Parkinsonské syndromy -
MSA a PSP jako charakteristicti zastupci
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Parkinsonské syndromy tvofi rozsahlou a pestrou skupinu onemocnéni. Klasifikace téchto onemocnéni prochazi rychlym vyvojem
a diky vyvoji zejména na poli molekularni genetiky budeme mozna v budoucnu schopni rozlisit nové nozologické jednotky. Atypické
zastupci parkinsonskych syndromu jsou nadale multisystémova atrofie (MSA) a progresivni supranuklearni paralyza (PSP), kde PSP je
zéstupce tauopatii a MSA synukleinopatii. V nasledujicim textu podavame souhrnnou informaci o MSA a PSP.
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Parkinsonian syndromes: MSA and PSP as characteristic examples

Parkinsonian syndromes are a large and heterogeneous group of diseases. The classification of these diseases has been making a rapid
progress and, due to advances in the field of molecular genetics in particular, it may be possible to distinguish new nosological entities in the
future. Atypical parkinsonian syndromes can be divided into synucleinopathies and tauopathies, and other heredodegenerative diseases.
Parkinsonian syndromes are most characteristically represented by multiple system atrophy (MSA) and progressive supranuclear palsy (PSP),

with PSP being a type of tauopathy and MSA that of synucleinopathy. The present article provides general information on MSA and PSP.
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Seznam zkratek

ALS — amyotrofickd laterdIni skleréza

CBD - kortikobazalni degenerace

LBD — choroba s Lewyho télfsky

MR — magneticka rezonance

MSA — mnohotnd systémova atrofie

MSA-C — mnohotné systémova atrofie typ s pre-
vazujicim mozeckovym syndromem

MSA-P — Mnohotné systémova atrofie typ s pre-
vazujicim parkinsonskym syndromem

NBIA — neurodegenrace asociovand s akumulacf
Zeleza, Neurodegeneration with brain iron
accumulation

OPCA - olivopontocerebeldrni atrofie

PKAN — pantoteinate kinase associated neuro-
degeneration

PN — Parkinsonova nemoc

PS — parkinsonsky syndrom

PSP — progresivni supranukledrni obrna

RBD - poruchy chovani v REM fézi spanku

REM — sleep behavior disorders

SDS - Shy-Drager(v syndrom

SND - striatonograinf degenerace

Uvod

Parkinsonské syndromy (PS) pfi neurodege-
nerativnich onemocnénich jsou vzéacné choroby,
které $patné odpovidaji na symptomatickou
lé¢bu a obvykle majf zavaznéjsi progndzu oproti

Parkinsonové nemoci (PN) s rychlejsi progresf
a invalidizaci a obvykle kratsi dobou predpo-
kladaného doziti. Jsou u nich kromé parkinson-
skych pfiznakl vyjadreny i dalsi klinické pFiznaky.
Nazyvame je parkinson-plus syndromy nebo
atypické parkinsonské syndromy. PS pfi neu-
rodegenerativnich onemocnénich délime na
synukleinopatie a tauopatie a jind neurodege-
nerativni onemocnéni v¢etné heredodegene-
rativnich, jak je uvedeno v tabulce 1.

Choroba s Lewyho télisky (LBD) a Alzhei-
merova nemoc (AN) se spise fadi primarné mezi
neurodenegerativni etiologie syndromu demence.
Vizhledem k tomu, Ze u obou onemocnéni je par-
kinsonsky syndrom vyjadfen, u LBD vzdy a u AN jen
U Casti pacientd, uvadime tato onemocnénf také
v ramdi skupiny neurodegenerativnich onemocné-
nf's parkinsonskym syndromem. Nejvyznacnéjsimi
jednotkami z parkinson-plus syndrom jsou mul-
tisystémova atrofie, progresivni supranuklearni

Tabulka 1. (podle Bednarik et al.,, 2010)
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paralyza a kortikobazaIni degenerace (MSA, PSP
a CBD), které jsou pro tuto skupinu charakteristické
a navic v poslednich 10 letech jejich popis a klasi-
fikace prodélaly ddlezity vyvoj. Vzhledem k velké
$ifi tématu i samotnych parkinson-plus syndrom(
v nasledujicim textu hloubéji budou rozebrany
MSA a PSP, jakoZto dva netypictéjsi zastupci one-
mocnéni z této skupiny.

Mnohotna systémova atrofie (MSA)

Mnohotna systémova atrofie (MSA) je spora-
dické, progresivni, neurodegenerativni onemocné-
ni se zacatkem v dospélosti. MSA je klinicky charak-
terizovana autonomni dysfunkci, parkinsonizmem
a/nebo mozeckovymi poruchami. Zacatek vzniku
priznakd, jejich distribuce a tize nenf u véech MSA
typicky uniformni, coz plivodné vedlo k ndzoru, Ze
jde o tfi samostatna onemocnént: Shy-Drager(iv
syndrom (SDS), striatonigraIni degenerace (SND)
a sporadicka olivopontocerebelérni atrofie (OPCA).

Parkinsonské syndromy u neurodegenerativnich onemocnéni

a) synukleinoaptie — MSA, LBD

b) tauopatie — PSP, AN, CBD

) jind neurodegenerativni onemocnéni (véetné heredodegenerativnich onemocnén)
- neurodegenerace asociovana s akumulaci zeleza (aceruplazminémie, PKAN, aj.)

- Wilsonova nemoc
- Westphalova forma Huntingtonmovy nemoci

- parkinsonizmus — demence — ALS syndrom ostrova Guam
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Tyto terminy se jiz dnes nepouzivaji. Déjerine and
Thomas v roce 1900 poprvé popsali sporadickou
formu olivopontocerebeldrni atrofie (OPCA) (dnes
odpovidajici MSA-C, dale viz nize), s ataxii jako do-
minantnim piiznakem. V roce 1960 Shy and Drager
popsali dalsi syndrom, ktery zahrnoval parkinso-
nizmus a autonomni dysfunkci. Van der Eecken
et al. vroce 1964 nasledné popsali posledni ze
syndromt — SND (dnes odpovidajici MSA-P, dale
viz nize), ktery se projevuje hlavné parkinsonskymi
pifznaky. Graham a Oppenheimer poprvé pouzili
termin MSA v roce 1969, kde sjednotili poprvé pfi-
znaky SDS, SND a OPCA pod termin MSA (Graham
a Oppenheimer, 1969).

Epidemiologie MSA

Epidemiologie MSA nenf pfesné zndma. Muzi
jsou postizeni ¢astéji nez Zeny, a to v pomeéru
1,3:1.Udava se, ze pfiblizné 10% diagnostikova-
nych pfipadd Parkinsonovy nemoci ve skutec-
nosti odpovidd MSA. Na zékladé tohoto udaje
by predpoklddand prevalence byla 16-17 ne-
mocnych na 100000 obyvatel. Nékteré zdroje
uvadejf prevalencinizsi, 2-5 na 100000 obyvatel.
Incidence je uvadéna 3 nové pifpady na 100000
obyvatel za rok. V epidemiologickych studiich,
ze kterych vychézi uvedené hodnoty incidence
a prevalence, nebyly ale zahrnuty pfipady se za-
¢atkem pod 50 let véku (Wenning et al, 2004).

Klinicky obraz MSA

Rozlisujeme dnes dvé formy MSA, MSA s pre-
dominantné parkinsonskymi pfiznaky (MSA-P)
a MSA s predominantné mozeckovymi priznaky
(MSA-C). MSA-P tvorf asi 80% vsech MSA, vyzna-
Cuje se bradykinezi, rigiditou, klidovym a/nebo
statickym tremorem, ktery byva asymetricky.
Dystonickeé pfiznaky byvaji béZné, v oblasti sfje
se objevuje fixovana antecollis. V oblasti trupu se
mUze vyskytovat camptocormie, coz je masivni
flexe v oblasti torakolumbdlIni patefe s masivnim
predklonem trupu, kterd mizf v poloze vleze. Pisa-
syndrom se vyznacuje laterdlni flexi trupu a jde
o dystonicky pfiznak casto se vyskytujici u MSA.
Pady v prvnim roce choroby nejsou tak bézné
(v 20%) oproti progresivni supranukledrni paralyze
(v 509%). U MSA-C nachdzime koncetinovou ataxii,
ataxii stoje a chlize, mozeckovou dysartrii az s vy-
znacenou skandovanou fecf, nékdy doprovazené
nystagmem. MSA-P byva v ivodu choroby tézko
rozlisitelnd od idiopatické Parkinsonovy nemoci,
dokonce v Uvodu nemoci mUze byt pfitomna
pozitivni odpovéd na lécbu levodopou, ale ta se
postupné vytracl. MSA-C v pocatcich choroby
byva tézko odlisitelnd od Cisté cerebeldrni ataxie
s pozdnim zacatkem, dokud nejsou pozdéji vyvi-

nuty i dalsf pfiznaky typické pro MSA. Autonomnf
poruchy jsou pfftomné u MSA-P i MSA-C, v oka-
mziku stanovni diagndzy a7z v 40% viech pfipadU.
Vyviji se ¢asné a rychle je pritomna v rlizné mite
u vsech pacientd, obvykle jsou jasné vyvinuty do
5 let od pocétku priznakd choroby. U muzU je nej-
Castéjsi erektilni dysfunkce, u Zen byvé nejbéznéjsi
inkontinence moci. Mdze byt pfitomen i syndrom
obstrukeni spankové apnoe, paréza hlasivkovych
abduktor( a chladné akra koncetin. Dysfagie se vy-
kytuje Casto jiz v ivodu choroby. Poruchy spanku
ve smyslu poruch chovani v REM fézi (REM sleep
behavior disorder, RBD) mohou byt pfitomny az
U 659% pacientd, spise se ale vyviji béhem dalsich
let choroby a nebyvajf ¢asté v ivodu onemocnéni.
Zmatenost a halucinace nejsou typické pro MSA,
na rozdil od pozdnifaze PN, také demence nepatfi
mezi symptomy MSA, i kdyz ¢ast pacientld maze
mit lehky kognitivni deficit. MSA progreduje mno-
hem rychleji nez PN. U PN je ve skdlach hybnosti
zhorsovani motorickych funkci za rok pfiblizné
0 1-2%, u MSA 0 25-30% za rok (Ben-Shlomo et
al, 1997, Wenning et al,, 1994).

Diagnoza MSA

Diagndza MSA vychézi z klinického stavu pa-
cienta. Dle kritérif, kterd byla formulovana v roce
1998 (Gilman et al., 1998) a jsou nyni v ¢eské verzi
dostupna (Farnikova et al,, 2011). Tato kritéria
byla ndsledné revidovana v roce 2008 (Gilman
et al,, 2008). Dle nich muZe byt diagnéza MSA
definitivni, pravdépodobnd nebo mozna. Na MRI
mozku mohou byt pfitomny ¢asto popisované
typické nalezy, které ale mohou byt vyjadreny
i ujinych neurodegenerativnich onemocnént
a nestaci samy o sobé ke stanoven{ diagnézy
pro nizkou senzitivitu a specificitu. Nalézdme
atrofii stfednich mozeckovych stonkd a pontu
a v axidlnich fezech se mUze ukdzat kfizovita
hyperintenzita v T2 obraze (,hot cross bun sign”
nebo obraz ,maltézského kiize"), déle se nachazi
atrofie mozecku a zmény signalu v oblasti bazal-
nich ganglif, jako je atrofie a hypointenzita puta-
men se zevnim lemem tvofenym hyperintezni
capsula externa (Bednarik et al., 2010).

Definitivni diagn6za MSA

MdZe byt postavena jen na zékladé neuropa-
tologického ndlezu vyskytu typickych oligoden-
droglidInich cytoplazmatickych inkluzf a soucasné
s prikazem neurodegenerativnich zmeén stria-
tonigrélnich ¢i olivopontocebereldrnich struktur.
OligodendroglidIni cytoplazmatické inkluze u MSA
jsou argyrofilni, tvori je filamenta imunohistoche-
micky pozitivni v reakci prokazujici alfa-synuklein
a ubikvitin. MSA timto patff mezi tzv. synukleinopa-
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tie. Vylucujici pro MSA je pak piftomnost Lewyho
télisek a neurofibrilarnich klubek, které se u MSA
nevyskytuji. Pro MSA je charakteristicky apopto-
ticky zanik oligodendrocytt. Makroskopicky se
u MSA-C nalézaji atrofie mozecku a jeho stredni-
ho pedunklu. V pfipadech MSA-P byvajf viditelné
zmeény putamen v ¢elnfim fezu na Urovni corpora
mamillaria. Nékdy je zfejma atrofie pigmentové
¢asti substantia nigra a locus coeruleus (Jirdk, 2004).
Ztrdta neurond je vétsinou piftomna v oblasti sub-
stantia nigra, striatum, (nucleus caudatus a zejména
zadni ¢ast putamen), globus pallidus, pontinnich
jader, dolnich oliv. Postizeny jsou i Purkyriovy
burky mozeckového kortexu ilocus coeruleus,
vestibuldmi jadra, jadra vagu, pyramidové trakty
a buriky prednich roh misnich. Pro MSA je typické
degenerativni postizeni Onufova jadra v sakralni
oblasti (segmenty S2-54) (Gilman et al,, 2008).

Pravdépodobna MSA
Sporadické, progresivni onemocnén, se za-

¢atkem nad 30 let véku, charakterizovaneé:

B autonomnim selhavanim, které se vyzna-
Cuje inkontinenci moci s erektilni dysfunkcf
umuzd a/nebo s ortostatickym poklesem
krevniho tlaku béhem 3 minut trvajiciho sto-
je o alespori 30 mm Hg sloupce systolického
tlaku nebo o 15 mm Hg sloupce diastoly

B 3 parkinsonskym syndromem $patné reagu-
jicim na levodopu nebo

B mozeckovym syndromem (ataxie stoje
a chiize s mozeckovou dysartrif, koncetino-
vou ataxif, nebo mozeckovym nystagmem)
(Gilman et al.,, 2008)

Mozna MSA
Sporadické, progresivni onemocneéni, se za-

¢atkem nad 30 let véku, charakterizované:

B parkinsonizmem (bradykinezovu, rigiditou, tre-
morem, a/nebo s posturdini instabilitou) nebo

B mozeckovym syndromem (ataxie stoje a chd-
ze s mozeckovou dysartrif, koncetinovou ata-
xif, nebo mozeckovym nystagmem) a

B 3lespon jednim z pfiznakd mozné autonom-
ni poruchy (nevysvétlitelnou urgenci v mo-
ceni, frekvenci moceni, nebo nekompletnim
vyprazdnovéanim mocového méchyre, erek-
tilni poruchou u muzd, nebo signifikantni
ortostatickou hypotenzi, které nespliujf kri-
téria pravdépodobné MSA) a

B alesporjednoz podpdrnych kritérif pro MSA:
Babinského priznak, stridor, Spatna odpoved
na levodopu, posturdini instabilita vznikld do
3 let od zacdtku onemocnéni, mozeckova
ataxie, nystagmus, hypometabolizmus na
FDG-PET v putamen nebo mozkovém kmeni



¢ivmozecku, na MRI atrofie putamen, stred-
niho mozeckového pedunkulu, pontu nebo
mozecku (Gilman et al,, 2008)

Lécba MSA

Nenfi k dispozici zadna kauzalni lé¢ba nebo é¢-
ba zpomalujici progresi onemocnént. Nejsou také
Z4dné farmakologické moznosti k ovlivnéni mozec-
kovych pifznakd. V piipadé tézsich mozeckovych
pifznakd nezbyva nic vice nez doporuceni véasné-
ho uziti hole nebo nésledné presunt s pouzitim vo-
ziku. K dispozici je farmakologicka symptomaticka
|é¢ba jen pfiznakd parkinsonskych a autonomnich
poruch, tato lé¢ba neni pfilis potentni a s progresf
choroby se jejf Uicinnost vytraci. Priblizné 30-70%
pacientl s MSA ma néjaky symptomaticky benefit
z levodopy, i kdyZ vyrazné mensi, nez je obvyk-
1é pfi lécbé PN. Efekt levodopy se ¢asem vytraci.
Doporucuije se otestovat davku levodopy 1000 mg
na den, na tuto davku zvysujeme postupné po-
malu zejména s ohledem na moznou provokaci
ortostatické hypotenze (Wenning et al, 2004).
Dyskinezy indukované levodopou m&zeme zachy-
tit az u 509% pacientt s MSA, obvykle ale v méné
vyjadrfené mife nez u PN, a bez korespondujiciho
zlepSeni v motorickych funkcich pacienta. Tyto
dyskineze se manifestuji primarné jako dystonie,
zejména dystonie v oblasti hlavy a krku (Wenning
et al, 2004). Dopaminergni lé¢ba mize zhorsovat
pfiznaky ortostazy. Dopaminergni agonisté jsou
podle nékterych literarich zdroju Iéky druhé linie
pro pacienty, kde je levodopa bez efektu (Wenning
etal, 2004), v nasich podminkach tato farmaka ale
v této indikaci obvykle neuzivéme.

Lécba autonomnich dysfunkci je zamérend
na jednotlivé oblasti symptomU téchto poruch.
Symptomatickou ortostatickou hypotenzi mize-
me fesit reZimovymi opatfenimi a po jejich sel-
hani pak farmakologicky. Je doporuceno zvyseni
pifjmu kuchyriské soli v davce alespori 10g na den
a zvysit prfjem tekutin na 2-3 litry denné. DlleZité
je dodrzet pomaly pfechod z horizontalni polohy
do polohy vertikdIni zejména rano, kdy je nejnizsi
ortostatickd tolerance. Pomoci mohou kompresnf
puncochy, spanek s polohou se zvednutou hla-
vou, vylouceni tézkych objemnych jidel, alkoholu
a zabranéni zvysené ndmaze pfi vyprazdnovani.
Dulezité je pfehodnoceni podavéni antihyperten-
ziv, ktera mohou situaci zhorsit. Farmakologicka
lé¢ba ortostatické hypotenze spocivéa v podavani
fludrokortisonu a midodrinu. Fludrokortison je
mineralokortikoid, ktery vede k retenci sodiku.
Lécha se zacind davkou 0,1 mg denné a mize
byt zvysena az na 1 mg denné. Midodrin je pe-
riferni sympatomimetikum pulsobici selektivné
na al-receptory. ZpUsobuje arteridlni i vendzni

vazokonstrikci, efekt se obvykle dostavi za 30
minut. Davka je 2,5-5mg obvykle 2-3 x denné.
Dulezité jsou kontroly krevniho tlaku po nasazenf
téchto preparatli vzhledem k riziku rozvoje arteri-
alni hypertenze v horizontalnf poloze.

Pri fesenf erektilni dysfunkce mdze byt uzit
sildenafil, ale nékdy vyrazné zhorsi hypotenzi.
V minulosti byly uzivany i intrakavernéznf aplikace
papaverinu, popfipadé aplikace prostaglandinu E1
nebo i penilniimplantéty, tyto moznosti nejsou uz
pouzivany. V 1é¢bé inkontinence se nabizi anticho-
linergika, kterd ale mohou indukovat retenci modi,
pifpadné mize byt feSenim mocova katetrizace,
atojakintermitentnf katetrizace, tak permanentnf
a pfipadné suprapubickd. Na zacpu pouzivame
stravu se zvysenym obsahem vidkniny, zvyseny pri-
jem tekutin, pfipadné laxativa, vétsinou laktulézu
(Wenning et al,, 2004; Bednafik et al., 2010).

Z ostatnich pfiznakl MSA mdzeme lécebné
ovlivnitinspiracni stridor, a to pfetlakem v dycha-
cich cestach, alternativou je aplikace botulinu
injekci do hlasivek nebo tracheostomie. Poruchy
polykdni jsou feseny cvi¢cenim pod vedenim
logopeda, dale pak vybérem stravy s preferenci
kasovité stravy. Lze pfimichavat zahustujicf Ze-
latinové pfisady do piti, které omezuji aspiraci
tekutych soust. V. meznim pfipadé je pak za
spoluprace s nutricionistou indikovano zavede-
ni perkutdnni gastrostomie. Samozfejmosti by
méla byt psychologickéd podpora pro pacienta
a i pro ¢leny jeho rodiny (Wenning et al.,, 2004).

Progndza MSA

Casné priznaky postizeni striatonigralniho
systému naznacuji spise horsi prognézu, mozec-
kové pffznaky jsou obvykle spojeny s prognézou
lepsi. Podle nékterych dat o¢ekdvana doba pre-
Zitf u MSA-P je v priméru 7 let v rozpéti 2-16 let
(Watanabe et al,, 2002). Nej¢astéjsi pricinou smrti
je aspirace, sleep apnea, srde¢nf arytmie.

Progresivni supranuklearni
paralyza (PSP)

PSP nazyvana také Steele-Richardson-
Olszewskiho syndrom, je neurodegenerativni
onemocnéni obecné charakterizované parkin-
sonskym syndromem s prevahou axidlni rigidity,
posturdiniinstabilitou s ¢astymi pady, okohybny-
mi poruchami, kognitivnim deficitem a demenci
subkortikdlnfho typu (William et al,, 2005).

Epidemiologie PSP

Obvykle zacind v 5. az 6. dekadé, jsou znamy
ale pffpady mladsi, zndma je patologicky potvrze-
na PSP se zacdtkem v 43 letech véku. Dvé tretiny
PSP zacinajf ve véku nad 60 let. Prevalence PSP

je udavana kolem 5/100000 obyvatel, choroba
je castéjsi umuzl a incidence roste s vékem
(Wolters, 2007). Podle Olmsted County Database
je prlibérna ro¢ni incidence pro jedince ve véku
50-99 let 5,3/100000 obyvatel. Vysokd inciden-
ce PSP je hlaSena z oblasti Francouzskych an-
til, kde je udavana 14/100000 obyvatel ostrova
Guadeloupe a je ddvana do souvislosti s moznym
zvysenym pfijmem neurotoxind z rostlinné stravy
konzumované v této oblasti (Dalvi, 2011).

Patofyziologie PSP

PSP se fadi mezi tauopatie s abnormalniagre-
gacf hyperfosforylovaného tau proteinu. Maximum
zmén s neurofibrildrimi klubky, s ndlezem tau-po-
zitivnich perinukledrnich glidinich inkluz, s gliézou
a ztratou neurond je v oblastech pretektéini arey,
substancia nigra, nukleus subthalamicus, globus
pallidus, colliculus superior a substantia innomi-
nata. Degenerace mnoha neurotransmiterovych
systémuU vede k difuznéjsimu a sirsimu deficitu
nez u idiopatické PN. Spolu s dopaminergnim
systémem je vyrazngji postizen také cholinergni
a adrenergni systém. Tau-protein a jeho klubka ma-
jijiné charakteristiky nez u AN a také CBD (Goeder
a Jakes, 2005). Nékteré mutace, které souvisi s agre-
gaci tau proteinu u jednotlivych tauopatii, byly jiz
identifikovany, lisi se u AN a CBD a PSP. Tato fakta
zatim nemaji prakticky vyznam v klinické aplikaci,
ale jsou prislibem k blizsimu porozumeéni patoge-
nezi téchto chorob (Goeder a Jakes, 2005).

Klinicky obraz PSP

V klinickém obrazu dominuje parkinsonsky
syndrom, ktery je u PSP charakteristicky akcen-
tovanou rigiditou, bradykinezou a téméf Uplnou
absencf tfesu parkinsonského charakteru. Pfftomny
mUze byt jen velmi jemny klidovy tremor. Rigidita
u PSP je akcentovana zejména v oblasti axidlniho
svalstva. Toznamena, ze u vétsiny pacientd nacha-
zime zvysenou rigiditu extenzor( trupu a Sije, které
uvadéji pacienta do postury s hyperextenzi trupu
a sije. Hyperextenze $ije mUze nabyvat az charak-
teru retrocollis. Posturdlnf instabilita je dalSim ddile-
zitym symptomem PSP. Projevuje se nejistotou pfi
chdzi titubacemi ve stoji. Typické jsou pady nazad.
Do klinického obrazu PSP patif rovnéz dysartrie,
typicky s tichou, setfelou feci. Dysfagie je pomérné
Castd a ohroZuje pacienta aspiraci. Charakteristicka,
i kdyZ ne vzdy vyjadren, je supranukledrni paréza
vertikdlniho pohledu smérem dolU pfi zachovani
okulocefalickych reflexd. Zpocatku se objevuij
jen poruchy vertikalnich sakad. Nasledné se vyviji
porucha sledovacich pohybl obvykle smérem
dold, postupné ale i smérem nahoru a mize se
vyvinout i porucha horizontélnich sledovacich po-
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hybt a snizené mrkani, nékdy apraxie otevirani oci.
Pacient ma vyraz ,uzasly” s ,vytfestényma ocima”
a se snizenym mrkanim. Cast pacientd trpi blefaro-
spazmem, ktery je fesitelny aplikaci botulotoxinu.

Kognitivni deficit se pozdéji rozviji do demen-
ce subkortikdIniho typu. V pocatecnich stadiich
dominuje spise léze frontalnich lalokd, charakte-
rizovand postizenim plynulosti fe¢i s poruchou
vybavnosti. K subkortikdlnimu postizenf patfi apa-
tie, bradyfrenie, typickad je porucha exekutivnich
funkci spolu s poruchou prostorové orientace.

Applaus-sign (pfiznak potlesku) je ¢asto pozi-
tivni u PSP a je pro ni typicky (Dubois et al,, 2005).

V roce 2005 byly popsany dvé varianty PSP,
a sice Richardson(v syndrom a subtyp PSP-P
(PSP-parkinsonizmus), které byly charakterizovany
rozdilnymi izoformami tau proteinu, coz vyvolalo
otazku, zda nejde o dvé oddélené nozologické
jednotky (William et al,, 2005). V roce 2007 pfibyla
tfeti varianta PSP, typ ,Cisté akineze se zarazy chi-
ze" (PAGF) (William et al,, 2007), v roce 2009 bylo
ale znovu navrzeno, aby se porucha povazovala
za jednu nozologickou jednotku a aby se jmeno-
vala Richardsonova nemoc (Steele, 2009).

Varianty PSP

B Richardsonlv syndrom - odpovida ,typické”
PSP, ¢ini 54 % z patologicky verifikovanych
PSP (William et al., 2005), trpf jim vice mu-
70 nez zen, doba preziti je primérné 5 let,
charakterizovany je pfedevsim ¢asnou po-
sturdlniinstabilitou, supranukledrnf parézou
pohledu a kognitivni poruchou

B Subtyp PSP-P (PSP-parkinsonizmus) — ¢inf
32% patologicky verifikovanych PSP, svymi
priznaky se blizi klinickému obrazu PN, maze
byt lehky efekt levodopy pfitomen, mGze byt
piftomen tfes a asymetrie parkinsonskych pfi-
znakd, doba preZitf je pramérné 9 let (William
et al,, 2005; Bednarik et al., 2010)

m  Subtyp Cista akineze se zérazy chlize” (PAGF -
pure akinesia with gait freezing) — vzacna
varianta PSP. Typicky je freezing s hezitacemi
k ¢emuZ se mohou pfidat dali projevy PSP
(William et al., 2007; Bednarik et al,, 2010)

MR mozku u PSP

Na MRI mozku mohou byt pfitomny ¢asto
popisované typické nélezy, které ale mohou
byt vyjadfeny iu jinych neurodegenerativnich
onemocnénia nestaci samy o sobé k stanoventi
diagndzy vzhledem k nizké senzitivité a speci-
ficité. Nemusi byt navic vyjadreny v ¢asné fazi
onemocnéni, coz snizuje jejich diagnostickou
hodnotu v Uvodu onemocnéni. Znalost téchto
strukturdlnich zmén ale presto patii k neurolo-

gickému vzdélani. Na mozkovém kmeni v sagi-
talnich rovindch byva tzv. obraz ,kolibifka’, jehoz
zobacek je zplsoben atrofii dorzalni strany me-
zencefala, kterd mUze byt az konkévniho tvaru.
Déle byva pritomna atrofie pedunculi cerebelli
a muze byt zvyseny signal v mezencefalu, v nc.
ruber a v pallidu (Bednafik et al,, 2010).

Lécba PSP

Dostupna je pouze lé¢ba symptomaticka
a tajen s malym efektem. V Gvodu onemocnént
mUze byt potlacitelny PS alespon parcialné levo-
dopovu, ale jeji efekt se rychle vytraci. Kognitiva
ze skupiny inhibitor( acetylcholinesterazy u PSP
neméla efekt na demenci.V pfipadé deprese Ize
uzit antidepresiva ze skupiny SSRI. Déle zbyva jen
|écebnd péce fyzioterapeuta, logopeda a ergo-
terapeuta, kterd je efektivni spise v pocatecnich
stadiich, kdy nenf hloubégji rozvinut kognitivni
deficit, tedy dokud pacient je schopen smyslu-
pIné spolupréce (O'Sullivan et al., 2008).

Zaveér

Problematika parkinsonskych syndroma je
velmi pestra a rozsahl3, i kdyz jde o onemocné-
ni, kterd nejsou tak ¢asta. Na zéstupcich PS, MSA
a PSP jsme si mohli demonstrovat fenotypovou
rozmanitost PS. Jesté sirsi ale bude asi genotypicka
rozmanitost etiologii téchto onemocnéni. Ukazuje
se, ze fenotypické vyjadreni parkinsonského syn-
dromu mUze byt dano Sirokou $kélou genopytd.
V této oblasti byl v poslednim desetileti uc¢inén
veliky pokrok, i kdyz ten ved| ¢asto ke hrouceni
starych klasifikaci téchto nemoci. V ¢eské odborné
literatufe v posledni dobé byl publikovan velmi
kvalitni clanek autord Farnikova K, Bare$ M, Nestrasil
I, Kanovsky P. (Farnikova et al, 2011), ktery se feno-
typy PS asirsim popisem dané problematiky PS
zabyva, veetné dalSich onemocnéni patficich do
této skupiny, tento ¢lanek doporucujeme k dalsimu
studiu v dané problematice. Vzhledem k ome-
zenému prostoru danému nasemu textu jsme
se soustedili pfedevsim na MSA a PSP, jakoZto
na dvé zakladni nozologické jednotky PS. Rozvoj
védomosti, zejména patofyziologie a genetiky
parkinsonskych syndromd nemad zatim hlubsi kli-
nicky vyznam, ale je zakladem k porozuméni témto
chorobdm a snad i zékladnim kamenem k jejich
Ucinné lécbé, kterd je zatim jen symptomaticka
amalo Ucinna. Vterapii parkinson-plus syndrom(
nesmime zapominat i na vedlejsi, zejména vegeta-
tivni priznaky a na psychiatrické priznaky. Ddlezitd
je role fyzioterapie a ergoterapie.
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