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Epidemiologie

* Incidence 0,6/ 100 000

* Prevalence 1,9 -4,9/ 100 000

e 2 —4x Castéjsi PS

e Muzi/zeny1:1

* Pocatek 55.-60.r.(31.-78.r.)
 Median preziti 7 — 10 let

* Hereditarni formy jsou raritni
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sexualni dysfunkce >

mikéni poruchy =
abnormalni chovani v REM spanku =
ortostaticka hypotenze =
stridor 2>
parkinsonsky syndrom >
mozeckovy syndrom 2>
pyramidovy syndrom =
spasticky smich a plac =
anxieta a deprese =
kognitivni deficit
psychoéza a delirium
dysfagie >
bolest >
nahlé dmrti
premotoricka faze
mozna MSA
~ pavdépodobnaMsa
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Pravdéepodobna MSA

Sporadické, progresivni, nastupem v dospélosti (>30 let)

Autonomni dysfunkce zahrnujici mocovou inkontinenci
(neschopnost kontroly vyprazdnovani mocového méchyre

s erektilni dysfunkci u muzl), nebo ortostaticka hypotenze s
poklesem krevniho tlaku po 3 minutach stoje o 30mmHg
systolického nebo 15mmHg diastolického tlaku

d

Parkinsonismus s neuspokojivou odpovedi na levodopu
(bradykineze s rigiditou, tremorem, posturalni instabilitou)

nebo

Cerebelarni syndrom (ataxie chuze s cerebelarni dysartrii,
koncetinovou ataxii nebo cerebelarni okulomotoricka
dysfunkce)



Mozna MSA

Sporadické, progresivni onemocnéni s nastupem
v dospélosti (>30 let)

Parkinsonismus (bradykineze s rigiditou, tremorem nebo
posturalni instabilitou)

nebo

Cerebeldrni syndrom (ataxie chuze s cerebelarni dysartrii,
koncetinova ataxie nebo cerebelarni okulomotoricka
dysfunkce

d

Nejméné jeden priznak podporujici autonomni dysfunkci
(jinak nevysvéetlena mocova urgence, frekvence nebo
inkompletni vyprazdnéeni mocového mechyre, erektilni
dysfunkce u muzd, signifikantni ortostaticka hypotenze s

poklesem krevniho tlaku nesplnujicim miru pravdépodobné
MSA)

a
Alespon jeden dalsi doplnujici priznak



Doplnujici priznaky mozné MSA-P/C

* Hyperreflexie anebo Babinského reflex
e Stridor




Doplnujici priznaky mozné MSA-P

Rychle progredujici parkinsonismus
Neuspokojiva odpoved na levodopu

Posturalni instabilita béhem 3 let od prvnich
motorickych priznaku

Ataxie chuze, cerebelarni dysartrie, koncetinova ataxie
nebo cerebelarni okulomotorické dysfunkce

Dysartrie béhem 5 let od prvnich motorickych priznaku

Na MRI mozku znamky putaminalni atrofie, atrofie
pedunculi cerebellares medii, pontu anebo cerebela

Hypometabolismus na FDG-PET v putamen, mozkovém
kmeni nebo v cerebelu



Doplnujici priznaky mozné MSA-C

e Parkinsonismus (bradykineze a rigidita)

e Putaminalni atrofie na MRI, atrofie pedunculi

cerebellares medii nebo pontu
 Hypometabolismus v putamen na FDG-PET

* Presynapticka nigrostriatalni dopaminergni

denervace na SPECT nebo PET
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Priznaky podporujici diagnézu MSA

* Orofacialni dystonie
* Disproporcni antecollis

* Kamptokornie (tézka anteflexe hlavy a trupu) a/ nebo
syndrom Pisy (lateralni flexe trupu)

e Kontraktury rukou nebo nohou

* Inspiracni stridor

e Tézka dysfonie

e Tézka dysartrie

* Nova anebo zhorsena ronchopatie

e Chladné ruce a nohy

e Spasticky smich anebo plac

* Trhavy, myoklonicky posturalni/akéni tremor



Priznaky nepodporujici MSA

Klasicky klidovy tremor (,,pocitani penéz“)

Klinicky signifikantni neuropatie

Halucinace neindukované Iécbou

Nastup priznaku po 75. roce zivota

Pozitivni rodinna anamnéza ataxie nebo parkinsonismu
Demence (podle DSM V)

Léze bilé hmoty podporujici dg. roztrousené sklerozy
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Epidemiologie

* Prevalence 5% populace

* 30% vsech demenci

* Incidence 0,1% a 3,2% vsech novych demenci
 Prdmérny vék pocatku 75 let

« Muzi™MmPMmt1m >zenym

* Prevazné sporadicka, vyznam polymorfismu nejasny
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Patologie a patofyziologie
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Hlavni priznaky, prevence a lécba

Fluktuace kognitivniho vykonu, pozornosti, bélosti

» Recidivujici komplexni vizualni halucinace

 Abnormni chovani v REM spanku

e 1 avice z priznaku (bradykineze, klidovy tres, rigidita)
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Podpurné priznaky, prevence a lécba l.

e Sensitivita k antipsychotikim
* Posturalni instabilita

* Opakované pady

* Synkopy

* \lyrazna autonomni dysfunkce

* Hypersomnie
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Podpurné priznaky, prevence a lécba Il.

* Hyposmie

* Soucasné halucinace jiného druhu
e Systematizované bludy

* Apatie

* Anxieta

* Deprese
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Indikativni biomarkery

* Redukce dopaminovych transportért — SPECT, PET

* Abnormalni kardialni SPECT - MIBG (metaiodobenzyl
guanidine)

* Polysomnograficky verifikovany REM spanek bez
atonie
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Podpurné biomarkery

7 vV 7

e Relativni usetreni medialni ¢asti temporalniho laloku

* Hypoperfuze/hypometabolizmus v okcipitalnich
lalocich

e Zpomaleni zakladni aktivity a vyskyt tranzientnich
ostrych vin temporalng, frontalni intermitentni
rytmicka delta aktivity
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Pravdépodobna DLBD

* 2 avice hlavnich priznakl s/bez indikativnich
biomarkeru

nebo

* 1 hlavni priznak s 1 nebo vice indikativnimi
biomarkery

* Nelze stanovit pouze na zakladé indikativnich
biomarkeru
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Mozna DLBD

* Hlavni priznak bez indikativhiho biomarkeru
nebo

* 1 nebo vice indikativnich biomarkeru bez hlavnich
klinickych priznaku
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Malo pravdépodobna DLBD

* Pritomnost jiného somatického nebo neurologického
onemocneéeni vcetné vaskularniho postizeni CNS,
které castecné nebo uplné vysvetluji klinicky obraz

* Parkinsonské symptomy jsou jedinymi hlavnimi
priznaky a poprveé se objevi az ve stadiu tezkeé
demence

‘2  Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd
1. 1ékarska fakulta, Univerzita Karlova a VSeobecna fakultni nemocnice v Praze




https://aps.estranky.cz/

0 nas

S Spolek pro Atypické parkinsonské syndromy, z.s.,
parkinsonské

d je pro vsechny, koho se vzdcnd neurologickd onemocnéni -
syndromy

atypické parkinsonské syndromy (napr. Multisystémovad atrofie Ci
Akce Spolku pro
atypické

parkinsonské pacientli a odborné Iékarské komunity, ale také pecovatelli a
syndromy

Progresivni supranukledarni obrna) - mohou tykat, a to nejen

kaZdého, kdo by mél pocit, Ze k FeSeni s tim spojenych problémi

Déni v oblasti APS 5 ivné prispé
Deniv oblasti AFS miZe konstruktivné pFispét.

Chci podporit a

apsz@seznam.cz
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