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Charakteristika poruch prijmu potravy
pri progresivnej supranuklearnej paralyze
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Progresivna supranuklearna paralyza (PSP) je atypicky parkinsonsky syndréom, prejavujuci sa symetrickym parkinsonizmom, véas-
nou a progredujicou posturalnou instabilitou s ¢astymi padmi, supranukledrnou pohladovou parézou, frontalnou kognitivnou
poruchou a niektorymi dal$imi priznakmi. Ochorenie je typické nedostato¢nou odpovedavostou na levodopu. V skorom priebehu
sa vyvija porucha prijmu potravy, najma progredujica dysfagia, ktora vedie ¢asto ku komplikdcidm ako je aspiracna pneumaonia,
Casta pricina smrti. Pre ochorenie st okrem toho tieZ typické poruchy spravania pri jedeni, ako je problém s odhadnutim mnozstva
jedla, prejedanie sa alebo nedavno popisana nenasytnost pri jedeni. Tento kratky prehladovy ¢lanok zahfnia fakty o patogenéze,
dolezitych faktoroch, klinickom obraze, ako aj manazmente poruch prijmu potravy pri PSP.
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Characterization of eating disorder in progressive supranuclear palsy

Progressive supranuclear palsy (PSP) represents an atypical parkinsonian syndrome, presenting with symmetrical parkinsonism,
early and progressive postural instability with frequent falls, supranuclear gaze palsy, frontal cognitive disorder and some other
symptoms. A poorly levodopa responsivity is typical. In the early course of disease develops an eating disorder, particularly
progressive dysphagia, often leading to complications such as aspiration pneumonia, a frequent cause of death. In addition to
that, a distinct eating behavior is typical for the disorder, for example difficulty with judging the amount of food, binge eating
or recently described greed for food. This short review summarizes the facts about pathogenesis, contributing factors, clinical
picture and finally management of eating disorder in PSP.
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Uvod

Progresivna supranukledrna paralyza (angl.
progressive supranuclear palsy, PSP) je atypicky
parkinsonsky syndrom s charakteristickou pro-
gresivnou posturdlnou instabilitou so skorymi
padmi, supranukledrnou vertikdlnou pohlado-
vou parézou, pseudobulbdrnou obrnou s dy-
sartriou a dysfagiou, frontdlnou kognitivnou
poruchou a nedostatocnou alebo nepritom-
nou odpovedou na levodopu. Medzi dalsie
priznaky méze patrit apraxia otvarania viecok,
blefarospazmus, disproprocionalny retrocollis,
koncatinova dystodnia, pyramidoveé prejavy a iné.
Kognitivny deficit najma v oblasti exekutivnej

dysfunkcie sa ¢asto spéja s apatiou, behavioral-
nymi poruchami, emo¢nou inkontinenciou, imi-
tujucim a utilizacnym sprdvanim, alebo zndmym
aplauzovym priznakom, ktory je prejavom mo-
torickej a frontdlne podmienenej perseverdcie.
Prevalencia PSP sa odhaduje na 6-6,4/100 tisic
obyvatelov, pricom je zndme, Ze stipa s vekom.
Ochorenie je typické Specifickou atrofiou me-
zencefala na MR mozgu (priznak kolibrika) a neu-
ropatologicky pritomnostou tau-pozitivnych
neurofibrildrnych kibiek. V si¢asnosti neexistuje
Ziadna efektivna liecba, ktora by spomalila ale-
bo zastavila progresiu ochorenia (Litvan, 2005;
Mensikova et al., 2015).

Vo v¢asnom priebehu PSP je typicka pro-
gresivne sa zhorsujuca vyrazna porucha reci
(tzv. hypokineticko-spasticka dysartria charak-
teristickd kombinaciou prvkov parkinsonizmu
a spasticky priskrtenej kvality hlasového prejavu,
s vyraznou hypofdniou a ¢astymi perseveracia-
mi- opakovanim poslednych slabik alebo celych
slov), porucha prehitania a u niektorych paci-
entov aj z nej rezultujuca invalidizujuca sialorea
(vznikajuca skor nedostatocnym prehitanim slin
nez ich zvysenou tvorbou), ¢im sa ochorenie
odliduje od idiopatickej Parkinsonovej choroby
(PCH). Poruchy prfjmu potravy (PPP) su zasad-
nym cinitefom ovplyviiujucim progndzu a pre-

KORESPONDENCNI ADRESA AUTORA:

MUDr. Jan Necpdl, necpal.neuro@mail.com

Cit. zkr: Neurol. praxi 2017; 18(5): 326-328
Clanek pfijat redakct: 5. 2. 2017
Clanek piijat k publikaci: 25. 3. 2017

326 NEUROLOGIE PRO PRAXI / Neurol. praxi 2017; 18(5): 326-328 /

www.neurologiepropraxi.cz



Zfvanie pacientov (Donaldson et al,, 2012; Litvan,
2005). Komplex priznakov a faktorov podmienuj-
ucivznik pomerne typického obrazu PPP pri PSP
nie je viak véeobecne tak zndmy ako by bolo
potrebné, a tak o tejto téme prindsame kratku
minireview, najma preto, ze sa jedna o zavazny
medicinsky problém, ktory este v nadej literature
hlbsie rozobraty nebol.

Dysfagia pri PSP

Priemerny vek vzniku PSP je 63 rokov, pricom
prezivanie pacientov je oproti PCH omnoho
kratSie- v priemere od 5,9 do 9,7 roka (Colosimo
et al,, 2011). NajcastejSou pricinou Umrtia byva
pneumonia, pricom na aspiracnej pneumaonii sa
vyrazne zG¢asthuje najmd porucha prehitania.
Pacienti so skorym vznikom dysfagie prezivaju
kratsie (Litvan et al.,, 1996). Nasledkom dysfagie
moZe byt okrem apirdcie a najma klinicky dole-
Zitej tichej aspiracie (ktora byva ¢asto pacientom
aj pribuznymi dlho nespozorovana) aj uduse-
nie, chudnutie, dehydratacia alebo problém pri
uzivani peroralnych lieciv. Mdller et al. vo svojej
klinicko-patologickej studii zistil, ze priemerny
pociatok vzniku dysartrie pri PSP je 24 mesiacov
(v porovnani s 84 mesiacmi pri PCH) a dysfagie
42 mesiacov (pri PCH 130 mesiacov) (Mller et al,,
2001). Skory vznik dysfagie je tak jednou z Cer-
venych vlajok (red flags), ktoré odlisuju PSP od
PCH (Mensikova et al,, 2015).

Johnston et al. porovnaval prehitacie funkcie
u oboch ochorent, pricom pri videofluoroskopic-
kom vysetreni s pouzitim bdria sa zistil zvyseny
vyskyt abnormit v oralnej faze prehitania pri PSP,
ktory koreloval so skdlou zdvaznosti dysfagie.
Manometrické vysetrenie horného a dolného
ezofagedlneho sfinkteru, ako aj ezofdgu a faryn-
gu bolo v oboch skupindch podobné (Johnston
et al, 1997). Endoskopickym vysetrenim pacie-
ntov s PSP bol dokédzany unik potravinového
bolusu, oneskoreny prehltaci reflex a rezidua
potravy vo valekulach a v piriformnom recese
(Warnecke et al., 2010).

Faktory podielajtice
sa na PPP pri PSP

Prijem potravy je regulovany dvoma sys-
témami. Kym hypothalamus reguluje kalorické
a nutri¢né poZziadavky prijmu, a tak je zodpoved-
ny za homeostatickd funkciu, nucleus accum-
bens so svojimi prepojeniami s prefrontalnym

kortexom, amygdalou a laterdlnym hypota-
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lamom integruje homeostatické, hedonické,
motivacné a kognitivne aspekty prijmu potravy
(Benarroch, 2010).

Faktory, ktoré sa podielaju na vzniku PPP pri
PSP, mézeme z didaktickych pricin rozdelit na
somatické a kognitivno-behavioralne.

1. Motorické

Snad' najdolezitejsim somatickym faktorom,
sposobujucim dysfagiu spolu s dysartriou a dy-
sféniou, je poskodenie kortikobulbdrnych drdh
(Mensikova et al,, 2015). Medzi tieto faktory moé-
Zeme zaradit aj vyssie popisané rézne anatomic-
ko-funkené abnormity dokdzané pri PSP. Na PPP
sa pri tomto ochoreni moze podielat aj porucha
okulomotoriky, menovite vertikdlna pohladova
paréza smerom nadol v rdmci supranukledrnej
poruchy.V désledku nemoznosti pozriet sa sme-
rom nadol prijedeni pacientom ¢asto vypaduva
jedlo z priboru, a tak sa nim charakteristicky po-
$pinia na odeve, ¢o je zname ako priznak kosele
(angl. shirt sign) alebo priznak Spinavej krava-
ty (angl. dirty tie sign) (Litvan, 2005; Mensikova
et al, 2015). Priblizne u 17% pacientov s PSP sa
objavuje dystonia s extenziou v oblasti sSijového
svalstva, ktorl nazyvame disproporciondiny
retrocollis, ktora je fixna a nereaguje na pouzi-
tie senzorickych trikov (Rivest et Quinn, 2010).
Spolu s blefarospazmom, koncatinovou alebo
oromandibuldrnou dysténiou méze stazovat

alebo znemozrovat prijem potravy.

2. Kognitivno-behaviorédlne

Postihnutie frontalnych lalokov a ich spojent
pri PSP, veduce k v¢asnej a vyraznej exekutiv-
nej dysfunkcii, apatii, depresii, ale aj dezinhibi-
cii, a poruchdm sprévania, ma za doésledok aj
pomerne $pecifické spektrum PPP, opisujuce
pojmom “eating behavior” (volne ako porucha
spravania pri jedent). Pacienti s PPP maju dokon-
ca uzv skorych stadidch problém s odhadnutim
mnozstva jedla, ktoré prehltajy, a tak si ¢asto
Usta doslova prepchavaju jedlom. Tento typ je-
denia je medzi inymi atypickymi parkinsonskymi
syndrémami vzacny (Litvan, 2005).

Dalsim typom poruchy je prejedanie sa
(angl. binge eating), ktoré moze vznikat pri PSP
zrejme podobne ako pri frontotemporalnej de-
mencii postihnutim pravych orbitofrontalnych-
-inzuldrnych-striatalnych okruhov. Dokézalo sa,
Ze |ézie v tychto okruhoch moézu spdsobovat
dysreguldciu signalov hladu a sytosti a vznik
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preferencii zvlastnych chuti (Wooley et al., 2007;
Regard et Landis, 1997). V studii Vidala et al. pa-
cienti s PSP inklinovali oproti kontrolnej skupine
viac k masu a hydine a menej k ovociu (Vidal et
al, 2009). Prejedanie sa bolo tiez opisané u pa-
cientov s neuropatologicky potvrdenou dia-
gndézou PSP spolu s dalSimi poruchami kontroly
impulzov v suvislosti s uzivanim dopaminovych
agonistov, podobne ako pri PCH (O"Sullivan et
al, 2010).

Erro et al. popisal recentne u Styroch pacie-
ntov novy typ poruchy, ktord nazyvaju greed
for food (nenasytnost). Takito pacienti jedia pa-
Zravo, stale rychlejsie a rychlejsie, bez prezutia
potravy pred prehltnutim, az kym im kusky jedla
nevypaduvaju z Ust. Zaujimavé je, ze chut jedla
ich vobec nezaujima a Ze takuto poruchu maju
iba pocas jedenia. Okrem momentalneho aktu
jedenia sa o jedlo nikdy viac nezaujimaju a v sku-
to¢nosti nejedia viac nez kedysi (Erro et al., 2015).

Diagnostika a liecba

Diagnostika a manazment dysfagie pri
PSP sa vo svojej podstate nelisi od PCH alebo
inych neurodegenerativnych ochoreni. Prvym
krokom je ziskat detailné anamnestické Uda-
je o pritomnosti dysfagie od pacienta, jeho
pribuzného alebo opatrovnika. Vzhladom na
to, Ze si pacient spociatku dysfagiu nemusi
uvedomovat, je potrebné sa cielene informo-
vat ohladne jej prejavov (pocit viaznutia susta
v krku, kasel pri jedle, bolestivost na hrudniku,
retencia potravy v Ustnej dutine, nazalna regu-
rgitacia tekutin, zmena dizky prehlitacieho aktu
a pod.). Ozvlast neprijemnd je uz spomenuta
ticha aspirécia potravy, ktord je klinicky nema,
napriek tomu, Ze pri nej dochadza k zatekaniu
potravy do dolnych dychacich ciest a mbze
tak vyvolat aspira¢nd preumoniu. Vhodné sa
pytat na konzistenciu potravy, ktord vyvolava
problémy (v pripade neurogénnej dysfagie je
to skor dysfagia pre tekutd potravu) (Bakheit,
2001; Kaniova et al.,, 2014). Odporuca sa za-
znamendvanie zmien hmotnosti alebo BMI
pacienta v pravidelnych intervaloch. Dobrou
pomockou prizachyteni a charakterizacii dysfa-
gie moze byt klinickd hodnotiaca skéla pre PSP
(maximum 100 bodov), skladajuca sa celkovo
70 Siestich Casti a obsahujuca jednak anamnes-
ticky, jednak objektivnu ¢ast (Golbe et Ohman-
Strickland, 2007). Okrem nej existuje mnoho
dalsich skal hodnotiacich pokrocilost dysfa-
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gie, z ktorych niektoré boli primarne vyvinuté
pre PCH (Kalf, 2013; O'Neil et al,, 1999). V praxi
je dostupnejsi a pouzivanejsi tzv. GUSS test
(Gugging Swallowing Screen), ktory kvantifikuje
prejavy dysfagie priamo po prehltnuti susta
a podla vysledku doporucuje dalsie diagnos-
tické kroky (Trapl et al., 2007). Z pomocnych
vysetrovacich metdd sa najcastejsie pouziva
RTG vysetrenie pluc na posudenie pritomnos-
ti zdpalovych zmien plicneho parenchymu
a jednoduché RTG vysetrenie prehlitacieho
aktu s podanim kontrastnej latky, ktoré je po-
merne dostupné a mdze ho indikovat neu-
rolog. Klinicky logopéd alebo $pecializovany
otorinolaryngolég v potrebnych pripadoch
mozu indikovat presnejsie videoendoskopické
(Flexible Endoscopic Evaluation of Swallowing,
FEES) a videofluoroskopické (Videofluoroscopic
Swallowing Study, VFSS) objektivne instrumen-
talne metddy, ktorych vysledkom je spresne-
nie diagndzy dysfagie a doporucenie ohladne
preventivnych a terapeutickych postupov
(Vaclavik et al., 2015).
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PouZitie nazogastrickej sondy je zvycajne do-
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torych behavioralnych poruchach v suvislosti
s PPP mozeme skusit antidepresfva typu SSRI.

Zaver
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