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Stany nagtfe w pozapiramidowych
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STRESZCZENIE

Wystapienie w sposob ostry objawow pozapiramidowych lub gwat-
towne nasilenie wystepujgcych wczesniej objawow ruchowych moze
stworzy¢ zagrozenie dla zycia pacjenta— wymaga szybkiego posta-
wienia rozpoznania i wiasciwego leczenia. Zto$liwy zespot neurolep-
tyczny, obserwowany w przebiegu leczenia neuroleptykami manife-
stuje sie wybitng sztywnoscig i hipertermig, zaburzeniami $wiado-
mosci i nasilonymi objawami autonomicznymi. Podobny obraz ma
zespot parkinsonizm — hipertermia, ktdry moze sig rozwing¢ u pa-
cjenta z chorobg Parkinsona, ktoremu nagle odstawiono leki dopa-
minergiczne lub zmniejszono ich dawke. Stan dystoniczny to ostre
nasilenie objawow dystonii. Wszystkie te zespoty stanowig zagroze-
nie dla zycia pacjenta i wymagajg leczenia w warunkach oddziatu in-
tensywnej terapii. Jednym z mozliwych powiktan jest mioglobinuria
i niewydolnos¢ nerek. Hemibalizm rozwija sie w przebiegu udarow
mozgu, hiperosmolarnej, nieketotycznej hiperglikemii oraz AIDS. Ru-
chy hemibaliczne moga by¢ bardzo gwattowne i powodowac uszko-
dzenia konczyn, jednak do$¢ dobrze poddajg sie leczeniu i ustepuja
stosunkowo szybko. Ostre zespoty parkinsonowskie najczesciej majg
podtoze toksyczne (w tym jatrogenne) lub rozwijajg sie w przebiegu
neuroinfekciji. Opisano kilka zespotow — zwigzanych z infekcjami pa-
ciorkowcowymi — wystepujgcych w sposob ostry, objawiajacych
sig zaburzeniami psychicznymi i ruchami mimowolnymi.
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Wstep

Jako ,stany nagle” w schorzeniach pozapirami-
dowych nalezy rozumie¢ ujawniajgce sie w sposéb
ostry zmiany w stanie pacjenta, ktore bez dokona-
nia wlasciwego rozpoznania oraz wdrozenia lecze-
nia stwarzajg dalsze zagrozenie dla jego zdrowia,
a nawet zycia. Dotyczy to zar6wno sytuacji, gdy ob-
jawy u pacjenta z rozpoznanag juz wczesniej choroba
uktadu pozapiramidowego gwaltownie sie nasilaja,
jak i ujawnienia sie w sposéb ostry jednego z zabu-
rzen ruchowych. Stopieni zagrozenia dla Zycia cho-
rego oraz nasilenie objawéw byly kryteriami, kt6-
rymi postuzyli sie autorzy, dokonujgc wyboru ze-
spoltéw oméwionych w niniejszej pracy.

Ztosliwy zespdt neuroleptyczny [1-3]

Czestos¢ wystepowania zlosliwego zespolu neu-
roleptycznego (NMS, neuroleptic malignant syndro-
me) ocenia sie na okolo 0,2% pacjentéw leczonych
neuroleptykami. Obserwowano go w przebiegu le-
czenia fenotiazynami, butyrofenonami (najwiecej
udokumentowanych przypadkéw dotyczy halope-
ridolu) i tioksantenami, ale takze po zastosowaniu
lekéw przeciwpsychotycznych II generacji. Ztosli-
wy zesp6l neuroleptyczny moze rozwingé sie w na-
stepstwie zastosowania neuroleptyku po raz pierw-
szy, po ponownym jego podaniu po przerwie w le-
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czeniu, albo w wyniku szybkiego zwiekszenia daw-
ki. W pojedynczych przypadkach NMS rozwija sie
w przebiegu leczenia prowadzonego stala dawka
neuroleptyku. Nie wydaje sie, aby dla wystgpienia
tego zespolu miato znaczenie schorzenie bedace
wskazaniem do podania neuroleptyku. Ztosliwy
zespo6l neuroleptyczny moze sie takze rozwinaé po
pojedynczej dawce leku, na przyktad podanego
w premedykacji przed zabiegiem chirurgicznym.

Wiele dowodéw wskazuje na zahamowanie ak-
tywnosci uktadu dopaminergicznego w mézgu, jako
podstawowg przyczyne NMS. Zespol parkinsonow-
ski jest najprawdopodobniej wynikiem zablokowa-
nia uktadu nigrostriatalnego, natomiast hipertermia
— dysfunkcji komérek dopaminergicznych pod-
wzgbrza. Zesp6l o identycznym obrazie klinicznym
jak NMS rozwija sie u pacjentéw z choroba Parkin-
sona, ktérym w sposdb nagly odstawiono lek dopa-
minergiczny lub zmniejszono jego dawke.

W 20% przypadkéw objawy NMS pojawiaja sie
przed uplywem 24 godzin (nawet juz po 1 h) od
rozpoczecia leczenia, u 60% — przed uplywem
tygodnia i prawie zawsze przed uplywem miesia-
ca. Szczytowe nasilenie osiagaja zazwyczaj po oko-
fo 72 godzinach. Ztosliwy zespdt neuroleptyczny
utrzymuje sie od kilku godzin do kilku tygodni (za-
zwyczaj przez 7-14 dni) po odstawieniu leku; dlu-
zej, jesli zastosowano posta¢ depot neuroleptyku.

Obraz kliniczny

Zasadnicze objawy NMS to hipertermia i sztyw-
no$¢ mieéniowa (najczestsze), zaburzenia autono-
miczne oraz psychiczne. Kazdy z tych objawéw
moze wystepowac¢ w réznym nasileniu, jednak zwy-
kle ujawniaja sie jednoczasowo. Goragczka moze by¢
bardzo wysoka — do 42 °C; u wiekszosci chorych
powyzej 38 °C. Wybitnie nasilona sztywnos¢ mies-
niowa powoduje nie tylko immobilizacje pacjenta,
ale moze tez uposledzi¢ ruchomos$é¢ klatki piersio-
wej i spowodowaé niewydolnosé¢ oddechowa wyma-
gajaca mechanicznej wentylacji. Moze takze docho-
dzi¢ do zwichnie¢ w stawach oraz zerwania mies-
ni. Obserwuje sie réwniez drzenie spoczynkowe.
Sposrdod dyskinez najczestsze sa dystonie; rzadziej
wystepuja ruchy plasawicze i mioklonie.

Dysautonomia najcze$ciej przejawia sie tachy-
kardia, zaburzeniami rytmu serca oraz wahaniami
ciénienia tetniczego (zar6wno wzrostami, jak
i spadkami; charakterystyczne jest nadci$nienie
skurczowe), rzadziej — zaburzeniami oddechu, za-
burzeniami naczynioruchowymi w skérze, potami
oraz dysfunkcja pecherza.

Kryteria diagnostyczne

Wedtug klasyfikacji Diagnostic and Statistical
Manual of Mental Disorders, Fourth Edition (DSM-
-IV) rozpoznanie NMS jest mozliwe w przypadku
obecnosci sztywnos$ci mie$niowej i goraczki przy
wspdlistnieniu co najmniej 2 z nastepujacych obja-
wow: poty, dysfagia, drzenie, zaburzenia zwieraczy,
zaburzenia $wiadomo$ci, mutyzm, tachykardia,
podwyzszone lub labilne ciénienie tetnicze, leuko-
cytoza oraz wyniki badan laboratoryjnych wskazu-
jace na uszkodzenie mieéni (np. podwyzszone ste-
zenia kinazy kreatynowej [CK, creatine kinase]). Inne
zaproponowane kryteria [4] obejmuja ,,objawy duze”
(goraczka, sztywnos¢ i podwyzszone stezenia CK)
oraz ,,objawy male” (tachykardia, wahania cisnie-
nia tetniczego, tachypnoe, zaburzenia §wiadomosci,
poty i leukocytoza). Rozpoznanie NMS jest uzasad-
nione w przypadku obecnosci wszystkich ,,objawéw
duzych” lub 2 znich przy wspélistnieniu co naj-
mniej 2 ,,objawéw malych”. Diagnostyka réznicowa
NMS powinna obejmowaé neuroinfekcje, hiperter-
mie ztosliwg i §miertelng katatonie.

Badania dodatkowe

Badania laboratoryjne maja istotne znaczenie dla
oceny ciezkosci NMS i monitorowania jego przebie-
gu. Stezenia CK mogg osigga¢ bardzo wysokie war-
tosci, nawet powyzej 10 000 j./ml, i odzwierciedlajg
stopien nasilenia rabdomiolizy. Drugim objawem
jest granulocytoza, czesto w granicach 10-30 tys./mm.
Moze dochodzi¢ do podwyzszenia stezenr w suro-
wicy innych enzyméw (aldolaza, fosfataza alkalicz-
na, dehydrogenaza mleczanowa, aminotransferazy)
— najprawdopodobniej réwniez w wyniku uszko-
dzenia mie$ni. Ponadto obserwuje sie w hipokalce-
mie 1 hipomegnezemie oraz obnizone stezenie zelaza.
W przypadku rabdomiolizy niezbedne jest monito-
rowanie czynno$ci nerek.

Badania obrazowe osrodkowego uktadu nerwo-
wego (OUN) nie wykazuja zmian. W zapisie elek-
troencefalograficznym (EEG) stwierdza sie zwolnie-
nie czynnosci podstawowej.

Leczenie
Poglady na temat leczenia NMS uksztaltowaty
sie na podstawie doniesien kazuistycznych oraz
retrospektywnej analizy materiatu klinicznego.
Obecnie proponuje sie nastepujacy — uwzglednia-
jacy nasilenie objawéw — schemat postepowania
w przypadkach NMS:
* wczesne rozpoznanie NMS: odstawienie neuro-
leptyku, monitorowanie stanu chorego;
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* wczesne objawy o niewielkim nasileniu (katato-
nia, stan podgoraczkowy): lorazepam w dawce
1-2 mg co 6 godzin, domiesniowo lub dozylnie;

* objawy o niewielkim lub umiarkowanym nasi-
leniu (np. umiarkowana sztywno$¢ i podwyzszo-
na temperatura): agonista dopaminowy, na przy-
ktad bromokryptyna 2,5-5,0 mg co 8 godzin (do-
ustnie lub przez sonde zoladkowa) albo aman-
tadyna 100 mg co 8 godzin (doustnie lub przez
sonde zotadkowa);

e umiarkowanie lub znacznie nasilone objawy (np.
ciezka hipertermia, stan hipermetaboliczny): dan-
trolen 1-2,5 mg/kg mc. co 6 godzin, dozylnie;

* zlosliwa katatonia, takze objawy oporne na le-
czenie lub utrzymujgce sie objawy rezydualne:
elektrowstrzasy, 6-10 zabiegéw obustronnych.
Wprowadzenie do terapii bromokryptyny i dan-

trolenu spowodowato zmniejszenie $§miertelnosci
i istotne skrécenie czasu utrzymywania sie obja-
wéw NMS oraz szybszg normalizacje wynikéw
badan laboratoryjnych. Leki te s podawane w ce-
lu opanowania dwéch wiodacych objawéw klinicz-
nych: wzmozonej aktywnoéci mie$ni prowadzgce;j
do ich uszkodzenia oraz zespotu pozapiramidowe-
go. Dantrolen jest miorelaksantem dziatajacym bez-
posérednio na mie$nie poprzecznie prazkowane.
Zmniejszajac napiecie, zapobiega ich uszkodzeniu
(szybsza normalizacja stezenn CK w osoczu), a po-
nadto obniza temperature ciala. Bromokryptyna jest
agonista dopaminowym o najlepiej udokumento-
wanej skutecznosci w NMS. Istnieja takze pojedyn-
cze doniesienia dotyczace innych lekéw z tej gru-
py (apomorfina i lizurid w postaci iniekcji podskér-
nych). W warunkach polskich zaleta amantadyny
jest dostepno$¢ parenteralnej postaci tego leku.

Elektrowstrzgsy zaleca sie przede wszystkim u pa-
cjentow z silnie wyrazonymi objawami katatonii, ze
wspolistniejaca katatonig i zespotem parkinsonow-
skim jako objawami rezydualnymi po NMS oraz
w przypadkach utrzymujacych sie zaburzen psycho-
tycznych po ustgpieniu tego zespolu.

Ryzyko nawrotu NMS po ponownym wlaczeniu
neuroleptyku szacuje sie na okoto 30%. Wiekszo$é
pacjentéw wymaga ponownego leczenia przeciw-
psychotycznego i mozna je prowadzié. Zalecane jest
odczekanie 2 tygodni (dtuzej w przypadku neuro-
leptykow w postaci depot) od ustgpienia NMS do
wlaczenia neuroleptyku. W pierwszej kolejnosci
nalezy rozwazy¢ zastosowanie neuroleptyku o stab-
szym dziataniu antydopaminergicznym (tiorydazy-
na, nowe leki przeciwpsychotyczne). Jezeli zacho-
dzi konieczno$¢ wlaczenia tego samego leku lub leku

o zblizonym dziataniu na receptory dopaminowe,
leczenie nalezy rozpoczaé¢ od mniejszych dawek.

Zespot parkinsonizm-hipertermia
w chorobie Parkinsona [5-7]

Zespol ten opisywano takze pod innymi nazwa-
mi, miedzy innymi: levodopa-withdrawal hyper-
thermia, dopaminergic malignant syndrome, acute
dopamine depletion syndrome. Termin , parkinso-
nism-hyperpyrexia syndrome” (PHS — zesp6t par-
kinsonizmu z hipertermig) najlepiej definiuje po-
pulacje chorych zagrozonych jego wystapieniem
oraz wskazuje wiodace objawy. Zespdt ten wyka-
zuje daleko idace podobienstwa obrazu kliniczne-
go ze zlosliwym zespolem neuroleptycznym.
Wspélny jest tez zasadniczy element patomecha-
nizmu, czyli zmniejszenie aktywnos$ci uktadu do-
paminergicznego w moézgu.

Zespol parkinsonizmu z hipertermig rozwija sie
u pacjentéw z chorobg Parkinsona, ktérym — z r6z-
nych powodéw, w wyniku decyzji lekarza lub pa-
cjenta — odstawiono lek dopaminergiczny lub
gwaltownie zmniejszono jego dawke. Wiekszosé
opublikowanych przypadkéw dotyczy lewodopy,
ale czesc¢ z tych chorych przyjmowata jednoczes$nie
inne leki przeciwparkinsonowskie (najczesciej row-
niez odstawione w tym samym czasie, co lewodo-
pa). Wjednym przypadku PHS zostal sprowoko-
wany przez zamiane konwencjonalnego preparatu
lewodopy na forme leku o kontrolowanym uwal-
nianiu, w innym ujawnit sie po odstawieniu tolka-
ponu. W dwéch przypadkach PHS wiazano z za-
burzeniami wchlaniania lewodopy wynikajacymi
ze stosowanej diety. Opisywano takze wystapienie
tego zespolu po odstawieniu amantadyny i biperi-
denu. Opisano PHS o ciezkim przebiegu, po nagtym
przerwaniu leczenia farmakologicznego u chorego
poddanego obustronnej stymulacji jader nisko-
wzgorzowych. Drugim mechanizmem prowadza-
cym do PHS jest rozpoczecie leczenia neurolepty-
kiem u pacjenta z choroba Parkinsona.

Nagle zaprzestanie terapii lub zmniejszenie da-
wek lekow jest zjawiskiem stosunkowo czestym
w grupie pacjentéw z choroba Parkinsona. Nato-
miast PHS wystepuje bardzo rzadko; liczba opu-
blikowanych przypadkéw nie przekracza 100. Na
podstawie danych dostepnych w pismiennictwie
mozna domniemywac, ze w wiekszym stopniu za-
grozeni tym zespolem sg pacjenci w bardziej za-
awansowanym stadium choroby Parkinsona
i przyjmujacy wieksze dawki lekéw, ale nie jest to
regula. Zesp6t moze sie rozwingé juz we wczesnym
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okresie choroby, zanim wystapia fluktuacje rucho-
we i ujawnig sie dyskinezy. Natomiast w rozpozna-
nych przypadkach dobowa dawka lewodopy wy-
nosita od 200 do ponad 2000 mg. Zespdt parkinso-
nizmu z hipertermia wystepuje nieco czesciej
u mezczyzn.

Czas od zmodyfikowania leczenia dopaminer-
gicznego do ujawnienia sie pierwszych objawéw
PHS wynosi od kilkunastu godzin do tygodnia.
Wiodace objawy to — podobnie jak w zlosliwym
zespole neuroleptycznym — sztywno$é miesnio-
wa i wysoka temperatura. Sztywno$¢ moze wysta-
pi¢ poczatkowo jako objaw izolowany albo réwno-
cze$nie z hipertermig. Szybko dolaczajq sie, nasi-
lone w réznym stopniu, zaburzenia §wiadomosci
(az do stuporu i $§pigczki) oraz objawy dysautono-
mii (labilne ci$nienie tetnicze, tachykardia, zlew-
ne poty, nietrzymanie moczu). Najwazniejsze od-
chylenia od normy w badaniach laboratoryjnych
to wysoka leukocytoza i podwyzszone stezenia CK,
na og6l nie osiagaja one wartosci tak wysokich, jak
w zlosliwym zespole neuroleptycznym.

W pierwszej kolejnosci leczenie polega na po-
nownym wlgczeniu lub przywréceniu pierwotne;j
dawki leku dopaminergicznego; najczesciej ko-
nieczne jest zalozenie zglebnika zotadkowego. Przy
nieskutecznosci takiego postepowania zaleca sie
wlaczenie bromokryptyny w dawce poczatkowej
3 X 2,5 mgi stopniowe, codzienne jej zwiekszanie
—rowniez o 3 X 2,5 mg. W przypadkach przebie-
gajacych z wysoka temperatura nalezy wlaczy¢
dantrolen (dawka dobowa 10 mg/kg mc., podana
w 4 dawkach podzielonych). Po wlgczeniu leku
u wiekszosci chorych poprawe obserwowano juz
w pierwszej dobie. W jedynym badaniu kontrolo-
wanym uzyciem placebo poréwnywano skutecz-
no$¢ standardowej terapii (jednoczesnie lewodo-
pa, bromokryptyna i dantrolen) z takim samym le-
czeniem uzupelnionym podawaniem przez 3 dni
metylprednizolonu w dawce 1000 mg, co powodo-
walo szybsze ustepowanie objaw6éw. Jednoczesnie
pacjenci wymagajg intensywnego obnizania tem-
peratury ciala, nawadniania i monitorowania pod-
stawowych czynnosci zyciowych.

Najwazniejsze bezposrednie powiktania PHS to
zapalenie (w tym zachlystowe) pluc, niewydolnosé
nerek w przypadku nasilonej mioglobinurii oraz
zakrzepica zyl glebokich i zatorowos¢ plucna. Sa
to najczestsze bezposrednie przyczyny Smierci cho-
rych z opisywany zespotem.

Jakkolwiek wlasciwie prowadzone leczenie
u wiekszosci pacjentéw prowadzi do ustepowania

objawéw PHS, to u wielu z nich objawy parkinso-
nowskie trwale, w r6znym stopniu, sie nasilaja.

Hemibalizm [8, 9]

Hemibalizm jest rzadko obserwowanym zespo-
tem klinicznym — zwykle o ostrym poczatku —
charakteryzujacym sie wystepowaniem ruchéw ho-
molateralnej koniczyny gérnej i dolnej. Ruchy hemi-
baliczne maja duza amplitude, sa nierytmiczne,
w wiekszym stopniu obejmuja dosiebne odcinki
konczyn. Utrzymuja sie stale, ulegajg nasileniu przy
probach wykonywania ruchéw dowolnych i pod
wplywem emocji, natomiast ustepuja we $énie. Ze
wzgledu na bardzo gwaltowny i obszerny charakter
ruchéw hemibalicznych czesto prowadza one do
obrazen konczyn w wyniku uderzania nimi o $cia-
ne lub elementy 16zka. Sporadycznie ruchy balicz-
ne moga sie ujawniaé tylko w jednej konczynie.

Stopniowo ruchy hemibaliczne stajg sie mniej
gwaltowne. Ich amplituda ulega zmniejszeniu i za-
czynaja przypominac ruchy plasawicze. W niekt6-
rych przypadkach r6znicowanie miedzy hemibali-
zmem i plasawica polowicza moze nastreczac trud-
nosci.

Patomechanizm hemibalizmu nie zostal pozna-
ny. Uwaza sie, ze ruchy hemibaliczne sgq spowodo-
wane uszkodzeniem jadra niskowzgérzowego i bra-
kiem jego pobudzajacego dzialania na czeé¢ we-
wnetrzng gatki bladej. To z kolei prowadzi do od-
hamowania wzgérza i pobudzenia kory ruchowe;.

Hemibalizm w przebiegu udaru

Pierwsze opisy dotyczyly przypadkéw hemiba-
lizmu spowodowanego udarem przeciwstronnego
jadra niskowzgérzowego, co utrwalito poglad, ze
hemibalizm jest patognomoniczny dla uszkodzen
tej struktury. Z chwila wprowadzenia do diagno-
styki klinicznej rezonansu magnetycznego (MRI,
magnetic resonance imaging) okazato sie, ze zmia-
ny naczyniowopochodne w kontralateralnym ja-
drze niskowzgérzowym obecne sa jedynie u nie-
spelna 30% pacjentéw z hemibalizmem o naglym
poczatku. W pozostatych przypadkach stwierdza
sie niedokrwienne ogniska udarowe w innych ja-
drach podkorowych. U 15-30% chorych z hemiba-
lizmem badania obrazowe nie wykazuja zadnych
zmian, w tym naczyniowych. Wydaje sie, ze
w przypadkach uszkodzeni jadra niskowzgérzowe-
go nasilenie ruch6w jest wieksze niz przy ogniskach
zlokalizowanych w innych jadrach podkorowych.
U wiekszosci chorych nieleczony hemibalizm uste-
puje samoistnie, zwykle przed uplywem 3 miesiecy.
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Zwrécono uwage na bardzo duze ryzyko wystapie-
nia kolejnego udaru mézgu i zwiazana z tym wy-
soka $miertelno$¢ pacjentow z hemibalizmem.

Hemibalizm w przebiegu hiperosmolarnej
nieketotycznej hiperglikemii

Obecnie jest to druga pod wzgledem czestosci
przyczyna hemibalizmu. Dokladny mechanizm
uszkodzenia jader podkorowych w hiperglikemii
pozostaje nieznany. Hemibalizm w przebiegu ciez-
kiej nieketotycznej hiperglikemii rozwija sie najcze-
$ciej u chorych w podeszlym wieku, z cukrzyca typu
2; wiekszo$¢ opisanych przypadkéw dotyczy popu-
lacji azjatyckich. Po normalizacji glikemii objawy
przewaznie do$¢ szybko ustepuja, ale u okoto 20%
chorych utrzymuja sie ponad 3 miesiace. Rezonans
magnetyczny wykazuje hiperintensywne zmiany
w skorupie (rzadziej rowniez w innych strukturach
mézgowia) w obrazach T -zaleznych (czasami tak-
ze w T,-zaleznych). Zmiany te cofajg sie w miare
ustepowania objawéw klinicznych.

Kolejna grupa, w ktérej stosunkowo czesto ob-
serwuje sie hemibalizm, sa chorzy na AIDS. W tych
przypadkach hemibalizm jest wynikiem infekcji
oportunistycznych, najczesciej toksoplazmozy,
przebiegajacych z zajeciem jader podkorowych.
Hemibalizm moze by¢ pierwszym objawem wska-
zujacym na zajecie OUN w przebiegu AIDS. Inne,
bardzo rzadkie, przyczyny hemibalizmu to nowo-
twory i urazy.

Badania diagnostyczne i leczenie

U kazdego chorego nalezy wykonaé¢ badania
obrazowe, ktére — zwlaszcza MRI — umozliwiaja
uwidocznienie ewentualnych zmian naczyniowych
w jadrze niskowzgérzowym i/lub innych jadrach
podstawy, a u chorych na AIDS mozliwe jest wy-
kazanie zmian spowodowanych infekcja oportuni-
styczna, na przyklad toksoplazmozg. Za pomoca
badan laboratoryjnych nalezy wykluczy¢ hipergli-
kemieg, infekcje HIV oraz inne infekcje OUN. Umoz-
liwia to rozpoczecie leczenia przyczynowego.

Niezbedne jest unieruchomienie koficzyn i za-
bezpieczenie ich przed urazami. W bardzo ciezkich
przypadkach, ze wzgledu na ryzyko wyczerpania,
uszkodzenia miesni (konieczna kontrola stezenia
CK w osoczu) i odwodnienia, niezbedne moze by¢
podanie lekéw zwiotczajacych i stosowanie mecha-
nicznej wentylacji. U wiekszosci chorych koniecz-
ne jest prowadzenie farmakoterapii w celu opano-
wania ruchéw hemibalicznych. Przede wszystkim
— ze wzgledu na dzialanie antydopaminergiczne

— stosowane sa neuroleptyki. Najlepiej udokumen-
towano skutecznos$¢ neuroleptykéw klasycznych
(haloperidol, chlorpromazyna, pimozyd, perfena-
zyna), ale mozna stosowaé réwniez leki przeciw-
psychotyczne nowej generacji (risperidon, olanza-
pina, klozapina). W przebiegu leczenia neurolepty-
kami moze si¢ rozwinaé polowiczy zesp6t parkin-
sonowski: jego objawy ujawniajg sie kontralateral-
nie do hemibalizmu. Jako lek pierwszego rzutu
— ze wzgledu na mniejsze ryzyko ostrych dzialan
niepozadanych — zalecana jest r6wniez (niedostep-
na w Polsce) tetrabenazyna. Donoszono takze
o skutecznosci rezerpiny, kwasu walproinowego,
triheksyfenidylu, gabapentyny i sertraliny. Nalezy
mieé na uwadze, ze w wiekszosci przypadkéw he-
mibalizmu dochodzi do samoistnych, pelnych re-
misji. Dlatego po kilku tygodniach nalezy podja¢
prébe stopniowego odstawiania leku; u wiekszosci
pacjentéw nie stwierdza sie nawrotu ruchéw he-
mibalicznych.

W przypadkach opornych na leczenie farmako-
logiczne mozna wykonaé zabiegi ablacyjne, pali-
dotomie i talamotomie, ktérych skutecznosé jest
wysoka. Mniej jest danych na temat zastosowania
w hemibalizmie glebokiej stymulacji mézgu.

Stan dystoniczny [10, 11]

Stan dystoniczny (takze ang. dystonic storm)
wystepuje u pacjentéw cierpigcych na dystonie
uogdblniong, ktérej objawy gwaltownie sie nasilajg
zagrazajac zyciu chorego. Stan dystoniczny moze
sie rozwing¢ w przypadkach dystonii pierwotnych
(np. spowodowanych mutacjg DYT1), wtérnych
(mézgowe porazenie dzieciece, dystonie pourazo-
we i pozapalne) oraz rozwijajacych sie na przyktad
w przebiegu choroby Wilsona i zespotéw spowo-
dowanych akumulacja Zelaza.

Czynnikiem wyzwalajacym stan dystoniczny
moze by¢ infekcja (zwlaszcza przebiegajaca z wy-
sokg temperaturg) lub podanie lekéw. Dotyczy to
przede wszystkim blokeréw receptoréw dopami-
nowych, ale takze penicylaminy w chorobie Wil-
sona oraz klonazepamu. Nagte odstawienie lekéw
antycholinergicznych i litu takze moze doprowa-
dzi¢ do stanu dystonicznego.

Obraz kliniczny obejmuje znaczne zwiekszenie
napiecia mieéni (sztywno$c) i béle miesni oraz stan
goraczkowy. Zagrozenie dla zycia chorego moze
wynika¢ z niewydolnosci oddechowej spowodowa-
nej uposledzona ruchomoscig klatki piersiowej,
z odwodnienia, wyczerpania oraz wystapienia za-
burzen autonomicznych (sercowo-naczyniowych).
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Mozliwe powiklania to zachtystowe zapalenia ptuc,
a takze rabdomioliza prowadzgca do mioglobinu-
rii i niewydolnosci nerek.

Diagnostyka réznicowa powinna obejmowac
infekcje OUN (zwlaszcza bakteryjne), zlosliwy ze-
spol neuroleptyczny, zespodt serotoninowy, zlodliwa
hipertermie oraz zespdt ostrych objawéw spowo-
dowanych odstawieniem baklofenu.

Pacjent z zespotem dystonicznym wymaga le-
czenia w warunkach oddziatu intensywnej tera-
pii. Leczenie bolu nalezy prowadzi¢ z uzyciem
opiatéw. Terapia hipertermii powinna obejmo-
wac schtadzanie ciata chorego oraz farmakotera-
pie. Chory wymaga nawadniania. Nalezy syste-
matycznie monitorowaé stan pacjenta, miedzy
innymi w celu rozpoznania i oceny nasilenia rab-
domiolizy.

Zalecane jest podawanie midazolamu w ciagtym
wlewie. Zaletg leku jest jego bezposrednie dziata-
nie miorelaksacyjne, wzglednie krétki okres pét-
trwania i ograniczone dziatanie na uktad sercowo-
-naczyniowy. Chorzy z wybitnie nasilong sztyw-
noS$cig moga wymagac zwiotczenia i zastosowania
mechanicznej wentylacji.

Leczenie ukierunkowane na zredukowanie na-
silenia dystonii polega na stosowaniu — zwykle
jednoczesnym — lekéw antydopaminergicznych
i antycholinergicznych. Zaleca si¢ wcze$niejsze
wykonanie préby z lewodopa w celu wykluczenia
dystonii opornej na lewodope. Nastepnie nalezy
poda¢ lek antycholinergiczny (np. biperiden, do-
stepny w Polsce réwniez w postaci dozylnej). W na-
stepnej kolejnosci zalecane jest podanie tetrabena-
zyny (wyplukuje dopamine z zakonczen nerwo-
wych; lek niedostepny w Polsce). Na koncu wia-
cza sie leki blokujace receptory dopaminowe; spo-
§réd neuroleptykow zaleca sie pimozyd. Niekiedy
dodatkowo stosuje sie dantrolen, leki przeciwpa-
daczkowe i r6zne benzodiazepiny. Zazwyczaj pod-
stawa leczenia stanu dystonicznego jest polifarma-
koterapia uwzgledniajaca leki o r6znych mechani-
zmach dziatania. Przy tak prowadzonej farmako-
terapii ocena skutecznosci poszczegdlnych lekéw
jest bardzo trudna.

W przypadkach opornych na leczenie stosowa-
no — doniesienia dotycza pojedynczych chorych
— baklofen dokanatowo (niedostepny w Polsce),
zabiegi ablacyjne (talamotomia, palidotomia) oraz
gleboka stymulacje moézgu (gatka blada).

Ostre zespoty parkinsonowskie
Objawy zespotu parkinsonowskiego w przewle-
ktych chorobach zwyrodnieniowych zazwyczaj

narastajg powoli. Ostry poczatek parkinsonizmu
przemawia za jego inng etiologia.

Parkinsonizm w przebiegu infekcji OUN [12, 13]

Najwieksza liczbe przypadkéw tego typu parkin-
sonizmu spowodowala panujaca w latach 1915-
—1935 epidemia $§piaczkowego zapalenia mézgu von
Economo. Czynnik etiologiczny nie zostal zidenty-
fikowany. Zespét parkinsonowski rozwijat sie zwy-
kle po kilku latach od ustgpienia ostrych objawéw
infekcji. Obecnie obserwuje sie sporadycznie przy-
padki ostrego parkinsonizmu w przebiegu infekcji
wywolanych przez wirusy: Coxackie, Epstein-Barr,
grypy, japonskiego i rosyjskiego wiosenno-letnie-
go zapalenia mézgu, zachodniego konskiego zapa-
lenia mézgu, zapalenia mézgu St. Louis, kleszczo-
wego zapalenia mézgu oraz odry. Zwykle objawy
parkinsonowskie majg charakter przemijajacy.

Odrebny problem stanowi parkinsonizm w prze-
biegu infekcji wirusem HIV. Moze byé objawem
encefalopatii wywotanej wirusem HIV lub nastep-
stwem infekcji oportunistyczne;j (toksoplazmoza,
gruzlica, postepujgca leukoencefalopatia wieloogni-
skowa) OUN z zajeciem jader podstawy.

Parkinsonizm toksyczny [14]

W sposéb ostry moze sie rozwinaé zespot par-
kinsonowski wywotany czynnikami egzogennymi.
Najczesciej jest to parkinsonizm jatrogenny wywo-
tany przez leki blokujace receptory D,. Stosunko-
wo latwo jest ustali¢ jego przyczyne, gdy pacjent
byl leczony neuroleptykami. Trudniej, gdy przyj-
mowal inne leki wykazujgce takie dziatanie i sto-
sowane z innych wskazan. Klasycznym przykla-
dem jest w tym przypadku metoklopramid. W przy-
padku parkinsonizmu jatrogennego trzeba braé¢ pod
uwage, ze lek mégt sprowokowaé ujawnienie obja-
woéw u osoby z subklinicznie dotychczas przebie-
gajaca choroba Parkinsona.

Egzogenne substancje toksyczne wywolujace
ostre zespoly parkinsonowskie to tlenek wegla,
kadm, chlorek etylu, metanol, disulfiram oraz MPTP.

Zahurzenia ruchowe w przebiegu
infekcji paciorkowcowych [15, 16]

Infekcje paciorkowcowe powoduja kilka zespotow
klinicznych objawiajacych sie zaburzeniami rucho-
wymi. Wspélnym mianownikiem tych rzadkich ze-
spolow jest ostry poczatek, wspélistnienie objawéw
pozapiramidowych i zaburzen psychicznych, dane
swiadczgce o aktywnej infekcji paciorkowcowej oraz
normalizacja wynikéw badan serologicznych wraz
z ustepowaniem objaw6w klinicznych.
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Plasawica Sydenhama — wystepuje w pierw-
szej lub drugiej dekadzie zycia, czesciej u dziew-
czat. Ujawnia sie w sposéb ostry lub podostry.
Zwykle ruchy plasawicze obejmuja wszystkie cze-
$ci ciala, ale moga mie¢ one réwniez charakter po-
fowiczy. Znaczna obszernos¢ i intensywnos¢ ru-
chéw mimowolnych, w potaczeniu z czesto obni-
zonym napieciem mie$niowym, moze w znacz-
nym stopniu ogranicza¢ sprawno$é chorych, ich
zdolno$é do samodzielnego przemieszczania sie
i samoobstugi. W plasawicy Sydenhama moga
wspoélwystepowac zaburzenia depresyjne, lekowe
obsesyjno-kompulsywne. W wiekszosci przypad-
kéw stwierdza sie objawy zajecia innych narza-
dow (serce, stawy). Ruchy plasawicze ustepuja
zazwyczaj samoistnie po kilku miesigcach, ale
mozliwe sa nawroty (takze w wieku p6zniejszym,
gdy chora jest w cigzy). Nawr6t plagsawicy moze
by¢ objawem nawrotu infekcji paciorkowcowej.
Leczenie objawowe obejmuje podawanie kwasu
walproinowego (10-25 mg/kg mc./d.) lub karba-
mazepiny (4-10 mg//kg mc./d.). Leki te sa skutecz-
niejsze od neuroleptykéw, ktorych stosowanie
nalezy ograniczy¢ do przypadkow ciezkiej plasa-
wicy niereagujacej na leki przeciwpadaczkowe —
wowczas zaleca sie pimozyd. Stosowanie neuro-
leptykéw wiaze sie z ryzykiem wystapienia p6z-
nych dyskinez. Leczenie przyczynowe polega na
podawaniu antybiotykéw w celu opanowania in-
fekcji paciorkowcowej. Mozna tez rozwazaé wia-
czenie steroidoterapii, ale skutecznodci takiego
postepowania nie udowodniono.

Zespo6t PANDAS (ang. pediatric autoimmune
neuropsychiatric disorders associated with strepto-
coccal infections) to zesp6t zaburzen neuropsychia-
trycznych zwigzanych z zakazeniem paciorkowco-
wym, ktéry wystepuje w pierwszej dekadzie Zycia.
Objawy ujawniaja sie w sposéb ostry. Kryteria dia-
gnostyczne obejmuja:

* obecnos¢ tikéw i/lub zaburzen obsesyjno-kom-
pulsywnych;

 zachorowanie przed okresem pokwitania;

* przebieg z zaostrzeniami;

* potwierdzenie zwigzku z infekcja paciorkow-
cows;

* objawy neurologiczne.

U potowy chorych objawem dominujacym sa tiki
ruchowe i wokalne. Leczenie PANDAS obejmuje
antybiotykoterapie, leczenie objawowe (leki z gru-
py selektywnych inhibitoré6w wychwytu zwrotne-
go serotoniny [SSRI, selective serotonin reuptake
inhibitors] w zaburzeniach obsesyjno-kompulsyw-

nych; klonidyna lub neuroleptyki w celu opano-
wania tikow), a w ciezkich przypadkach — plazma-
ferezy i dozylne podawanie immunoglobulin.

Poinfekcyjne paciorkowcowe ostre rozsiane za-
palenie mézgu i rdzenia powoduje widoczne w ob-
razach MRI uszkodzenia jader podkorowych. Spo-
§r6d zaburzen ruchowych obserwowano dystonie,
sztywno$¢ oraz drzenie zamiarowe. W terapii sto-
sowano krétkie leczenie metylprednizolonem.

Poinfekcyjne paciorkowcowe ostre mioklonie
moga mie¢ charakter uog6lniony lub segmentalny.
Ustepuja w miare opanowywania infekcji pacior-
kowcowe;j.

Poinfekcyjna paciorkowcowa autoimmunolo-
giczna dystonia z wybiércza martwica prazkowia
przebiega z dystonia, drzeniem i sztywnoscia. Re-
zonans magnetyczny wykazuje symetryczne zmia-
ny w obu prazkowiach. Stosowano antybiotyko-
i steroidoterapie.
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