolizm ustaje, a dostawy ATP sg wyczerpane, miesnie nie sg juz
dalej zdolne do wigzania ATP i pozostajg mocno zwigzane w stanie stezenia . W stanie znanym
jako stezenie posmiertne miesnie ,,zastygaja" wobec nieruchomych mostkéw poprzecznych.
Ciasne zwigzanie aktyny i miozyny utrzymuje sie mniej wiecej przez dobe po smierci, dopdki
enzymy uwolnione z obumierajgcego wtdkna nie zaczng rozktadac biatek miesniowych.

Glukoza

Beztlenowe Piro Ionian ——ep Mleczan
(niezalezne od O,) -

!

Acetyl CoA

!

tancuch transportu

> w—p ATP
elektronéw
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(zalezne od O,)

Rysunek 18: Tlenowe i beztlenowe mechanizmy produkcji ATP.

ATP moze by¢ produkowane w procesie oddychania tlenowego (wymagajgcego O) i
oddychania beztlenowego (nie wymagajgcego 0,). Oddychanie komérkowe polega na
stopniowym, kilkuetapowym rozktadzie glukozy C¢H1,06 do dwutlenku wegla CO, i wody H,O0.
Jednym z gtéwnych proceséw zwigzanych z oddychaniem komodrkowym jest glikoliza.
Obejmuje ona rozktad glukozy do pirogronianu C3H403, ktdry jest nastepnie przetwarzany w
celu wytworzenia ATP. W zaleznosci od dostepnosci tlenu procesy oddychania komdérkowego
mogg zachodzi¢ w dwojaki sposéb (Rysunek 18):

e Glikoliza tlenowa: jesli doptyw O, jest wystarczajacy, pirogronian w cyklu Krebsa w
mitochondriach jest rozktadany do dwutlenku wegla (CO;) i wody (H,0). Generuje to duze
ilosci ATP.

e Glikoliza beztlenowa: jezeli doptyw O, jest niewystarczajgcy, pirogronian nie moze
uczestniczy¢ w cyklu Krebsa, a zamiast tego przeksztatca sie w mleczan (kwas mlekowy).
Sprawia to, ze ilos¢ generowanego w tym procesie ATP jest znacznie mniejsza.

Niektore wtdkna miesniowe sg bardziej odporne na zmeczenie niz inne. Mogg miec
wiecej mitochondriéw, a tym samym wiekszg zdolnos¢ do metabolizmu oksydacyjnego
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Choroby dotykajgce aktywno$¢é miesniowa

(produkcji ATP w cyklu Krebsa) lub moga mie¢ wieksze ilosci fosfokreatyny'.

Jednak u zwierzat i ludzi zmeczenie wystepuje gtéwnie dlatego, ze naped motoryczny z
mozgu (lub ,napedu centralnego”) jest zmniejszony, a nie w wyniku wyczerpania rezerw
energetycznych miesni. Rola ,centralnego napedu” wyjasnia rowniez, dlaczego niektérzy
ludzie mogg wykazywacé , nadludzka” site przez krétki czas w ekstremalnych sytuacjach.

Zmeczenie nie jest dobrze zrozumiane. Czesto jest interpretowane jako mechanizm
obronny organizmu przed catkowitym wyczerpaniem jego zasobow energetycznych.
Zmeczenie psychologiczne poprzedza zmeczenie fizjologiczne zmeczenie w miesniach i
dlatego moze by¢ mechanizmem obronnym organizmu. Do czynnikdw, ktére zostaty
zaproponowane w celu wyjasnienia spadku sity skurczu miesnia podczas dtugotrwatej pracy,
naleza:

e Zmiany ,poczucia wysitku”.

e Utrata ,centralnego napedu”.

e Niemozliwos$é dotarcia potencjatu czynnosciowego do miesni szkieletowych.

e Uposledzone inicjowanie lub przewodzenie potencjatéw czynnosciowych wzdtuz miesnia.

e Uposledzenie uwalnianie lub wychwyt zwrotny Ca2+ do tworzenia mostkéw
poprzecznych.

e \Wyczerpanie zrédet energii do tworzenia mostkéw poprzecznych.

e Zmiany metaboliczne w komdrce miesniowej (takie jak nagromadzenie kwasu mlekowego,
ktére mozie powodowaé kwasice miesni szkieletowych, hamujac dalszg glikolize
beztlenowy).

e Zmniejszenie przeptywu krwi w miesniach z powodu kompresji naczyn krwionosnych.

Do utraty ,centralnego napedu” i zwiekszenia subiektywnego odczucia zmeczenia
czesto dochodzi w miesniach, ktére sg jeszcze catkowicie sprawne i zdolne do petnego
skurczu, jezeli organizm nie odbiera dodatkowych informacji dotyczacych sity skurczu swoich
miesni. Na przykfad, gdy nie moze obserwowac skutkéw ich pracy w formie wykresu na
oscyloskopie lub ekranie komputera, lub gdy nie otrzymuje informacji zwrotnej w formie
dopingu od swoich kolegdw. Takie zmeczenie objawia sie mimowolnym spadkiem sity
wywieranej przez miesnie.

Choroby dotykajgce aktywnos¢ miesniowg
Dysfunkcja miesni szkieletowych moze wynika¢ z problemu z sygnatem z uktadu
nerwowego, z btedédw w przeptywie informacji w ztgczu nerwowo-miesniowym lub z

! Fosfokreatyna (PCr) pefni kluczowa role w dostarczaniu energii do miesni podczas krétkotrwatych,
intensywnych  wysitkéw fizycznych. Jej gtéwna funkcja polega na szybkim regenerowaniu ATP
(adenozynotroéjfosforanu), ktory jest podstawowym nosnikiem energii w komédrkach.

Podczas intensywnego wysitku, ATP jest szybko zuzywane, a fosfokreatyna oddaje swojg grupe
fosforanowg do ADP (adenozynodifosforanu), przeksztatcajgc go z powrotem w ATP. Dzieki temu miesnie moga
kontynuowaé prace na wysokim poziomie przez krétki czas, zanim inne systemy energetyczne zaczng
dominowac.
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defektéw w miesniu.

Miesnie szkieletowe rzadko sg dotkniete bezposrednio chorobami. Czesciej choroby
wptywajgce na centralny lub obwodowy uktad nerwowy powodujg wtérng dysfunkcje miesni.
Przyktady osrodkowych zaburzed nerwowych wptywajgcych na aktywnos$¢ miesni obejmuja
udary mozgu, guzy mozgu, chorobe Parkinsona i stwardnienie rozsiane. Przykfady
obwodowych choréb nerwowych obejmujg zaburzenie funkcji neuronéw ruchowych i
neuropatie obwodowe. Jednak zaréwno pofaczenia nerwowo-miesniowe, jak i sam miesien
szkieletowy mogg by¢ dotkniete choroba.

Jednym z czestszych zaburzen miesniowych jest kurcz mieéniowy - przedtuzony,
bolesny skurcz miesni szkieletowych. Wiele kurczy miesniowych jest powodowanych przez
nadpobudliwos¢ somatycznych neurondw motorycznych kontrolujgcych miesnie. Kiedy
neuron wielokrotnie sie wzbudza, wtékna miesniowe jego jednostki motorycznej przechodza
w stan bolesnego, przedtuzonego skurczu. Czasami kurcze miesnia mogg by¢ zniesione przez
sitowe rozciggniecie miesnia (Przypomnij sobie odwrécony odruch miotatyczny.).
Najwidoczniej rozcigganie wysyta informacje czuciowa do osrodkowego uktadu nerwowego
(pobudza ciata butawkowate w Sciegnach) i hamuje somatyczny neuron motoryczny, znoszac
kurcz.

Neuropatia obwodowa: wigze sie z réznymi kombinacjami zaburzen ruchowych,
czuciowych i autonomicznych. Problemy ruchowe obejmujg ostabienie sity skurczu,
dodatkowe skurcze i zanik miesni. Objawy sensoryczne mogg obejmowaé zardwno utrate
czucia, jak i nieuporzadkowane odczucia zwigzane z mrowieniem, dretwieniem i
podwyzszonym poczuciem bélu. Rdédwnowaga moze by¢é zaburzona. Zaangazowanie
autonomicznego ukfadu nerwowego moze skutkowac nieprawidtowg kontrolg ci$nienia krwi i
czestosci akcji serca, zmniejszong zdolnoscia do pocenia sie, zaparciami lub biegunka,
nietrzymaniem moczu i zaburzeniami seksualnymi. Chorobe neuronu ruchowego (w ktérej
dochodzi do postepujacej utraty dolnych neurondéw ruchowych) nalezy odrézni¢ od neuropatii
obwodowych, poniewaz nie wystepujg objawy lub objawy czuciowe lub autonomiczne.

Choroba McArdle'a, znana réwniez jako niedobdér miofosforylazy, jest stanem, w
ktdrym w miesniach nieobecny jest enzym przeksztatcajacy glikogen do glukozo-6-fosforanu.
W rezultacie miesniom brakuje dostawy glukozy — Zrédfa energii, pozyskiwanej z z tatwo
dostepnego do wykorzystania glikogenu i tolerancja wysitku jest ograniczona.

Choroby potaczen nerwowo-miesniowych (zwane réwniez chorobami ptytki
ruchowej) sg rzadkie. Wptywajg na skurcze miesni. Do tej grupy nalezg nastepujgce choroby:

e Miastenia: choroba autoimmunologiczna wynikajgca najczesciej z przeciwciat na
receptory acetylocholinowe.

e Zespot miasteniczny Lamberta-Eatona (LEMS): choroba autoimmunologiczna powodujgca
ostabienie miesni wynikajgce z przeciwciat wptywajacych na zalezne od napiecia napiecie
kanaty wapniowe ptytek motorycznych, hamujgce uwalnianie acetylocholiny.

e Botulizm: choroba paralizowa spowodowana toksyng botulinowg, biatkiem
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neurotoksycznym  wytwarzanym przez Clostridium botulinum. Toksyna dziata
bezposrednio na ztacze nerwowo-miesniowe, hamujgc uwalnianie acetylocholiny,
powodujgc porazenie miesni, rdwniez miesni oddechowych.

e Miopatie: choroby wptywajace na same miesnie nazywane sg miopatiami. Nalezg do nich
dystrofie mie$niowe, grupa genetycznie dziedzicznych choréb, ktdére charakteryzujg sie
postepujgcym ostabieniem miesni w wyniku smierci komdrek miesniowych. Najbardziej
znang z tych chordéb jest dystrofia mie$niowa Duchenne'a, recesywny stan zwigzany z
chromosomem X, ktéry zwykle rozwija sie u mtodych chtopcdw przed pigtym rokiem zycia.
Oprocz wptywu na miesnie szkieletowe moze mie¢ negatywny wptyw na miesien sercowy.
Zaburzenie jest spowodowane mutacja w genie dystrofiny zlokalizowanym na
chromosomie X. Jest to najwiekszy gen w ludzkim genomie z 2,6 min par zasad DNA. Gen
koduje dystrofine, biatko, ktdére tgczy cytoszkielet komodrki z  macierza
zewnatrzkomérkowa. Wady dystrofiny powoduja, ze nadmiar Ca® dostaje sie do komérek
miesniowych, co prowadzi do $mierci komdrek. Gdy komdrki umierajg, ros$nie ostabienie
miesni (zmniejsza sie liczba miocytéw, ktére mogg uczestniczy¢ w skurczu), a ostatecznie
wptywajg na miesnie oddechowe.

Inheritance of X-linked recessive conditions

Carrier
mother

father
x X [l Unaffected
[] Affected

X Y
[W Carrier

40 i

Unaffected Unaffected Carrier Affected
son daughter daughter son

Unaffected

Rysunek 19: Dziedziczenie dystrofii miesniowej Duchenne'a choroby recesywnej zwigzanej z chromosomem X:
Unafected father — ojciec zdrowy, Carrier mother — matka nosicielka; Unaffected son — syn zdrowy, Unaffected daughter —
corka zdrowa; Carrier daughter — corka nosicielka; Affected son — syn dotkniety chorobq

W dystrofii miesniowej Duchenne'a mutacje z przesunieciem ramki powodujg
catkowity brak dystrofiny. W tagodniejszej postaci choroby (dystrofia miesniowa Beckera)
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mutacje w ramce powodujg skrocenie dystrofiny, ale jest ona czesciowo funkcjonalna.
Choroba ma fagodniejszy przebieg, objawy pojawiajg sie pdzniej a choroba postepuje wolniej.
Srednia dtugo$¢ zycia mezczyzny dotknietego dystrofig miesniowg Duchenne'a to pézny wiek
nastoletni do potowy lat dwudziestych, podczas gdy mezczyzna z dystrofig miesniowg Beckera
moze cieszy¢ sie prawie normalnym okresem zycia.

Obserwuje sie rowniez zaburzenia zapalne miesni. Naleza do nich polimialgia
reumatyczna, ktéra wystepuje gtdwnie u osdb starszych, oraz stany autoimmunologiczne
zapalenie wielomiesniowe i zapalenie skdrno-miesniowe.
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