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Denervag¢ao do musculo

O musculo esquelético nao pode
funcionar sem inervacao

Torna-se flacido e atrofico
Diminuicao do tamanho das fibras

Contragbes musculares espontaneas
(fibrilacao) \ [
Apesar da atrofia as fibras

conservam suas caracteristicas
histologicas por mais de um ano

Normal
Muscle

Posteriormente podem ser
substituidas por tecido adiposo
e ou conjuntivo

Atrophied
Muscle



APLICACOES CLINICAS




Sindrome do neuronio
motor inferior: Medula

espinhal

Poliomielite, doenca viral
aguda que afeta o neuronio
motor da medula espinhal,
do tronco encefalico ou do
cortex motor

*1950s, Dr. Jonas Salk
desenvolveu uma vacina

injetavel para a Polio a partir
Alexander, L.N., et al., "Vaccine Policy Changes

de virus inativado aEh . e

) and Epidemiology of Poliomyelitis in the
*Dr. Albert Sabin . United States,” JAMA 2004; 292:1696-170
desenvolveu a vacina oral da

Polio com um virus “vivo”




Distrofia Muscular de Duchenne §

*Doenca que atinge garotos (1:3500/ano).
*E hereditaria recessiva (cromossomo X). Guillaume Duchenne (1868)

Colageno

*Produz fragueza muscular progressiva
*Mutac¢do da proteina distrofina s
localizada na membrana da célula

muscular; Liga a actina da fibra T
muscular a matriz extracelular.
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Complexo de
proteinas associadas
a distrofina

*A falta de distrofina faz com que ocorraﬁ g
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Miastenia Gravis

*Descrita clinicamente 300 anos
atras pelo médico-fisiologista Sir
T. Willis (1672)

*30 anos atras: detectado déficit
de receptores de acetilcolina nas
juncao neuromuscular de
pacientes.

*E um disturbio imunoldgico,
uma doenca autoimune
*Tratamento: drogas

anticolinesterasicas, remocao do
Timo; corticoides.




Miastenia Gravis
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Normal neuromuscular junction Myasthenia gravis

-Diminuicao do numero de receptores para Acetilcolina
-Maior dificuldade para atingir o EPP

MEPP: Potencial de placa motora miniatura

EPP: potencial de placa motora

Phillips and Vincent; F1000Research 2016, 5(F1000 Faculty Rev): 1513; 10.12688/
f1000research.8206.1)



Esclerose lateral amiotrofica

Ocorre degenerac¢ao dos neurénios motores
da medula espinhal e do encéfalo.

*Esclerose - endurecimento O e
e cicatrizacao.

Lateral - da porcao lateral
da medula espinhal.

*Amiotrofica - fraqueza
muscular que resultara na
reducao do volume real do
tecido muscular, atrofia.

*Causa: Mutacao genética,
Fatores ambientais (cigarro,
chumbo, pesticidas)

Grad LI, Rouleau GA, Ravits J, Cashman NR (August 2017).
"Clinical Spectrum of Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS)". Cold Spring

Harbor Perspectives in Medicine. 7 (8): a024117. doi:10.1101/
cshperspect.a024117




S. Hawking

Esclerose lateral amiotréfica (ELA)
ou doenca de Lou Gehrig
ou doenc¢a de Charcot

Doenca neurodegenerativa
progressiva e fatal

Acarreta paralisia motora
progressiva, irreversivel, de maneira
limitante, sendo uma das mais
temidas doencas conhecidas.



Spinal Cord

Lou “Thelron Horse' " Gehng (18054




Tétano: toxina tetanica
doenca infecciosa grave, nao
contagiosa,

causada por toxina produzida pela
bactéria Clostridium tetani.

*A toxina tetanica se liga a membrana pré-
sinaptica na juncao neuromuscular.

*E internalizada e transportada
retrogradamente no axonio, até alcancar
neuronios no sistema nervoso central.

*Liga-se seletivamente a neurdnios
inibitorios, GABA e Glicina

*No citoplasma dos neuroénios liga-se a
proteina

da membrana associada a vesicula,
SINAPTOBREVINA




Tétano: toxina tetanica

*Sinaptobrevina faz parte do complexo
SNARE ligado a membrana pré-sinaptica

*E necessaria para fusdo da vesicula
com a membrana pré-sinaptica
(exocitose)

*Ocorre o Bloqueio da liberacao dos
neurotransmissores inibitorios:
contracao muscular exagerada

*Tratamentos: Antibioticos, relaxantes
musculares, sedativos, imunoglobulina

antitetanica.

*https://www.bio.fiocruz.br/index.php/br/tetano-
sintomas-transmissao-e-prevencao
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