Parkinsonsky syndrom/PGS/diagnostika

Parkinsonsky syndrom jiné degenerativni etiologie

Od PN se obvykle odliSuje rychlejsi progresi, zavaznéjsi progndzou, pritomnosti non-motorickych priznakd v ¢asném
stadiu vyvoje a malou (obvykle v poc¢atku) nebo Zaddnou odpovédi na dopaminergni terapii. Projevuje se typicky
symetrickym HRS (hypokineticky rigidni syndrom) minimainim tfesem a nékterym z dal$ich priznak(: posturaini
instabilita, demence, apraxie, cerebellarni syndrom, dystonie, dysfonie, okohybnd porucha, vegetativni dysfunkce.

Diagnoza je predevsim klinickd a definitivné ji Ize stanovit pouze post mortem.

Progresivni supranuklearni obrna (PSP)

Sporadické onemocnéni prevalenci kolem 5/100 000 a poc¢atkem po 40. roce, typicky mezi 50.-70. rokem. HRS je
doprovéazen: poruchou okulomotoriky (supranuklearni pareza vertikalniho pohledu - vice doll, hypometrické
sakady, poruchy konvergence, retrakce vicek ¢i blefarospazmus), ¢asnou posturdlni instabilitou s pady, tézkou
dysartrii/dysfonii a kognitivnim deficitem s progresi do demence frontdlniho typu a téZkym psychomotorickym
zpomaleni. Akcentovana rigidita v oblasti axidlniho a Sijového svalstva staci trup a krk do hyperextenze. Rychla
progrese vede rychle nesobéstacnosti. RozliSuji se 2 klinické typy: benignéjsi PSP-parkinsonismus s ¢astecné
zachovalou reaktivitou na dopaminergni terapii a pomalejsi progresi a klasicky PSP- Steele-Richardson-
Olszewski. Na MRI je nalez atrofie dorza mesencefala. Kauzalni ani G¢innd symptomaticka terapie neexistuje.
Odpovéd na dopaminergni podnét byva Spatna nebo postupné mizejici, presto je vhodné vyzkouset efekt levodopy
az do vysokych davek. Amantadin a tricyklickd antidepresiva mohou téz mit efekt.

Multisystémova atrofie (MSA)

Sporadické onemocnéni s prevalenci 2-5/100 000 a pocatkem po 30. roce. Vede k degenerativnim zméndm ve
striatu, kmeni, mozecku a autonomnich gangliich. Pfiznaky z degenerace vyse uvedenych struktur mohou byt u
jednotlivych pacientl rdzné vyjadrené. Toto dalo vznik klasickym klinickym subtyplm: striatonigralni degenerace
(dominuje parkinsonsky syndrom), olivopontocerebellarni atrofie (dominuje mozeckovy syndrom) a Shy-Dragerav
syndrom (dominuje autonomni dysfunkce). Dnes se MSA déli na parkinsonsky subtyp - MSA-P (80 %) a
cerebellarni subtyp - MSA-C (20 %), které jsou vzdy doprovédzeny autonomni poruchou. HRS byvéa doprovazen
orofacialni, cervikalni (antecolis) &i koncetinovou dystonii, dysfagii, typickou dysartrii s vysoko polozenym hlasem,
nékdy inspira¢nim stridorem, syndromem spankové apnoe a poruchou chovéni v REM spanku. Casnéji a vyraznégji
vyjadrené se objevuji posturdini poruchy a autonomni dysfunkce (erektilni dysfunkce, inkontinence a ortostaticka
hypotenze). MSA-C mUze byt zpoc¢atku nerozliSitelnd od cerebelldrniho syndromu jiné etiologie. Progrese je
vétsSinou rychld s ¢asnou invalidizaci. Z pomocnych vySetfeni ma vyznam: ortostaticky test, MRl mozku
(hypointenzni putamina, kmenova/cerebelldrni atrofie, hot cross-bun sign v kmeni) a EMG uretralniho ¢i analniho
sfinkteru (ndlez denervacnich potencialll). Kauzalni ¢i G¢innd symptomaticka terapie neexistuje, snazime se o 1é¢bu
nejvice obtézujicich symptomd:

Tab. 4
Tab.4: Symptomaticka terapie MSA
= Vysoka dévka levodopy — az 2000 mg (cave zhorseni hypotenze)

Akineze, rigidita, posturalni instabilita = Amantadin — série deseti infuzi ¢i 3x1 tbl.
= Rehabilitace chlze

Ortostaticka hypotenze Viz komplikace PN
Inspiracni stridor, SAS Lécba kontinudlnim pretlakem ve spanku (CPAP)
= Hyperfunkce detruzoru - oxybutinin, trospiumchlorid
Urogenitalni potize = Retence - intermitentni autokatetrizace
9 P = Nocni polyurie -» desmopressin spray 10 ug NN
= Erektilni dysfunkce - sildenafil

Dystonie Aplikace botulotoxinu

= Logopedicka terapie

Dysartrie, dysfagie = PEG pfi vyrazném postizeni

Kortikobazalni degenerace (CBGD)
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Sporadické, vzacné, plynule progresivni onemocnéni s po¢atkem obvykle po 70. roce. Vyznacuje se asymetrickym
HRS doprovazenym dalsimi subkortikdlnimi (dystonie, myoklonus) a aspor jednim izolovanym kortikdInim
priznakem (apraxie, porucha diskriminacniho ¢iti, neglect syndrom, dysfazie, alien-limb syndrom). Je pritomen
kognitivni deficit, ktery mlze progredovat aZz do demence. Na MRI byvéa nalez jednostranné ¢i asymetrické
kortikdIni atrofie v souladu s klinickym postizenim. lodobenzamidovy SPECT a FDG PET zobrazi asymetricky
hypometabolismus v kortexu a snizeni hustoty dopaminovych receptor( ve striatu. Terapie je nedostate¢na - malé
procento pacient reaguje na vysoké davky levodopy. Bolestiva dystonie ruky je indikovana k aplikaci botulotoxinu.

Nemoc s Lewyho télisky (DLBD)

Sporadické onemocnéni projevujici se kombinaci parkinsonského syndromu a kognitivni poruchou s vyraznou
fluktuaci béhem dne, kdy pacient mdze byt téZce postizeny dysexekutivnim syndromem a za par hodin GpIné v
poradku. Typické jsou vizudlni halucinace, komplexni systematizované bludné produkce a sensitivita k
neuroleptiklm, kterd jsou kontraindikovana (vyvolavaji prudké zhorseni HRS s rizikem rozvoje neuroleptického
maligniho syndromu). HRS syndrom vice nez u ostatnich pri¢in PS reaguje na dopaminergni terapii a psychotickd
symptomatika i kognitivni deficit dobre reaguje na kognitiva. U Alzheimerovy demence s extrapyramidovymi
rysy nedochdzi k tak vyraznym fluktuacim psychického stavu a psychotickd symptomatika i HRS jsou méné
vyjadreny.
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