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PARKINSONSKE SYNDROMY

MUDr. Petr Kanovsky, CSc.
[. neurologickd klinika LF MU, FN u sv. Anny, Brno

V priici je poddn pitehled onemocnénd, jejichZ dominantni klinickou manifestaci je parkinsonsky syndrom, Nosologické
Elenéni téchto nemoci odpovidd predstavdm souéasné neurologie, i kdyZ se pripousti, Ze budoucnost muze diky zdoko-
naleni diagnostické techniky a diky zvySenému zéchytu pFinést daldi poznatky, na jejichZ zdkladé se mohou nosologické
Jjednotky ddle diferencovat.

V soucasné dobé tvofi tuto skupinu onemocnéni zejména choroby neurodegenerativni, ke kterym poditime multisys-
témovou atrofli (MSA), progresivni supranukleirni paralyzu (PSP), kortikobazalni ganglionickou degeneraci (CBDG),
guamsky parkinsonsky komplex (GPK), demenci s Lewyho télisky (DLBD), Alzheimerovu chorobu (AD) a Hunting-
tenovu chorobu, PFicinou syndromu maZe byt i onemocnéni metabolické, jako je v ptipadé Wilsonovy choroby (WD),
JiZ mnoho let znamymi a popisovanymi jednotkami jsou postencefaliticky parkinsonismus, polékovy parkinsonismus,

posttraumaticky parkinsonismus a parkinsonismus v ramci normotenzniho hydrocefalu.
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Bez ohledu na piicinu je viak diagnostika v¥$e uvedenych onemocnéni pomérné sloZita a ndrofnd na &as. Lécha je ve

veétsing pripadii svizelna, jen s malymi vyhledy na aspéch.
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Parkinsonskd symptomatologie je viceméné jednotnou ma-
nifestact postizeni striatonigralniho systému bazdlnich gang-
lii. Pouze ¢ast pacienti (i kdyZ zfejme ta vE87), v nich? je par-
kinsonskd symptomatelogic piitomna, trpf idiopatickou Par-
kinsonovou chorobou (IPD). U ostatnich je klinickd sympto-
matologic obrazem jinyeh onemocnén{ centrdlnfho nervové-
ho systému {CNS), kterd také poskozuji extrapyramidové struk-
tury, atada z nich md rovnéZ degenerativni a progresivni cha-
rakter. Od idiopatické Parkinsonovy choroby sc mohou ligit
Jendiskrétnimi zménami. Proto je diferencidini diagnostika ini-
cidlnich stadii parkinsonského syndromu tak obtiznd. Ke spo-
lehlivému odlifent jo tfieba kvalitni anamnézy a velkych zku-
Senosti, ale i tak mitZe pomémé snadno dojit k diagnostickému
omylu. Jako pomiticku Ize uZit tzv. red tlags™ podle londyn-
ského neurologa Nialla Quinna, (Quinn 1989), ). znameni,
kterd upozoriiuji vydetiujiciho, Ze se u pacienta nemusi jed-
nat o Parkinsonovu chorobu. Isou obsaZeny v ndsledujicim
pichledu.

Klinické symptomy, které by mély vzbudit pochybnosti

o diagndze idiopatické Parkinsonovy choroby (tzv, red

flags, podle Quinna 1989)

-~ Casté pady a posturdlni instabilita v zac¢dtku oncmocnénd,
rychid progrese,

- nepravidelny técs trhavého charakteru,
myoklonus,

~  chyb&jfei nebo minimalni odezva na [é€bu levodopou.

~ autonomni porucha,

~ okohybnd porucha jiného charakteru ne u IPD,

—~  t&Z8 dysarthric nebo dysfonie,

- bolest netlumend terapii fevodopou,

— t&Zkd intolerance levodopy.

- dystonickd dyskinéza charakteru anterocollis nebo
torticollis,

— kontraktury na kondetindch,

~  pritomnost perilerni neuropatie, pyramidovych symptomi
nebo cerebelldmi symptomatologic v klinickém obraze,
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V dal§im textu je poddn piehled onemocenénd, kterd byvaji

relativind nejéastdjsimi piicinami parkinsonského syndromu (kro-
mé icliopatické Parkinsonovy choroby).

1. Multisystémova atrofie (MISA)

Nidzev MSA oznaduje sporadické onemocenéni CNS, pro-
jevujici se nckolika syndromy a diive oznacované jako tyto
nemoci: striatonigriini degenerace, olivopontocerebelldrni atro-
fic a idiopatickd ortostatickd hypotenze, nazyvand nékdy také
Shy-Dragertiv syndrom. Nejvystizngjsi predstava o charakteru
symptomi MSA je jakdkoliv kombinace piiznakit téchto tif
oncmocnéni véetné izolovanych piiznaki jednoho 7 nich.
MSA postihuje jedince stiedniho a vy$§iho véku. Zatim nebyl
popsdn pifpad manifestace nemoci v obdobf dospivini nebo
mladé dospélosti. Incidence ani prevalence neni v soudasné
dobé spolehlivé znama. Lze ji pouze nepiimo dovozovat na
piiblizng [0% viech piipadi parkinsonismu.

Patologicky je charaklerizovina ztrdtou pigmentu v oblasti
substantia nigra, vy¥razngj§im cerebellarnim ryhovanim a niZzsi
hmotnosti mozeckovyeh a kmenovyeh struktur. Mikroskopic-
ky je MSA charakterizovina ztrdtou ncuronit na degencrativ-
nim zdkladé a ndsledujict glidzou, kterd se mie projevit v kte-
rékoliv z téchto ¢dsti CNS: v podkorovyceh strukturdch,
v mozkovém kmeni, v mozecku a v miSe. Usctfena byvd moz-
kovd kara. Mimotddné a typické je degenerativni postizend
Onufova jadra v sakralni miSe (v segmentech S2 ~ 84), které
se projevuje postiZenim sfinkterit, Typickd je pifitomnost tzv.
oligodendroglidlnich cytoplazmatickych inkluzi, vZitd zkrat-
ka je GCI (z anglického glial eytoptasmic inclusions).

Klinicky jsou pro MSA charakteristické symptonty pro-
gredujictho postizeni vice systémi CNS, sestavajicf ze znd-
mek podkozeni systému extrapyramidového, cerebelldrniho,
pyramidovéhoe a autonomniho. Podle prevaZujici slozky sym-
ptomatologic je pak klinicky obraz MSA ¢lenén na typ tzv,
striatonigrdini (SND typ) s pievaZujici symptomatologii pac-
kinsonskou a typ olivopontocerebellirmi (OPCA typ)
s prevazujici symptomatologii cerebellirni a pyramidovou.
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U obou typt je pak pritomna autonomni dysfunkee. a to
v razném rozsahu, Pii klinickém vySetieni je obvykle nachi-
zen polymorfni obraz, vznikly kombinaci symptomatologic
parkinsonské, cerebelldmi a autonomni. Cerebelldrni nebo par-
kinsonskd symptomatologic vétSinou dominuje. U pacienti
byvaji piitomny kontraktury koncetin a dystonie. Castd byvi
polyneuropatic. piitomny mohou byt zndmky postizend pied-
nich roh(i misnich, kombinovani porucha mikee a ortostatickd
hypotenze razné zdvaznosti.

Priib&h a vyvoj onemocenéni byvaji individuding, Mortalita
choroby je stoprocentni. Délka pieZivini je mezi 5-7 lety, nej-
déle 7il pacient s diagnostikovanou MSA 14 let, vétSina one-
mocnéni viak kondi fatdlné do 5 let.

LéCba MSA je bohuzel viceméne symptomatickd. Kom-
plexnf terapic pak zahruje viestrannou péci o pacienta posti-
zencého nevyléditeInym onemocnénim, véetnd rehabilitacni
1¢¢hy asocidlnich opatieni.

2. Progresivni supranukledrni paralyza (PSP)

Jde o sporadické onemocnéni neurodegencrativiniho cha-
rakieru. Vyskyt nemoci v populaci pacienti trpicich parkinso-
nismem se uvadi mezi 7-12 %. Eiiologie choroby je prakticky
neznamd. Zeela jiz byly opudtény pivodni konstrukee auntoru
popisu choroby, 7e se jednd o postinfekéni onemocnéni atakdé
tvahy o tzv. , pomalé virdze™ byly zeela opudtény.

Patologicky je nachdzena atrofic mesencelala a pontinni-
ho tegmenta, dyskolorace v oblasti substantia nigra a nevyraz-
na atrofic kortexu ve frontopoldrni oblasti frontédlnich laloku.
Zbytek kortexu je viak - v kontrastu s jinymi ncurodegencera-
tivinimi onemocnénimi - relativing uetien,

Mikroskopicky je PSP charakterizovina piitomnosti tzv,
neurotibrildrich klubek (NFT, z anglického neurofibrillary tan-
gles) v mozkové tkdni. Jsou globézniho charakteru (narozdil
od NIFT v Alzheimerovy choroby), slozeny # asi 15 nm dlou-
hych rovnyeh [ilament. NFT jsou pravdépodobné vytvifeny
z abnormédlnich bilkovinnych formact, t2v. tau - proteint. Mi-
krostruktura téchto tau — proteini je pro PSP typickd. Hiavni
oblasti mozku, kde jsou uvedené zmény nachdzeny, jsou glo-
bus pallidum, nucleus subthalamicus Luysi, kompakini ¢ast
substantia nigra, periakveduktdlni Sed, pretekiding oblasti
acolliculi superiores. Klinicky je PSP charakterizovina par-
kinsonskym syndromem s pFevahou axidlni rigidity, po-
sturalni instabilitou s astymi pady, okohybnymi porucha-
mi, kognitivnim deficitem a demenci subkortikidlniho
typu, s charakteristick¥m zac¢atkem a prabéhem, spolu s fadou
dalsich typickyceh symptomi,

Parkinsonsky syndrom u PSP je charakieristicky akcento-
vanou rigiditou, bradykinezou a téméf tplnou absenci tiesu
parkinsonského charakieru, Kromé popsanyeh parkinsonskyeh
symptomi je piftomna vyznacnd posturdInf instabilita, kterd
s progresi nemoci vede k Sastym piadam posturdinfho charak-
terw. Rigiditau PSP je akcentovina zejména v oblasti axidlni-
ho svalstva, Posturdlnd instabilita patif k velmi duleZitym sym-
ptomam PSP. Objevuje se uZ v zaddtku choroby as jeji pro-
aresi se jeji zdvaZnost stupiuje. Zpoddtku se projevuje jen
nejistotou pid chiizi, ttubacemi ve stoji, postupnd pak nuti pa-
cienta k pohybu pouze s oporou a dospivi do stadia Castych
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padii posturdlniho charakteru. Pro PSP charakteristické oko-
hybné poruchy nejsou conditio sine qua non této dingnézy.,
Nejtypicidji okohybnou poruchou u PSP je supranukledrni
porucha vertikilniho pohledu smérem dolit nebo vzhiry
(7. obeené neurologic zndmd jako Parinaudiy syndromy). Tato
porucha se vyviji pozvolna, aZ nakonee neni pacient schopen
bulby sto¢it vzhitru nebo dolit o vice jak 15 stupiitt od hori-
zontdly. Spolu s tim se vyvijeji méné zietelné poruchy i konju-
govaného pohybu bulbi v horizontdinim sméru. Charakteris-
tické pro wito okehybnou poruchu je to, Ze jsou zachovdny
okulocefalické reflexy (vetSinou v zadiatku nemoci. § jeji pro-
aresi laké piestavaji byt vbavné). Daldi typickou okohybnou
poruchou., kterd se u PSP muZe objevit, je tzv. apraxic otevie-
ni vicek,

Kognitivini deficit u PSP je dal$im charakteristickym zna-
kem choraby, spolu s vyvinutou demened subkortikidlniho typu.

V soucasné dohé existuje pouze midio afinnd symptoma-
tickd a paliativni 18¢ba choroby.

3. Kortikobazdlni degenerace

Bézné se oznacuje zkratkou CBDG (zanglického Lcortico-
basal ganglionic degeneration™). Jednd se o vzdend nearodege-
nerativif onemocendni. poprvé popsané Rebeizem vr, 1967, Jen
(patrné velmi nepiiesng) je odhadovino, Ze priblizng 0.5% paci-
entt s parkinsonskou symptomatologii ve vy3sim véku muze
trpct CBDG.

Patologicky ndlez je pro CBDG charakteristicky. Jeho spe-
cificita je prisobena spoleénym vyskytem dvou typickych pa-
tologickych zmén: kortikdlnim degenerativnim procesem, kiery
pusobi jednostrannou makroskopickou kortikdlni avrofii
a neurondlnim (dbytkem spolu s newrondlni achromazii
a gliozou v oblasti pars compacta substantia nigra, Makrosko-
picky je na mozku nachidzena jednostrannd kortikdInf atrofic,
projevujici se ziencenim gy a zvétSenim kortikdlnich sulki,
kierd je typicky lokalizovdna na strané kontralaterdahi klinické
symptomatelogii. Stejnd tak je v oblasti prislusné hemisféry
patrno zv&deni postranni komory. Maximum atrofickych zmén

je nachdzeno ve stiednf ¢dsti frontdlniho laloku a pliedni Casti

faloku parietdIniho. Narozdit od kortikdini atrofie typické pro
napf. Pickovu chorobu viak ztendeni gyri neni tak vyrazng
a netvoif obraz Lostif noZe™. Ddle je na mozcich pacientu
s CBDG nachidzena sckunddrni degencrace kortikospindlni
drah. Dal§f velmi vyznamnou patologickou zménou je depig-
mentace substantia nigri.

CBDG je vyznacuje jedinecnon kombinaci unilaterdiniho
parkinsonského syndromu s nejvice vyjddienouw hypokinézou a
rigiditou spolu s piiznaky poruchy kortikdlnich funkei
% hemis{éry kontralaterilni ke strané parkinsonské symptoma-
tologie. Ie nuino poznamenat, 7e hemiparkinsonsky syndrom

Jje prakticky témér vidy omezen pouze na hypokinézu (nebo

akinézu) arigiditu, typicky parkinsonsky klidovy ties nenf sou-
&asti klinického obrazu CBDG,

Choraba se nejcastdji objevuje ve viku vi§sim nez 50 let.
1. v Sesté dekidé Zivota, a pomalu. ale trvale progreduje, k vy-
raznému postizeni nebo ke smrti pacienta dospivi v pomérné
Sirokém rozmezf 510 let. S postizeninn hemiparkinsonského
charakteru se v klinickém obraze CBDG unikding spojuji pif-
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znaky kortikdlnich poruch. fako kortikdlni symptomatologic
se u pacienti s CBDG mohou vyskytnout porucha citivosti,
motorickd apraxic nebo ideomotorickd apraxic postizenych
koncetin, latické poruchy a dalsi poruchy symbolickych funk-
¢i. demence kortikédlniho typu. kortikdlni tiies a kortikdlni myo-
klonus.

Lécha CBDG je pouze symptomatickd.

4, Guamsky parkinsonsky komplex
(GPK, Lytico - bodig)

Ohnisko neurodegencrativinich onemaocnéni na ostrove
Guam v zdapadnim Pacifiku bylo v poslednich 50 letech po-
mémé intenzivng studovano, americky NINDS (National In-
stitute of Neurological Discases and Stroke) zde dokoncee ote-
viel tzv, ,polni stanici™ pro studium téchto ,,modelit* ncurode-
generativnich chorob.

Podle staryeh Spanéiskych zdznami se soudi, Ze guamsky
parkinsonsky komplex se na ostrove vyskytuje jiz asi 150 let.
Prevalence nemoci je asi 420 nemocnych na 100 000 obyva-
tel (mimoiiddnd vysokd). Neuropatologicky obraz parkinson-
ského komplexu z Guamu se vyznaduje spoleénym vyskytem
neurolibrildrnich klubek, tzv. Hiranovych @&lisek a Lewyho
télisck. Etiopatogeneze choroby neni do soucasné doby 7ni-
ma. Hereditarni pivod onemocenéni byl v podstate Fadou po-
zorovan{ a studii vyloucen. Velmi intenzivnd byla zkoumiina
role konzumace eykasovyeh plodi (kterd jsou v piirozeném
stavu toxicke), ale ani jejich vliv na vznik choroby nebyl pro-
kdzdan.

Svymi klinickymi projevy jakoby GPK spojoval sympto-
my parkinsonismu a Alzheimerovy demence. Parkinsonsky
syndrom se u vétsiny postiZenych projevuje klasickou triddou
tiesu, rigidity a bradykinese. Demencee, kterd byvi inicidlnim
pitznakem az u 30% pacientd, se nejéastdji projevuje poru-
chami paméti, casové, mistni a osobnostai orientace. Kromé
toho mohou byt pfitomny poruchy osobnosti, iritabilita, agre-
se. poruchy symbolickych funkei, hypersomnic nebo insom-
nic a nocni neklid. Pribéh nemaoci je velmi variabilni. Nejcas-
1&ji zacing ve véku kolem 50 let a jeji rozvo] aZ do termindlni-
ho stadia trvd 5-7 let. V soucasné dobé neni zndma Zddnd
clektivai I¢¢ba pacient s GPK. Poddvini levodopy a dopa -
agonistlt miva jen nevyrazny a kvdtkodoby cliekt,

5. Nemuoc difuznich Lewyho télisek (DLBD, , diffuse
Lewy body disease*, demence s Lewyho télisky)
Doposud stale milo zndmé onemocenéni, které nékteii au-
tofi jako nosologickou entitu zpechybiiuji. Vyzkumy posled-
nich Jet viak ukazuji, Ze jde patrné o pomémdé rozsivené one-
mocnéni vy§tho veku, kdy az 15-20% pacienti postizenych
ve stafeckém veku demenei bylo postizeno DLBD. Patolo-
gicky je choroba charakterizovina dituzni mozkovou atrolif.
Difuzné {jak odpovidd i ndzev choroby) jsou v mozeich paci-
entii nachdzena Lewyho téliska (LB, Lewy bodices), a to jak
v mozkovém kineni, tak i v kortexu. V mozcich pacienti
s DLBD jsou nékdy nachdzeny i zmény typické pro Alzhei-
merovu nemoc. Klinicky obraz DLBD je, zejména v inicidlinim
stadiv onemoenéni, pomémé charakteristicky. Nejtypictéjsi je
pomémé rychle progredujici mentdlnd deteriorace, co? je take
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zikladn{ diagnostické kritérium DLBD. Progrese vede ke glo-
balni demeneia to v ¢asovém horizontu mésict aZ let,

Kognitivni porucha s fluktuaci je daliim charakteristickym
piiznakem DLBD. Vizudlni halucinace jsou popisoviny té-
mEE viemi autory utémdt viech pacienta s prokdzanou DLBID.
Typicky jsou rekurentni, dobie formované a strukturované
adetailnt,

Motoricki parkinsonskd symptomatologic je tretf ze ziklad-
nich diagnostickych kritérii DLBD. Parkinsonismus se
u pacienti objevuje s urcitym piedstihem pred piiznaky ko-
gnitivnimi a psychotickymi. V&Einou je spise lehéiho aZ sted-
niho stupné.

Lécba DLBD je pouze symptomaticka.

6. Postencefaliticky parkinsonismus (PEP)

Postencefaliticky parkinsonismus je nosologickd jednotka,
kterd byla popsidna v ramei pandemic tzv. Economovy cnce-
falitidy (encephalitis epidemica), kterd zachvitila prakticky cely
SVEL po prvai svétoveé vilee a trvala do roku 1926. Choroba se
prajevovala jako prudee propukajici chiipkovité onemocnéni,
kterd prechdzelo v encefalitidu se viemi jejimi typickymi pro-
jevy, pribéh byl kritky a letdlni vyusténi velmi asté. Dodnes
neni jasné, co byle pficinou choroby. ale predpoklidi se, Ze
Slo u mutovany virus chiipky typu A. Soudi se. Ze jako spora-
dické onemocnéni se objevuje stdle pod obrazem serézni en-
cefalitidy.

Nejznamdjsim nasledkem pickonané Economovy encefali-
tidy se stal tzv. postencefaliticky parkinsonismus. Objevoval seu
pacientl, ktefi prodélali encefalitidu, béhem kterd doslo
k vyrazné porude CNS, kterd sc ale zdanlivé upravila ad inte-
grum. Tepryve s odstupem nékolika let (Gdaje se vizni, udidvd se,
7¢ 5-10 Iet) sc objevila parkinsonskd symptomatologic, Nekdy
sc parkinsonska symptomatologic manitestovala ihned po pic-
konané encefalitid@. Prabeh parkinsonismu se od bézné idiopa-
tick¢ Parkinsonovy choroby 13il velmi pomalou progresi a vy-
raznéjSim pocdteénim motorickym postizenim, U fady pacienti
zastal jiz vyvinuty parkinsonsky syndrom neménny po fadu
let, a u Fady dalsich byl obraz parkinsonského syndromu ne-
kompletni. Postencefaliticky parkinsonismus se vak maze vy-
vinout i jako disledek jiné serdzni encelalitidy nez Eeonomo-
vy, nejéastéji virove, atyto sporadické piipady sc vyskytuji stéi-
le (znovu je viak nutno pfipomenout, 7e viastné nevime, co bylo
pii¢inou Economovy encefalitidy a Ze sporadické piipady se
mohou vyskytovat dodnes jako tzv. encefalitidy ber prokdza-
ncho agens).

Terapic postencelalitického parkinsonismu byla svizeln,
symptomatickd a mdlo dfinnd, nejvice byla uZivdana anticholi-
nergika.

7. Posttraumaticky parkinsonismus (PTP)

Ve cyficdtyeh leteeh bylo opakované zjisténo (po dmrtich
boxeri tzv. prvni viny velkého zdjmu o tento sport ve 20. a 30.
letech), 7e mozkovi tkén sportoved nese zndmky detnyeh trau-
mat. K dalSf popularizaci syndvomu piispélo to, Ze jim byl vel-
mi tézee postizen byvaly svétovy Smmpion Muhammad Ali.
Klinické projevy PTP jsou celkem typické. u pacientiise vyviji
dobie vyjadreny parkinsonsky syndrom se viemi tiemi typic-
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kymi atributy — tfesem, bradykinezou a rigiditou. Nejvice je
vyjddiena bradykineza a hned potom ties, Kromé parkinsonské
symptomatologic je pritomna demence smiSeného charaktery,
nejcastéii charakierizovand zménami osobnosti. Kromé téchto
symptom je nachizen neocerebelldrni a palleocerebelldami syn-
drom a zndmky postizeni kortikospindinich drah. Pribeh ne-
moci je pomémé pomaly, miZe rvat desetileti, neZ je pacient
invalidizovin. U¢innd terapic v soucasné dobd neexistuje, lze
pouze symptomaticky thumit nejvice obiézujici priznaky.,

8. Parkinsonismus v rimei Alzheimerovy choroby (AD)

Alzheimerova choroba (AD) je onemocenéni nervové sou-
stavy, projevujici se hlavné progredujici demenct, kieré se vy-
skytuje ve dvou formich: jako sporadicki Alzheimerova cho-
roba (SAD} a familidrmi Alzhcimerova choroba (FAD). U obou
forem onemocnéni jsou nachdzeny tyté7 patologické zmény,
formy se H&i jen incidened, dédi¢nosti a odliZnosti jsou nékdy
nalézdny i v klinickém prabéhu. Alzheimerova choroba je pii-
Fazovdna k demencim kortikalnim.,

7 hlediska parkinsonské nosologic jsou ve spojeni s AD
dualezité dveé skutecnosti. Prvni z nich je pravdépodobnd cxis-
tence varianty nemoci, u které se objevuji Lewyho 18liska,
druhou je moZnost parkinsonské manifestace onemoenéni,

Zatzv, JLewy body variant™ je oznacovina forma one-
mocnéni AD, kdy jsou v riiznych mozkovych strukturdch,
véend kortexu, nachdzena Lewyho téliska, charakteristicka
pro idiopatickou Parkinsonovu chorobu, Ve veging piipadii
probihd onemocnéni pod obrazem typické rozvinuté AD
andlez Lewyho (&lisck je jen piickvapenim pii autoptickém ¢i
bioptickém vysSetieni.

7 Klinického hlediska vyznanmdsi je existence parkinson-
ské manifestace onemocnéni. Ve vEEing takovyeh pripadi
skutedndé choroba zacind jako parkinsonsky syndrom se vie-
mi typickymi atributy, snad kromé tiesu, ktery byvid vzdeny,
Ze zaditku jsou projevy demence jen mirné a rozlifeni mezi
kortikdlnim a subkortikalnim typem demence je velmi obtiz-
né. Pacienti dobie reaguji na lécbu levodopou To vét§inou
vede k diagnoéze idiopatické Parkinsonovy choroby a pacient
muze byt takto lécen nékolik mésicii i let. Posléze viak pato-
logické procesy typické pro AD zplsobi zietelnou zménu
v symptomatologii, kterd si vynuti pichodnoceni diagnézy.

9. Parkinsonismus v riamei Huntingtonovy choroby (HD)

Huntingtonova choroba je dédiéné neurodegencrativni
onemocnéni, piendiend autozomding dominantng, zpusobené
genetickym defektem na krdtkém raménku chromozomu 4 a 1o
expanzi repetice CAG tripleti. Tato genetickd abnormalita
Koduje tvorbu abnormédiniho proteinu, t2v. huntingtinu, ktery
Je uklddin v eytoplazmd neurond. Ve své typické podobé se
HD manifestuje progredujicf demenci subkortikdiniho typu
spolu s rozvojem extrapyramidovych dyskinéz, mezi nimi pie-
viddd chorea. HD sc ale miZe projevit jako tvz. Westphalova
varianta, pii které v klinickém obraze dominuje parkinsonskd
symptomatologie, predeviim hypokineza a rigidita. U takio
postiZenych pacienta je nachdzena hypokineza (i bradykine-
za) yako inicidini pFiznak, ktery - pii jen lchee vyjadiené de-
menci — vede k diagndze parkinsonisniu. Teprve postupn€ se

objevuje rigidita a v¥znammdjsi priznaky demence. Diagnozu
juvenilniho parkinsonismu (nebof takto jsou vEéisinou pacienti
vedeni) zpochybni aZ manifestace dalich extrapyramidovych
dyskinéz, nejéastcii chorey, dystonic a velmi vzdend i myoklonu.

10, Parkinsonismus v riimei Wilsonovy choroby

Wilsonova choroba je pomérné vzaendé a léditelné onemoc-
néni. Je o autosomdlnd recesivné dédiénd choroba s pro-
kidzanym genctickym defektem na chromozomu 13, Podsia-
tou onemocnéni je defekt metabolismu médi. kdy je méd ne-
dostatedné vylucovina bilidmi exkreei, a ziroven dochidzd
k defekini vazb@ médi na ceruloplazmin, bilkovinny nosic,
Tvorba cerulopazminu je také nedostatednd. Viisledkem je
abnormdlnf ukladdni medi v tkinich. ¢ predileked v jdtrech
amozku. Klinicky se choroba projevi vétSinou v mlddi, né-
kdy b vaitlém detstvi, piiznaky postizeni CNS zirovei s pfi-
#naky postizeni jater. Nejcastesi neurologickou poruchou byvi
dystonie, ale mohou byt piitomny i ties, parkinsonismus neho
chorea. Celkove neurologickému klinickému obrazu dystonie
vétsinou dominuje a manifestace parkinsonskym syndromem
je pomérnd vzdcnd. Pokud se rozvine tato forma Wilsonovy
choraby, jde vE&3inou o parkinsonismus s dominujici rigidi-
tou a bradykinezou, typicky parkinsonsky tfes v&tSinou chybi,
Na druhé stran¢ viak byvid u Wilsonovy choroby pomérn¢
casto piftomny ties HKK jiného charakteru a je dulezité jej
s parkinsonskym tfesem nezaménit.

11, Parkinsonismus v riimei normotenzniho hydrocefaln
(NTH)

Normotenzni hydrocefalus byl poprvé popsian v roce 1964
Jako okultni forma hydrocelalu. Termin normatenzanibyl to-
muto druhu hydrocefalu pfisouzen pro chybdjici edém papi-
Iy achybé&jief zvySovani thaku likvoru pii manévrech providd-
nych pii likvorové manometrii. Normotenzni hydrocefalus se
mize manifestovat v détském véku i v dospélosti a na v&ku
manifestace ziavisi klinickd symptomatologie. V dospélost
byvd pomérné Castym pifznakem parkinsonsky syndrom. Kla-
sicky je unormotenzniho hydrocelalu uvidéna trias pifznaki:
progredujici demence, ataxic a inkontinence, ve skutenosti
viak jsou takto jasng vyjidiené piipady jen ziidka k vidéni.
Parkinsonsky syndrom u NTH ponékud pripomind parkinson-
sky syndrom u PSP (viz v¥ie) a pii dilerencidln diagndze je
predevsim nutne odliSit tato dvé onemocnéni. U NTH se pro-
Jevuje zejména hypokinezou (pii progresi akinezou)
a zvyienim svalového tonu aZ do rigidity. S progresi onemoc-
néni se zhorsuje 1 parkinsonskd symptomatologie, zvyrazituje
se hypokineza, vyviji se typickd parkinsonskd chuze. Ties ne-
byvid pFitomen, v piipadé parkinsonského syndromu s tiesem

je nutno dikladné zvazoval idiopatickou Parkinsonovu cho-

robu. DileZité je, Ze unormotenznfho hydrocelalu se sympto-
my objevuji ptevazné symetricky, na rozdil od v&tSiny neuro-
degenerativnich onemocnéni, zejména IPD.

12. Polékovy parkinsonismus

V soudobé paleté 1é¢ivyeh pifpravki existuji preparity,
které jsou schopny vyvolat parkinsonsky syndrom pii kedtko-
dobém i dlouhodobém uZivini. U vétiiny prepariti je etiopa-
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togenetickym mechanismem blokada dopaminergnich recep-
tort ve striatu. K takovym prepardtim patif zejména halope-
ridol, ale podobny takovy potencidl maji { ostatni tzv. ,,klasic«
ka* neuroleptika, jako chlorpromazin, nebo chlorprothixen.
Parkinsonské syndromy. navozené neuroleptiky, mohou vel-
mi rychle ustoupit po jejich vysazeni, ale stejné tak mohou po
vysazeni i (porné perzistovat po fadu mésicii nebo let. Tato
variabilita patrné zdvisi na funk<nim stavu dopaminergnich
receptortt a pevnosti vazby antagonistii na né. DalSimi prepa-
vaty, které mohou vyvolat parkinsonskou symptomatologii,
jsou napf. reserpin, cinnarizin a flunarizin,

13. Arterioskleroticky parkinsonismus

» Nekteff autofi doporucuji termin pscudoparkinsonismus,
a poukazuji nato, 7e syndrom arteriosklerotického postizeni
bazdlnich ganglif postrddd nEktere typické znaky parkinson-
ského snydromu, jinf tvedi, Ze termin arterioskleroticky par-
Kinsonismus piesné vystihuje podstatu choroby. U nds je ten-
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