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Clanek podava piehled o moznostech diagnostiky a zakladni diferencialni diagnostiky extrapyramidovych onemocnéni pomoci
magnetické rezonance. Soustieduje se na rozliseni mezi Parkinsonovou nemoci, atypickymi parkinsonskymi syndromy, dale po-
pisuje charakteristicky MR obraz Huntingtonovy choroby a Wilsonovy nemoci. V rdmci $irsi diferencidlni diagnostiky je zminén
i chronicky subdurdlni hematom a normotenzni hydrocefalus.
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hydrocefalus.

MR imaging in extrapyramidal diseases

The article provides an overview of diagnostic options and basic differential diagnostic approaches for extrapyramidal diseases
using magnetic resonance imaging. It aims at distinguishing between Parkinson’s disease and atypical parkinsonian syndromes
as well as describes the characteristic presentation of Huntington’s disease and Wilson’s disease on magnetic resonance imaging.
Moreover, chronic subdural haematoma and normal pressure hydrocephalus are discussed as part of a broader differential diagnosis.

Key words: magnetic resonance imaging (MR), computed tomography (CT), Parkinson's disease, multiple system atrophy, hyd-

rocephalus.

Uvod

Diagnostika a diferencidlni diagnostika
extrapyramidovych onemocnéni byla a do
znacné miry stale zdstadvd doménou klinické-
ho neurologického vysetfeni. Zavedeni poci-
tacové tomografie (CT) do klinické mediciny
zlepsilo diagnostiku téz3ich cévnich postizeni
mozku a dokdzalo odlisit jind onemocnént, kte-
ré se mohou projevovat podobné, napfiklad
chronicky subdurdini hematom ¢ normotenzni
hydrocefalus. Nicéné podrobnéjsi zobrazovani
extrapyramidovych onemocnéni umoznil v po-
slednich desetiletich az rychly rozvoj magnetické
rezonance (MR). MR sice nezasahla vyznamnéji
do diagnostiky napfiklad Parkinsonovy choroby,
avsak jak standardni MR zobrazeni, tak i mo-
derni kvantitativni techniky, vyznamné pfispély

k diferencidlni diagnostice. V posledni dobé se
vyzkum neurodegenerativnich a extrapyra-
midovych onemocnéni zaméfuje ina hledani
biomarkert prodromalnich ¢&i ¢asnych stadif
onemocnéni, kterd nabizi vétsi potencial pro
terapeutickou intervenci. Slibné biomarkery se
hledaji mj. pomoci sofistikovanych MR protoko-
&, naptiklad variety funkéniho MR zobrazovani —
tzv. resting state MR (Postuma, 2016).

V dalsim textu probereme jednotlivd onemoc-
nénf charakterizovand extrapyramidovou sympto-

matologif se zaméfenim na jejich MR obraz.

Parkinsonova nemoc

Parkinsonova nemoc (PN) je chronické
neurodegenerativni onemocnéni, zpdsobené
pfedc¢asnou ztrdtou dopaminergnich neurond

v substantia nigra. Zékladnfi klinickd trias charak-
terizujici PN zahrnuje hypokinezi, rigiditu a tremor.
K této trias se pfipojuje porucha posturdinich
funkcijako dalsi dalezity klinicky symptom.

MR charakteristika

Diagndza Parkinsonovy nemoci je prede-
vaim klinickd. MR mUze v diagnostice napomodi,
a to jak urcitymi specifi¢téjsimi charakteristi-
kami, tak pfedevsim vyloucenim jiné etiologie
onemocnént.

Hlavni MR charakteristikou Parkinsonovy ne-
modi, ale i nékterych atypickych parkinsonskych
syndromd (mnohotna systémova atrofie) je vizu-
alizace degenerace pars compacta substantiae ni-
grae.Na T2 véZzeném obraze predevsim u sekvenci
klasického spinového echa (SE) mizeme pozorovat
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Obr. 1. Parkinsonova nemoc — degenerace
pars compacta substantiae nigrae projevujici se
oboustranné splynutim signdlu pars reticulata
anucleus ruber; SE sekvence v T2 vdzZenf

zUzeni relativné hyperintenzniho prouzku pars

compacta, ktery je lokalizovan mezi pars reticulata
substantiae nigrae a nucleus ruber, pfipadné do-
chazik jeho Uplnému splynuti s fyziologicky hypo-
intenzni pars reticulata a nucleus ruber (obrazek 1)
(Duguid, De La Paz et DeGroot). Tento pfiznak
uvadime pro Uplnost, v klinické praxi ho bézné
neviddme mimo jiné i diky pouzivani sekvenci
rychlého spinového echa (FSE ¢i TSE), kdy nenf
diky koncepci téchto sekvenci ¢asto spolehlivé
zobrazen. DUleZitym faktem pro diferencidlni dia-
gnostiku je skutecnost, Ze signal z bazalnich ganglif
je u Parkinsonovy nemoci na viech typech vazeni
MR obrazu v drtivé vétsiné v normé. V soucasné
dobé je vhodné zdraznit i roli difuzné vazeného
zobrazeni a zobrazeni difuzniho tenzoru s ndlezem
snizené integrity v oblasti substantia nigra.

Role neuroradiologa je, krom diferencialni
diagnostiky Parkinsonovy nemoci, dllezitd rov-
néz pfi intervencni 1é¢bé tohoto onemocnént.
Tato Iéc¢ba je indikovana v pokrocilych stadiich
choroby pfi nedostate¢ném Ucinku bézné far-
makologické 1é¢by. Nej¢astéji vyuzivanou meto-
dou je v soucasnosti hluboka mozkova stimulace.

Jedna se o trvalou elektrickou stimulaci bud nuc-
leus subthalamicus nebo globus pallidus. Ulohou
neuroradiologa pfed implantaci neurostimula-
toru je pfesné zobrazeni nucleus subthalamicus
(corpus Luyisii) (RGzicka et al., 2004). Jednd se
o diskrétni jadro, které akumuluje zelezo ve formé
metaloproteinu ferritinu, a proto ma na T2 a T2*
vazenych sekvencich nizky signdl (jde o iden-
tickou etiologii nizkého signalu v nucleus ruber
a v pars reticulata substantitae nigrae). Zobrazenf
subtilniho nucleus subthalamicus nenf snadné
a lépe se provadi na pfistrojich s vy3sim magne-
tickym polem, a to diky obecné vy3$simu signalu
a rovnéz z davodu, ze MR efekt zobrazeni ferritinu
se zvy3uje s rostouc silou vnéjsiho magnetického
pole (obrazek 2). Dalsim moznym cilem stimulace
je globus pallidus, jehoz MR zobrazeni je naopak

snadné.

Mnohotna systémova atrofie

Mnohotné systémova atrofie (MSA) zahrnuje
skupinu onemocnén, kterd se projevujf parkin-
sonskym syndromem, zpravidla minimalné rea-
gujicim na Iécbu L-Dopou. Pfitomny byvaiji i dalsi
neurologické pfiznaky (mozeckovy syndrom,
|éze pyramidové drahy a autonomni poruchy)
(Vymazal, 2009).

Vsouc¢asné dobé délime MSA na dvé
formy — s prevazujicim parkinsonskym syndro-
mem (MSA - P) a s pfevazujicim mozeckovym
syndromem (MSA - C).

MSA - P

Jde o onemocnéni nejasné etiologie charak-
terizované rychle progredujicim parkinsonskym
syndromem se Spatnou nebo nulovou reakci na
dopaminergni 1é¢bu a ¢asnymi autonomnimi
poruchami (ortostatickd hypotenze, poruchy
sfinkterd). Pridruzit se mlze i postizeni pyrami-
dové drdhy ¢i mozeckovy syndrom.

MR charakteristika

Na rozdil od PD pozorujeme v dorzaIni ¢asti
putamen hypointenzni zénu signédlu na T1 a T2
véazenych obrazech. Nejedna se o prodlouzen(T1
relaxacniho ¢asu, ale T1 hypointenzita je vysvétlo-
vana jako T2 efekt patrny na T1 vazeném obraze,
pravdépodobné zplsobeny akumulaci ve vodé
nerozpustného hemosiderinu (obrazek 3). Na
rozdil od tohoto jevu pozorovatelného prostym
okem bylo relaxometricky detekovéno zkracent
T2iT1 relaxa¢niho ¢asu v pallidu, v tomto pfipadé
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Obr. 3. MSAtypP.a) SE sekvence v T1 vdZeni proka-
zuje diskrétni, ale evidentni snizeni intenzity signdlu
vdorzdlIni ¢dsti putamen vice vievo, odpovidajici aku-
mulaci hemosiderinu b) sekvence gradientniho echa
v T2*vdzeni s vyrazné hypointenznim signdlem diky
akumulaci Zelezitych metaloproteind, predevsim
hemosiderinu a ferritinu v putamen a rovnéz v palli-
du oboustranné. Signdl z pallida nelze povazovat
Jjednoznacné za patologicky

Obr. 4. Protonovd MR spektroskopie prokazuje
snizeny signal N-acetyl-aspartdtu ve srovndni's cho-
linem u pacienta s MSA typ P
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se jednd s nejvétsi pravdépodobnosti o akumu-
laci ferritinu, ktery je ve vodé rozpustny a umozni
proto dipdl-dipdlovou interakci potifebnou ke
zkrdceniT1 relaxacniho ¢asu (Vymazal, Urgosik et
Bulte, 2000). Tento efekt viak nebyva pozorovatel-
ny prostym okem, proto zakladn{ MR charakteris-
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Obr. 5. Hot-cross-bun piiznak; protonové-denzitni

Obr. 6. Disproporcni atrofie kmene i mozecku
se spoluptitomnym hot-cross-bun pfiznakem; T2-
vdZzeny obraz, FSE sekvence; pacients s MSA typ C

Obr. 7. Huntingtonova chorea — sekvence gradi-
entniho echa v T1 vdZeni; dominuje atrofie nucleus
caudatus s rozsitenim frontdlnich rohd postrannich
komor, piitomna rovnéz povsechnd mozkovd atrofie

tikou zlstavaji hypointenznf loziska v dorzalnim

putamen, patrna zvlasté na T2 a T2* vazenych
obrazech, aleinaT1 vazeni.

www.neurologiepropraxi.cz

V oblasti substantia nigra jsou pozorovany
stejné zmeény jako u PD, tedy zuzeni ¢i vymizeni
relativné hyperintenznfho prouzku, odpovida-
jic pars compacta substantitae nigrae na T2
vézenych obrazech spinového echa a celkova
degenerace tohoto jadra spojena s rozsifenou
zénou hypointenzniho signdlu s ¢asto neostrymi
hranicemi na stejné sekvenci (Vymazal, 2009).

V diferencialni diagnostice mezi PN
arlznymi formami MSA mulze napomoci
i protonovéd MR spektroskopie, kdy pomér
NAA/Cr (N-acetylaspartat ku kreatinu) a NAA/Cho
(N-acetylaspartét ku cholinu) byva u Parkinsonovy
nemoci normalni, kdezto u MSA obecné je snizen
(obrdzek 4).V oblasti kmene byva také pozorovéan
(obdobné jako u MSA — Q) tzv. hot-cross-bun
piiznak (gliéza kmene) (obrazek 5).

V soucasné dobé bylo prokdzano, ze zmény
v priimérné difuzivité (mean diffusivity, MD) jsou
pomérné spolehlivym parametrem, ktery lze
prokazati MSA typ P i Cv stfednim mozeckovém
pedunculu a v putamen (Rulseh et al,, 2016).

MSA - C

Onemocnéni se projevuje progredujicim
mozeckovym syndromem, ktery zpoc¢atku ma-
Ze byt izolovany, postupné se mohou pfidavat
autonomnf poruchy (ortostatickd hypotenze,
sfinkterové poruchy) a parkinsonsky syndrom.

MR charakteristika

Kromé vyse popsanych MR charakteristik ty-
pickych pro MSA - P je vyjadiena atrofie mozec-
ku a mozkového kmene, disproporéni k atrofii
supratentoridlni (Postuma, 2016; Vymazal, 2009)
(obrazek 6).

Progresivni supranuklarni
paréza (PSP)

PSP oznacovand jako morbus Steele-
Richardson-Olszewski byla popsana témito au-
tory v roce 1964. Parkinsonsky syndrom, ktery
postihuje hlavné axidlni svalstvo, byva ¢asnym
pfiznakem onemocnéni. Specifickym pfiznakem
je paréza pohybu dold. Dalsi dllezité klinicka
symptomatologie zahrnuje posturaini instabilitu,
kognitivni poruchy az demenci (Vymazal, 2009).

MR charakteristika

Kromé zmén v oblasti substantia nigra a stria-
ta, popsanych u MSA Ize pomoci MR velmi dobre
detekovat atrofii mezencefala, zvlasté tecta, a to
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Obr. 8. Progresivni supranukledrni paréza; MP-
RAGE sekvence v T1 vdzeni; sagitdini rovina je vhodnd
k prakazu oplosténi tecta mezencefala, které je ty-
pické pro tuto diagndzu; patrny pohybové artefakty
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na tenkych sagitalnich fezech, obvykle v T1 vazeni
(obrézek 7), tzv. pfiznak kolibfika (hummingbird
sign) (Postuma, 2016). Specificita tohoto pfiznaku
nardsté zvlasté pri konvexnim tvaru tecta. Krom
tohoto pfiznaku byva piftomen i pfiznak svlacce
(morning glory sign), reflektujici tvara mezencefa-

la v transverzalni roviné (Grambalova et al,, 2010).

Vaskularni parkinsonizmus

Otdzka vaskularniho parkinsonského syndro-
mu z0stava stéle ponékud sporna.

Diagnodza vaskuldmiho PS pfichédzi nejspise
v Uvahu u pacientd s vyraznym MR nalezem (viz
nize) a s horsi nebo Zddnou odpovidavosti na
dopaminergni lé¢bu.

MR a do jisté miry i CT vyznamné pfispéje
k diferencidlni diagnostice mezi Parkinsonovou
nemoci, kde standardni MR obraz byva prakticky
v normeé a vaskularnim parkinsonizmem, kde
na T2-vaZenych sekvencich a sekvencich FLAIR
nachazime vicecetné ischemie zvlasté v bilé,

aleiv sedé hmoté (Postuma, 2016) (obrazek 8).

Huntingtonova nemoc

Prvy popis nemoci pochazi od George
Huntingtona z roku 1872. Ve svétle souc¢asného
poznani je HN autosomélné dominantnédédic-
né neurodegenerativni onemocnéni, kddované
mutaci IT 15 genu na kratkém raménku chro-
mozdému 4. Defektni gen zplsobuje expanzi
polyglutaminového traktu v amino-termindlni
¢asti proteinu nazvaného huntingtin. V roce
1993 byl objasnén charakter mutace — expanze
trinukleotidu (tripletu) CAG na kratkém raménku
4. chromozomu (4p 16.3) (8).
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Obr. 9. Vaskuldrni parkinsonizmus; vicecetné az sply-
vajici ischemické zmény v bilé hmoté na FLAIR sekvenci

Obr. 10. Wilsonova choroba — TSE sekvence v T2
vdZeni Hyperintenzni signdl z obou putamin

Obr. 11. PKAN T6letd pacientka — TSE sekvence
v T2 vdZeni s vyraznou a véku neadekvdtni hypo-
intenzitou v obou globi pallidi; centrdini loZiska
hyperintenzniho signdlu v globi pallidi predstavuji
pfiznak oci tygra

Zdravi jedinci mohou mit multiplikace CAG

tripletu do 35 repetici. Pocet triplet 36-39 pred-
stavuje urcitou Sedou zénu nelplné penetrace
onemocnéni. Zde jiz viak vyrazné hrozi dalsi
mozna expanze triplet u potomstva a tim zpU-

sobené onemocnéni. Od 40 tripletd vyse nasta-

Obr. 12. Jacob Creutzfeldova nemoc — zvyseni
intenzity signdlu v oblasti bazdinich ganglif

vd Uplna penetrance. Nositel takového poctu

tripletd onemocni, pokud se doZzije klinickych
projevd HN (Snell et al,, 1993). Cim je pocet CAG
tripletd vyssi, tim pacient dfive onemocnt.
Onemocnént, pokud vznikne v dospélosti, se
zpravidla projevuje progreduijici generalizovanou
choreou v kombinaci s psychiatrickymi pfiznaky.
Postupem casu se objevuje i dystonie, poruchy
kognice a dalsi. Pacient nakonec kon¢i upoutan

na l0zko a umird vétsinou na interkurentnf infekty.

MR charakteristika

Zé&kladni MR (i CT) obraz je charakterizovan
napadnou dilataci frontalnich rohd postrannich
komor, kterd je koreldtem atrofie striata, prede-
vs§im v oblasti caput nuclei caudati. MR obraz
pak ukadZe bud izolovanou nebo vyrazné ak-
centovanou dilataci frontdlnich rohd se ztratou
jejich obvyklého zakfiveni, s mensim postizenim
ostatnich ¢asti mozku. Byva piftomna celkovd ne
piilis vyraznd atrofie (obrazek 9) (Vymazal, 2009;
Vymazal et al., 2007).

Wilsonova nemoc

Klinicky varietnf obraz této nemoci vyzadu-
je, aby diagnostika zahrnujici biochemické vy-
etfeni, MR vysetfeni event. genetické vysetient,
byla provedena vzdy, pokud se extrapyramidova
symptomatologie objevf u jedince mladsiho 55
let. Onemocnéni predilekéné postihuje centralni

nervovou soustavu a jatra.

MR charakteristika
Nejcastéjsim MR pfiznakem Wilsonovy cho-
roby je zvysend intenzita signalu na T2 vazenych
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Obr. 13. a) normotenzni hydrocefalus s typicky
ostrym thlem v oblasti corpus callosum na korondr-
nim T2 vdzeném fezu v Grovni commisura posterior;
b) subkortikdIni atrofie s dilataci komorového sys-
tému ve stejném Urovni s tupym Uhlem v oblasti
corpus callosum

obrazech a sekvenci FLAIR v oblasti bazalnich
ganglii, zvlasté putamen, pfipadné v thalamu
(obrazek 10). Zvysend intenzita signdlu se mad-
7e propagovat az do meuzencefala a vytvaren
tzv. pfiznak pandy (Singh et al.,, 2011). Léze pfi
onemocnéni jsou iv n. dentatus, ruber, ¢asta je
,pruhovitd” zména signalu hypo- a hypersignaini
v bazélnich gangliich.

Samotny magneticky moment médi je po-
mérné nizky, proto na MR zobrazujeme reaktivni

gliézu, nikoliv pak vlastni akumulaci médi.

PKAN

Vzhledem k velmi typickému MR obrazu
uvadime ivzacné autosomalné recesivné va-
zané onemocnéni PKAN (patnothenate-kinase
associated neurodegneration), charakterizo-
vané prevazné v détstvi se rozvijejici a rych-
le progredujicf axialni dystonii. V MR obraze,
ktery je prakticky patognomicky, dominujf

www.neurologiepropraxi.cz



hypointenzni loZiska pfevazné v globus palli-
dus a substantia nigra na T2 a pfedevsim T2*
vazenych obrazech. V centru hypointenzniho
loZiska v pallidu byva hyperintenznf Utvar, vét-
sinou symetricky v obou pallidech, nazyvany
,priznak oci tygra” (obrdzek 11). Nastésti s timto
fatalnim onemocnénim se neurolog v klinické
praxi setkd jen zfidka.

Jacob-Creutzfeldtova nemoc
Extrapyramidova symptomatologie mUze do-
provazet i vzacnou Jacob-Creutzfeldtovu nemoc
(CJD) a jeji variety, které fadime mezi tzv. prionové
spongiformni encefalopatie. Vzdy se jednd o velmi
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V ramdi $irsi diferencidlni diagnostiky extra-
pyramidovych nemoci je tfeba zminit i chronic-
ky subdurdini hematom, pfipadné normotenzni
hydrocefalus, které se klinicky rovnéz mohou
celkovym zpomalenim nebo poruchou chize,
kterd mze imitovat parkinsonsky syndrom.
Rozeznat normtenzni hydrocefalus od prosté
atrofie pomaha napf. Uhel corpus callosum na
koronarnich fezech, ktery je u NPH na rozdil od
atrofie ostry (obrazek 13) (Anderson, 1986; Hadley,
Grant et Condon, 1986). Jednd se o cenny pfiznak,
nicméné nemusf byt vzdy vyjadren. Na obé one-
mocnéni je nutné pomyslet pfi nejasné poruse
chlize, nebot jsou obé specificky fesitelné.
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