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STRESZCZENIE
Zaburzenia czynnosci ukfadu wegetatywnego moga wystapic
w przebiegu wielu chorob neurozwyrodnieniowych. Najczesciej
sg one spotykane w zaniku wielouktadowym, chorobie Parkinso-
na oraz niekiedy takze w postegpujgcym porazeniu nadjgdrowym
oraz otgpieniu z rozsianymi ciatami Lewy’ego. Stwierdzenie tych
zaburzen czesto stanowi takze element diagnostyki roznicowej wy-
mienionych zespotow. Wczesne wykrycie zaburzen uktadu auto-
nomicznego moze zatem nie tylko utatwia¢ rozpoznanie choroby,
ale takze prowadzi¢ do wigczenia odpowiedniego leczenia obja-
wowego. Obserwacje chorych potwierdzajg, ze gtowne problemy
wptywajace na jakos¢ ich zycia wigzg sig przede wszystkim
z nieprawidtowg funkcja uktadu autonomicznego, czyli hipotonia
ortostatyczna, nietrzymaniem moczu, dysfagig, zaparciami. Po-
nadto moga one niekiedy powodowac stany zagrazajace zyciu.
Swiadomo$¢é wystepowania zaburzen ukfadu autonomicznego oraz
mozliwos¢ ich wczesnej diagnostyki powinna stanowic istotny
element postepowania zarowno w stosunku do chorych na cho-
robe Parkinsona, jak i pacjentow prezentujacych cechy parkinso-
nizmu atypowego.
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Wsréd choréb przebiegajacych z cechami uszko-
dzenia uktadu pozapiramidowego zaburzenia ukta-
du autonomicznego stanowig istotny element, kt6-
ry powinno sie uwzglednia¢ w postepowaniu dia-
gnostycznym, ocenie rokowania oraz w leczeniu
chorych. Najczesciej wymieniang jednostka cho-
robowa, w przebiegu ktérej wystepuja zaburzenia
zar6wno ukladu wegetatywnego, jak i pozapirami-
dowego, jest zanik wieloukladowy (szczegélnie jego
postaé okreslana dawniej jako zespét Shy’a-Drage-
ra). Jednak ze wzgledu na brak jednoznacznych
testobw potwierdzajacych rozpoznawanie tej cho-
roby postawienie rozpoznania we wczesnym sta-
dium wymaga réznicowania z idiopatyczna chorobg
Parkinsona (PD, Parkinson disease) oraz niekiedy
takze z postepujacym porazeniem nadjadrowym.
Trudnoéci te szczegdlnie dotycza zaniku wieloukta-
dowego typu P (z obecnoscia zespotu parkinsonow-
skiego). Z kolei niektérzy autorzy wsréd postaci
idiopatycznej choroby Parkinsona wyrézniaja postaé
z zajeciem uktadu autonomicznego (PD + AF, Par-
kinson disease with autonomic failure) [1].

Ponizej przedstawiono najcze$ciej wystepujace
zaburzenia ukladu autonomicznego w chorobach
neurozwyrodnieniowych z obecnoscig zespotu
parkinsonowskiego.

Zanik wielouktadowy

Zanik wieloukladowy (MSA, multiple system
atrophy) jest neurozwyrodnieniowa choroba osrod-
kowego uktadu nerwowego (OUN). Obecnie MSA
zalicza sie do grupy schorzen okreslanych jako sy-
nukleinopatie (podobnie jak PD i DLB). Biatko
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a-synukleina znajduje sie gtéwnie w zakoniczeniach
nerwowych w cze$ci presynaptycznej. Glejowe
wirety cytoplazmatyczne, zawierajace a-synukle-
ine, obecne w oligodendrocytach i neuronach,
wystepuja: w jadrach podkorowych, pierwotnej
i dodatkowej korze ruchowej, tworze siatkowatym,
moécie, konarach srodkowych mézdzku i istocie
biatej mézdzku [2]. Dotychczas nie ustalono, co wyz-
wala proces zwyrodnieniowy w zaniku wielouk-
fadowym. W réznicowaniu nalezy przede wszyst-
kim bra¢ pod uwage PD. Jednym z gtéwnych obja-
wow pozwalajacych niekiedy na ré6znicowanie tych
chordb jest obecnosé zaburzen ze strony ukladu
autonomicznego, ktére wystepuja we wczesnym
etapie MSA (we wszystkich jego postaciach) i do-
tycza przede wszystkim ukladu sercowo-naczynio-
wego. W definicji zaniku wieloukltadowego, oprécz
zaburzen autonomicznych, wymienia sie ponadto
parkinsonizm oraz ataksje mézdzkowsq. Ze wzgle-
du na r6zna dominacje powyzszych objawéw MSA
dzieli sie obecnie na dwie podgrupy: MSA-P (z do-
minujgcym parkinsonizmem) oraz MSA-C (z domi-
nujgcymi objawami mézdzkowymi).

Opracowane przez Movement Disorders Society
kryteria rozpoznania zaniku wielouktadowego obej-
mujg miedzy innymi obecno$¢ objawéw wegeta-
tywnych, w tym: hipotonie ortostatyczna, zaburze-
nia ze strony pecherza moczowego, a takze parkin-
sonizm, ataksje chodu, dyzartrie oraz objawy pira-
midowe [3]. Rozpoznanie MSA opiera sie gléwnie
na doktadnie zebranym wywiadzie i badaniu kli-
nicznym. Ponadto nalezy zwraca¢ uwage na obja-
wy ostrzegawcze (red flags), do ktérych naleza:
wczesna i nasilona dysautonomia, objaw zimnych
rak i st6p, objaw Raynauda [2]. W diagnostyce roz-
nicowej MSA-P bierze sie takze pod uwage, oprécz
wspomnianej juz choroby Parkinsona, takze poste-
pujace porazenie nadjadrowe (PSP, progressive su-
pranuclear palsy).

Dodatkowo ustalenie rozpoznania moga uta-
twia¢ badania neuroobrazowe mézgu, w tym coraz
czeSciej stosowane badania czynnosciowe mézgu
(tomografia emisyjna pojedynczego fotonu [SPECT,
single photon emission-computed tomography],
pozytonowa tomografia emisyjna (PET, positron
emission tomography]). Duze znaczenie w rozpo-
znawaniu i réznicowaniu zaniku wielouktadowego
wydaje sie mie¢ takze ocena jader podstawy w ba-
daniu metoda rezonansu magnetycznego (MRI, mag-
netic resonance imaging) mézgu z opcja DWI [4].

Jak juz wspomniano, wczesne stwierdzenie za-
burzen ukladu autonomicznego moze nie tylko
przyspieszy¢ rozpoznanie MSA, ale takze prowa-

dzi¢ do wlaczenia odpowiedniego leczenia objawo-
wego. Szczegblnie groznymi objawami sg hipoto-
nia ortostatyczna (rozpoznawana przy spadku cis-
nienia tetniczego $rednio o minimum 20 mm Hg
podczas pionizacji, z towarzyszgcymi objawami
nieadekwatnego wzrostu akcji serca i wydzielania
reniny) oraz omdlenia, ktérych konsekwencja moga
by¢ grozne upadki.

Diagnostyke zaburzen sercowo-naczyniowych
nalezy rozpocza¢ od zebrania doktadnego wywia-
du, pamietajac, ze zaburzenia regulacji ci$nienia
tetniczego moga by¢ mato specyficzne i wystepo-
wac pod postacia bélu i zawrotéw glowy, tachy-
kardii, ostabienia, zaburzen koncentracji i mysle-
nia, zaburzen widzenia i réwnowagi, nudnosci
iuczucia ciezkich nég [1]. W przypadku podejrze-
nia hipotonii ortostatycznej badaniem potwierdza-
jacym rozpoznanie jest test pionizacji lub catodo-
bowy pomiar ciénienia tetniczego.

Ponizej przedstawiono testy (1-8), ktore tgcznie
z oznaczeniem stezenia katecholamin rutynowo
stosuje sie w diagnostyce MSA w osérodkach posia-
dajacych mozliwo$¢ wykonania badan w pracow-
ni uktadu autonomicznego [5].

Po umieszczeniu chorego na stole pionizacyjnym
monitoruje sie (w sposéb ciagly) cisnienie tetnicze,
czynno$¢ serca oraz tor oddechowy, podczas:

1) spoczynku w pozycji lezacej;

2) zmiany pozycji oraz przez 10 minut pionizacji
do 70-80 stopni (oceniana jest wtedy m.in. od-
powiedz ze strony baroreceptoréw);

3) ¢wiczenia izometryczne (pobudzenie ukladu
wspélczulnego);

4) testu glebokiego oddychania (pobudzenie ner-
wu btednego);

5) ¢wiczenia arytmetycznego (pobudzenie uktadu
wspolczulnego);

6) proby Valsalvy wykonywanej przez 10 sekund;

7) hiperwentylacji przez 1 minute;

8) pozycji stojacej przez 5 minut;

9) u chorych z podejrzeniem hipotonii trawienne;j
ponadto wskazane jest wykonanie testu obcig-
zenia positkiem ptynnym o wartosci 300 kcal
w pozycji lezacej, a nastepnie po 45 minutach
wykonanie testu pionizacji (test nr 2).

Ocena zmian ciénienia tetniczego oraz czesto-
$ci rytmu serca pozwala na stwierdzenie obecno-
$ci oraz zakresu uszkodzenia ukladu autonomicz-
nego. Niestety, nie zawsze pozwalajg one na jedno-
znaczne zréznicowanie MSA i PD. Dlatego tez nie-
kiedy zaleca sie wykonanie testu z klonidyna, ktéry
polega na ocenie stezenia hormonu wzrostu przed
15 minutami od podania klonidyny i po 15 minu-
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tach po zastosowaniu klonidyny. U os6b chorych
na MSA nie obserwuje sie podwyzszenia stezenia
hormonu wzrostu. U 0s6b zdrowych podanie klo-
nidyny stymuluje wyrzut hormonu wzrostu. Bada-
nie to pozwala na ocene poziomu uszkodzenia ukla-
du autonomicznego. W chorobie Parkinsona, w kt6-
rej uszkodzenie uktadu autonomicznego wystepuje
gtéwnie na poziomie obwodowym, a nie centralnym,
wynik testu powinien by¢ prawidlowy. Przy uszko-
dzeniu ukladu autonomicznego na poziomie cen-
tralnym, co jest typowe dla zaniku wielouktadowe-
go, wynik testu z klonidyna jest nieprawidtowy. Test
z klonidyna jest natomiast prawidtowy u chorych
na idiopatyczng hipotonie ortostatyczna (pure au-
tonomic failure), w ktérej dominuje uszkodzenie
obwodowe ukladu autonomicznego [1, 6].

Innym czestym zaburzeniem ze strony ukladu
autonomicznego, spotykanym u chorych z MSA,
jest dysfunkcja czynnosci pecherza moczowego
przejawiajaca sie trudnoéciami w rozpoczeciu mik-
cji, stabym strumieniem moczu, uczuciem parcia
oraz niekiedy nietrzymaniem moczu. Do rutyno-
wego postepowania nalezy, oprécz badania ogdl-
nego moczu, badanie USG z ocena zalegania mo-
czu w pecherzu po mikcji oraz badania urodyna-
miczne. W tych ostatnich najczesciej obserwowa-
ne jest nasilenie czynnoéci mie$nia wypieracza
z niewydolnos$cig miesnia zwieracza (szybka, na-
glaca potrzeba oddania moczu i jego nietrzymanie),
natomiast w zaawansowanych etapach choroby
dochodzi najczesciej do atonii pecherza i zalega-
nia moczu [7]. Ponadto u wiekszoéci chorych ptci
meskiej czesto juz na poczatku choroby obserwuje
sie zaburzenia erekcji [1].

Nalezy dodac, ze proby ustalenia poziomu usz-
kodzenia uktadu autonomicznego, zaréwno w PD,
jak i w zaniku wieloukadowym, miaty takze po-
méc w réznicowaniu tych choréb. Przez pewien
czas uwazano, ze rozstrzygajacym badaniem moze
by¢ elektromiografia miesnia zwieracza odbytu
(w ok. 80% przypadkéw MSA zapis EMG z mie-
$nia zwieracza zewnetrznego odbytu wykazuje ce-
chy odnerwienia) [8]. Nieprawidtowa czynnos$é
tego miesnia wiagze sie z przedzwojowym uszko-
dzeniem neuronéw znajdujacych sie w obrebie
2., 3.1 4. segmentu odcinka krzyzowego rdzenia
kregowego [9]. Jednak w p6zniejszych badaniach
obserwowano nieprawidtowy zapis elektromiogra-
ficzny takze w PD [10] juz we wczesnych stadiach
choroby [11]. Podobny obraz stwierdzano takze
w postepujacym porazeniu ponadjadrowym.

Ponadto u wiekszosci chorych zanik wieloukla-
dowy stwierdza sie przez zaobserwowanie w znacz-

nym stopniu obnizenia potliwosci. Na podstawie
badan mikroneurograficznych, a takze dzieki oce-
nie biopsji skéry wysunieto podejrzenie uszkodze-
nia przedzwojowych wiékien wspétczulnych w prze-
biegu zaniku wielouktadowego [12].

Postawienie prawidlowej diagnozy na poczatku
choroby ma istotny wplyw na okreélenie rokowa-
nia pacjenta, a takze moze sie przyczynic¢ do usta-
lenia poziomu uszkodzenia autonomicznego ukta-
du nerwowego. Przyjmuje sie, ze w zaniku wielo-
uktadowym dysfunkcja dotyczy przede wszystkim
centralnych osrodkéow ukladu autonomicznego
w przeciwienstwie do zaburzen autonomicznych
wystepujacych w PD, ktére najprawdopodobnie;j
dotycza gtéwnie zwojéw obwodowych uktadu au-
tonomicznego.

Choroba Parkinsona

Pierwszy opis zaburzen ze strony uktadu auto-
nomicznego w PD mozna spotkaé juz w oryginal-
nym opisie choroby z 1817 roku (Parkinson, 1817).
Gléwne objawy tych zaburzen obejmuja przede
wszystkim zaburzenia ze strony ukladu pokarmo-
wego, moczowo-plciowego oraz sercowo-naczynio-
wego. W pracach dotyczacych zaburzen ukladu au-
tonomicznego w PD réznie ocenia sie czestosc ich
wystepowania, jednak wydaje sie, ze pojawiaja sie
one w réznym stopniu nasilenia u ponad 80% cho-
rych. Najcze$ciej sa to zaparcia, $linotok, fojotok
[13]. Pozostale zaburzenia, takie jak hipotonia or-
tostatyczna, arytmia serca, objawowa dysfagia,
wystepuja znacznie rzadziej, najczesciej w p6zniej-
szych etapach choroby [13, 14]. Mechanizm po-
wstawania dolegliwosci ze strony uktadu wegeta-
tywnego w PD nie jest doktadnie poznany, praw-
dopodobnie wiaze sie on ze zwyrodnieniem obwo-
dowego uktadu autonomicznego, potwierdza to
obecno$¢ w tych strukturach cial Lewy’ego [15].
Obecnie uwaza sie, ze zaburzenia te moga wyste-
powac juz we wczesnym stadium choroby. Jak wska-
zuje praca Braaka i wsp. [16] pierwsze objawy neu-
rodegenaracji dotycza przede wszystkim struktur
uktadu autonomicznego, potozonych w obrebie
OUN, czyli jadra grzbietowego nerwu btednego
i strefy posredniej tworu siatkowatego.

Najczestszg dolegliwoscia ze strony uktadu kra-
zenia w PD, podobnie jak w zaniku wielouktado-
wym, jest hipotonia ortostatyczna [13, 14]. Ponad-
to zauwazono, ze ci$nienie tetnicze jest nizsze u pac-
jentéw z PD niz u os6b nieobciazonych ta choroba.
Przyczyng tych zaburzen jest najprawdopodobniej
upoéledzenie odruchu z baroreceptor6w — jedne-
go z gléwnych regulatoréw ciénienia tetniczego.
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U wiekszosci chorych obserwuje sie zaburzenia
24-godzinnego profilu ci$nienia tetniczego pod po-
stacig znacznego obnizenia ci$nienia tetniczego
w godzinach porannych oraz jego wzrostu w nocy.
Prawdopodobnie wiaze sie to z nocnym przesunie-
ciem plynu pozakomoérkowego do naczyn krwio-
no$nych, co powoduje wzrost objetosci krwi kra-
zacej z nastepowym wzrostem ci$nienia tetnicze-
go. To z kolei wywoluje poliurie i natiureze, ktére
doprowadzaja do niedoci$nienia w godzinach ran-
nych. Dodatkowo te objawy moga nasila¢ leki sto-
sowane w leczeniu PD, czyli lewodopa oraz agoni-
$ci receptorow dopaminergicznych [14].

Pokrewne hipotonii ortostatycznej sa zaburze-
nia regulacji ci$nienia tetniczego krwi wystepuja-
ce po spozyciu positku, nazywane dalej hipotonia
trawienna [1, 13, 14]. Dolegliwos¢ te wywoluje roz-
szerzenie naczyn trawiennych i w konsekwencji
spadek ci$nienia krwi na obwodzie. Przyczynami
tej dolegliwosci sa niedostateczny wyrzut katecho-
lamin i reniny oraz wzmozona jelitowa sekrecja
peptydow naczyniorozszerzajacych naktadajace sie
na zaburzony odruch z baroreceptoréw. Ponadto
u czesci chorych zaobserwowano wydluzenie od-
cinka QT zwiekszajace ryzyko wystapienia groz-
nych komorowych zaburzen rytmu, zwlaszcza wie-
loksztaltnego czestoskurczu komorowego typu tor-
sades de pointes.

W zwiazku z uszkodzeniem czesci przywspét-
czulnej uktadu autonomicznego u chorych z PD ob-
serwuje sie tendencje do utrzymywania sie sztyw-
nego rytmu serca. Przejawia sie on brakiem zmien-
noéci odcinka RR w zaleznosci od fazy oddychania
[1]. Zar6wno w zwojach tetniczych, wiéknach ota-
czajacych tetnice wiencowe myocardium, jak row-
niez w rdzeniu nadnerczy znaleziono ciata Lewy’ego
[15]. Zniszczenie rdzenia nadnerczy przez proces
zwyrodnieniowy dodatkowo ttumaczy zaburzenia
naczynioruchowe spowodowane zmniejszonym
wyrzutem katecholamin, a w konsekwencji nad-
wrazliwo$cia receptoréw na noradrenaline [1].

Diagnostyka zaburzen sercowo-naczyniowych
w PD nie rézni sie od stosowanej w zaniku wielo-
uktadowym. Niekiedy, w watpliwych klinicznie
przypadkach w réznicowaniu PD i zaniku wielo-
uktadowego pomocne jest badanie scyntygraficz-
ne serca przy uzyciu '»*I-MIBG [4]. W chorobie Par-
kinsona stwierdza sie uszkodzenie pozazwojowych
witékien wspélczulnych uktadu autonomicznego,
podczas gdy w zaniku wielouktadowym uszkodze-
nie dotyczy czesci przedzwojowej. Czes¢ autoréw
[15, 17] zwraca uwage na fakt, ze zaburzenia ze
strony uktadu autonomicznego obserwowane w PD

sa bardzo podobne do zaburzen wystepujacych
w izolowanym uszkodzeniu ukladu autonomicz-
nego, nazywanym takze idiopatyczng hipotonia or-
tostatyczna (PAF, pure autonomic failure), i dotycza
przede wszystkim obwodowych struktur uktadu au-
tonomicznego. Oppenheimer sugerowal nawet, ze
choroba ta jest forme fruste choroby Parkinsona.

Podobnie jak w zaniku wielouktadowym, tak
i w chorobie Parkinsona obserwuje sie zaburzenia
ze strony pecherza moczowego [18] oraz zaburze-
nia erekcji [19].

Zaburzenia oddawania moczu w PD mozna po-
dzieli¢ na dwie grupy. Pierwsza grupe stanowia za-
burzenia wynikajace z podraznienia i nadaktywno-
$ci mie$nia wypieracza pecherza moczowego, prze-
jawiajace sie czestym oddawaniem moczu, naglym
parciem na mocz oraz oddawaniem moczu w ciggu
nocy. Druga grupe stanowia zaburzenia wynikajace
7z zatrzymania moczu i sa nimi najczesciej niepelne
oproznianie pecherza moczowego oraz oddawanie
moczu cienkim strumieniem. Jednak najczesciej
stwierdzanymi zaburzeniami sg nadaktywnos¢ wy-
pieracza i wydtuzenie czasu mikcji. Przyczyna po-
wstawania tych zaburzen to najprawdopodobnie;j
uszkodzenie przez proces zwyrodnieniowy nerwow
wspoblczulnych i przywspétczulnych, o czym swiad-
czy obecnoé¢ cial Lewy’ego w jadrze boczno-przy-
srodkowym parasympatycznym i splocie miednicz-
nym [15]. Zjawisko to wyjasnia takze omoéwione
ponizej zaburzenia erekcji.

W przeprowadzonych badaniach dotyczacych
zaburzen seksualnych wséréd chorych wykazano
ponadto zaburzenia libido u kobiet. Niewatpliwie
tlo tych zaburzen stanowily takze: obnizony na-
str6j chorych, depresja, trudne relacje z partnerem
oraz dziatania niepozadane przyjmowanych lekéw,
w tym g-adrenolitykéw, diuretykéw, anksjolitykow,
neuroleptykow.

Zaburzenia ze strony ukladu autonomicznego,
ktére dotycza niemal wszystkich chorych na PD,
obejmuja przede wszystkim przewéd pokarmowy.
Nalezg do nich slinotok, dysfagia i zaparcia. Obja-
wowe zaburzenia polykania mozna zaobserwowaé
u 40% chorych. Dotycza one wszystkich faz tego
procesu, moga sie przejawiac: §linotokiem, krztu-
szeniem sie przy polykaniu (szczeg6lnie ptynéw),
a takze nudnosSciami, uczuciem wczesnej sytosci
po positku, brakiem apetytu i zgaga. Badaniami,
ktére moga okaza¢ sie pomocne w wykrywaniu
zaburzen polykania, sgq przede wszystkim wideo-
fluoroskopia, scyntygrafia czynnosci przetyku oraz
manometria miesni przelyku. Zaburzenia perystal-
tyki dalszych odcinkéw przewodu pokarmowego
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prowadza do zaparé, bedacych najprawdopodob-
niej jednym z prodromalnych objawéw PD. Roz-
patrujac przyczyny uposledzenia motoryki jelit, na-
lezy uwzgledni¢ uszkodzenie: jadra posredniobocz-
nego krzyzowego, splotu miednicznego, a takze
splotéw miesniowych Auerbacha i podsluzéwko-
wych Meissnera, w ktérych wykazano obecnosé
cial Lewy’ego [15].

Do najczestszych zaburzen termoregulacji, ob-
serwowanych w PD, nalezy nadmierna potliwos¢,
ktora Iaczy sie z tojotokiem i czesto byla opisywa-
na jako objaw naoliwionej skéry. Po wielu latach
trwania choroby u czesci pacjentéw wystepuja na-
pady pocenia, ktérym towarzysza fluktuacje rucho-
we. Ponadto opisywano wérdd oséb cierpiacych na
PD nietolerancje niskich temperatur i towarzyszaca
jej hipotermie.

Postepujace porazenie nadjadrowe

Postepujace porazenie nadjadrowe (PSP; choro-
ba Steele’a-Richardsona-Olszewskiego) to choroba
neurodegeneracyjna zaliczana do tauopatii. Do
najbardziej charakterystycznych objawéw PSP
naleza: zaburzenia pionowych ruchéw gatek ocz-
nych, upadki, akinezja i sztywno$¢ mieéniowa,
objawy zespotu rzekomoopuszkowego i zaburzenia
zachowania [2]. Obecno$¢ upadkéw w PSP wigze
sie z zaburzeniami postawy i nie wynika z zabu-
rzen czynnos$ci ukladu sercowo-naczyniowego.
W przeprowadzonych badaniach nie stwierdzono
obecnos$ci hipotonii ortostatycznej u pacjentow
z PSP (a obecno$¢ tego zaburzenia we wczesnym
stadium choroby nalezy do kryteriéw wykluczaja-
cych jej rozpoznanie). Jednak obserwowano niepra-
widlowosci w zakresie wspédlczulnej odpowiedzi
skérnej, moze to swiadczy¢ o uszkodzeniu wspél-
czulnych wiékien cholinergicznych dla gruczoléw
potowych [20]. Ponadto badania elektrofizjologicz-
ne zwieracza odbytu (EMG) moga ujawni¢ cechy
denerwacji, ale réznicowanie na ich podstawie,
szczegblnie MSA i PSP, jest czesto niemozliwe.
Wynik testu z klonidyna u chorych na PSP jest pra-
widlowy, co znaczy, ze najprawdopodobniej nie
wystepuje uszkodzenie uktadu autonomicznego na
poziomie centralnym [1].

Otepienie z rozsianymi ciatami Lewy’ego
Otepienie z rozsianymi cialami Lewy’ego (DLB,
dementia with Lewy bodies) po raz pierwszy opisa-
no ponad 40 lat temu i poczatkowo traktowano jg
jako rzadka chorobe [21]. Obecnie uznaje sie ja za
drugg co do czestosci (po chorobie Alzheimera)
przyczyne otepienia [2, 22]. Ciala Lewy’ego w DLB

obserwowane sa szczegdlnie w korze, w uktadzie
limbicznym i podkorowo (w PD wystepuja one
gléwnie w strukturach podkorowych). Gtéwne ob-
jawy DLB to otepienie, zesp6t parkinsonowski oraz
omamy wzrokowe [2]. Ponadto obserwuje sie za-
burzenia autonomiczne — szczeg6lnie hipotonie or-
tostatyczna i pojawiajace sie w jej nastepstwie
omdlenia i upadki [23].

Diagnostyka i leczenie zaburzen ze strony ukta-
du autonomicznego w tym przypadku nie rézni sie
od metod stosowanych w zaniku wielouktadowym
oraz w chorobie Parkinsona.

Leczenie zaburzen ukiadu wegetatywnego

W zwigzku z brakiem leczenia przyczynowe-
go omoéwionych choréb neurozwyrodnieniowych
wskazane jest, niezaleznie od pierwotnego zespotu
klinicznego, leczenie objawowe zaburzen uktadu
wegetatywnego. Wydaje sie, ze w zaniku wieloukla-
dowym dominuje uszkodzenie uktadu sercowo-
-naczyniowego, natomiast w PD przede wszystkim,
takze juz we wczesnych etapach choroby, najbar-
dziej dotkliwe sa zaburzenia czynnos$ci uktadu po-
karmowego. Niestety obraz choroby u ponad 30%
pacjentow nie pozwala na jednoznaczne rozpozna-
nie. Jednak niezaleznie od rozpoznania ostatecz-
nego stwierdzenie zaburzen uktadu wegetatywnego
powinno sktania¢ do jak najszybszej diagnostyki
oraz wlgczenia leczenia. W przypadku stwierdze-
nia hipotonii ortostatycznej wskazane jest zwiek-
szenie ci$nienia tetniczego krwi (postepowanie nie-
farmakologiczne — tab. 1 oraz farmakologiczne —
tab. 2) [14, 24].

W leczeniu zaburzen mikcji nalezy uwzglednié¢
zmniejszenie ilo$ci przyjmowanych plynéw wie-
czorem oraz w zaleznos$ci od wyniku badania uro-

Tabela 1. Zapobieganie hipotonii ortostatycznej

Dosalanie positkow
Picie ptynow (ok. 5 litréw na dobe)
Wysitek fizyczny

Wyzsze utozenie gtowy w tézku

Ponczochy uciskajace (przeciwzylakowe)

Tabela 2. Leczenie farmakologiczne

Fludrokortyzon 0,1-0,4 mg
Efedryna 25 mg
Metylfenidat 10 mg
Fenylpropanolamina 25 mg
Midodrin 1,5-10 mg
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dynamicznego zastosowanie lekow cholinolitycz-
nych lub parasympatykolitycznych. Pomocne
moze by¢ takze wlaczenie, szczeg6lnie u chorych
z hipotonig ortostatyczng, podawanej donosowo
desmopresyny, ktéra zmniejsza mikcje dzieki za-
trzymaniu wody w organizmie, w ten sposéb do-
datkowo przeciwdziata réwniez ortostatycznym
spadkom ci$nienia [14]. W leczeniu farmakolo-
gicznym zaburzen erekcji nalezy przede wszyst-
kim uwzglednié¢ chlorowodorek apomorfiny (do-
tychczas niedostepny w Polsce), a takze zastoso-
wanie sidenafilu [19].

Zaburzenia zotadkowo-jelitowe moga ulec re-
dukcji w przypadku czestego spozywania malych
positkéw, ponadto objawy dysfagii moze zmniej-
szy¢ spozywanie pokarmu malymi porcjami oraz
zastosowanie odpowiednich technik potykania, na
przyktad ,looking at the plate” — to technika
polegajaca na dotykaniu broda do klatki piersio-
wej podczas polykania. Aby zmniejszy¢ refluks
zoladkowo--przetykowy, mozna zastosowaé obwo-
dowego antagoniste dopaminy — domperidon —
lub leki blokujace pompe wodorowo-potasowsg, na
przyktad omeprazol i jego pochodne [24]. Nalezy
bardzo dokladnie rozwazy¢ wskazania do podania
lekow prokinetycznych, natomiast ze wzgledu na
dzialanie osrodkowe powinno sie wykluczy¢ sto-
sowanie metoklopramidu.

Aby zapobiega¢ zaparciom zaleca sie diete boga-
toblonnikows, zwiekszenie ilosci przyjmowanych
plynéw oraz zwiekszenie aktywnosci fizycznej. Je-
gli nadal utrzymujg sie te dolegliwosci, nalezy za-
stosowac laktuloze (ok. 20 ml dziennie), sorbitol,
a takze redukowac dawki antycholinergikow [14, 24].

Dtugoletnie obserwacje chorych na PD wskazuja,
ze gléwne problemy wplywajgce na jakos$¢ zycia
pacjentow wiazg sie przede wszystkim z nieprawi-
dtowa funkcja ukltadu autonomicznego, czyli nie-
trzymaniem moczu, hipotonig ortostatyczna, trud-
no$ciami w potykaniu, i nie poddajq sie leczeniu
lewodopa. Podobnie jest w przypadku innych cho-
r6b neurozwyrodnieniowych — zaburzenia ze stro-
ny ukladu autonomicznego pogarszaja przebieg
choroby i obnizajg jako$¢ zycia chorych, a czesto
same moga powodowac stany zagrazajace zyciu,
na przyklad zaburzenia rytmu serca, zachlystowe
zapalenie ptuc spowodowane dysfagia oraz urazy
czaszki spowodowane upadkami, miedzy innymi
w wyniku hipotonii ortostatycznej. Niewatpliwie
moga one wplywaé na $miertelno$¢ w tej grupie
chorych.
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