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Plasawica starcza — opis przypadku
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STRESZCZENIE
Plasawica starcza jest schorzeniem wciaz niedostatecznie pozna-
nym. Charakteryzuje sie powolng progresja objawow, wystepo-
waniem uogolnionych ruchow plasawiczych u 0seb po 50. roku
zycia, bez deterioracji kognitywnej oraz obcigzen w wywiadzie
rodzinnym chorobg Huntingtona (HD, Huntington’s disease).
W badaniu neuropsychiatrycznym stwierdza sig zaburzenia funkcji
poznawczych, ktore nie spetniajg kryteriow otgpienia i nie majg
negatywnego wptywu na zycie chorego. W diagnostyce roznicowej
nalezy uwzgledni¢ przede wszystkim HD, zmiany naczyniowe
w jadrach podstawy oraz dyskinezy polekowe.
Autorzy przedstawili opis przypadku 68-letniej chorej, u ktorej
rozpoznano plasawicg starcza.
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Wprowadzenie

Termin ,,plasawica” wywodzi sie z greckiego
slowa chorea (‘taniec’). Okresla sig nim hiperkine-
tyczne zaburzenia ruchowe cechujace sie ciagltymi
ruchami, ktére w sposoéb losowy przenoszg sie
z jednej czesci ciata na drugg. Ruchy mimowolne
moga by¢ przez chorych cze$ciowo hamowane lub
maskowane przez ,parakinezje”, czyli ruchy na
pozér celowe. W wyniku ruchéw plasawiczych
chorzy majg trudnosci z utrzymaniem dowolne-
go, przedtuzonego skurczu mieéni, na przyktad
uscisku reki czy wysunietego jezyka [1].
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Pierwsze opisy plasawicy pochodzg z XVI wieku
i sg autorstwa Paracelsusa, ktéry postugiwat sie
okresleniem ,,plgsawica pierwotna”. Paracelsus kon-
centrowal sie na skutkach zaburzen swiadomosci
zwigzanych z ruchem. Ruchy plasawicze szczegé-
fowo opisat Sydenham w 1686 roku. W XIX wieku
badaniami nad plasawicg zajmowali sie Charcot
i jego uczniowie, nie byta ona jednak dokladnie
sklasyfikowana do czasu opisu Oslera z 1894 roku
w monografii On Chorea and Choreiform Affections.
Osler podat r6zne przyczyny plasawicy i zréznico-
wal plasawice Sydenhama i Huntingtona [2].

Patogeneza ruchéw plasawiczych jest zwigzana
z uszkodzeniem jader podstawy, jak réwniez ich
drég odsrodkowych i dosrodkowych. Za wiekszosé
objawéw klinicznych odpowiada wybidrczy zanik
neuronéw, od ktérych zalezy odpowiednie steze-
nie kwasu gamma-aminomastowego w obszarze
jader podkorowych.

Réznicowanie plasawic przedstawiono w tabe-
li 1 [3]. Wyodrebnia sie trzy podstawowe podgrupy
choréb: chorobe Huntingtona (HD, Huntington’s
disease), ,plasawice podobne do choroby Hun-
tingtona” (ang. HD-like) oraz ,plasawice mniej
podobne do choroby Huntingtona” (ang. less likely
to mimic HD). Plasawice nalezace do grupy HD-like
wystepuja rzadko — przyjmuje sie, ze stanowig
okolo 1% wsréd pacjentéw prezentujacych ruchy
plasawicze charakterystyczne dla wystepujacych
w HD. Ze wzgledu na podobienstwo objawowe
w przypadku HD, HD-like czy less likely to mimic
HD ustalenie prawidtowego rozpoznania schorze-
nia jedynie na podstawie badan podmiotowego
i przedmiotowego jest bardzo trudne. W rézni-
cowaniu ruchéw plasawiczych nalezy wzigé
rowniez pod uwage zanik jadra zebatego, jadra
czerwiennego, gatki bladej i jadra niskowzgdrzowe-
go (DRPLA, dentatorubralpallidoluysian atrophy).
W przeprowadzonych dotychczas badaniach epide-
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Tabela 1. Réznicowanie plasawic (zrodto [2])

Najczestsze przyczyny plasawicy
Plasawice dziedziczne:
* choroba Huntingtona

* sporadycznie wystepujace przypadki plgsawic ,,podob-
nych do choroby Huntingtona” (ang. HD-like)

Plasawice nabyte:

* naczyniopochodne

* poinfekcyjne

* polekowe

* zwigzane z chorobami uktadowymi
Podziat plasawic
Plgsawica Huntingtona
Plasawice HD-like
HDL 1 — dziedziczna choroba prionowa
HDL 2 — ekspansja powtorzen tripletu w genie junctophilin 3
HDL 3 — niepoznany rodzaj mutacji

SCA17 — ekspansja powtdrzen tripletu w TBP (TATA\binding
protein)

SCA 1-3 — ekspansja powtorzen tripletu
Neuroakantocytoza
Neuroferrytynopatie

Neurodegeneracje zwigzane z odktadaniem sie zelaza
w osrodkowym uktadzie nerwowym

Plasawice ,,mniej podobne do choroby Huntingtona”
(less likely to mimic HD)

Ataksja Friedreicha

Choroba Wilsona

Zespot ataksja teleangiektazja
Plasawice polekowe i toksyczne

Wywotane blokerami receptoréw dopaminy (zesp6t neurolep-
tyczny), pozne dyskinezy, parkinsonizm polekowy, spowodo-
wane lekami dopaminergicznymi (lewodopa, bromokryptyna,
pergolid)

miologicznych zaobserwowano, ze DRPLA czesciej
wystepuje w populacji japoniskiej, natomiast HDL3
— wéréd czarnoskorych mieszkancow Afryki [4].
Choroba Huntingtona jest rzadkim wystepujacym
na calym $wiecie schorzeniem, obserwowanym
miedzy innymi w Europie, Ameryce P6Inocnej
i Potudniowej oraz w Australii, gléwnie w populacji
kaukaskiej. Stosunkowo rzadko wystepuje wéréd
ludnoéci rasy czarnej w Afryce; zwykle nie notuje
sie jej przypadkow w Azji. W Europie czestosé
wystepowania HD wynosi §rednio 2—-8/100 000 [5].

Opis przypadku

Pacjentka w wieku 68 lat z ruchami plasawi-
czymi jezyka od okoto 3 lat oraz ruchami plasa-
wiczymi mie$ni mimicznych, szyi, obu koficzyn
gornych i zaburzeniami pamieci od okoto 1 roku
byta poczatkowo leczona haloperidolem, po kt6-
rym obserwowano pogorszenie sprawnosci chodu.
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Rycina 1. Rezonans magnetyczny mozgu pacjentki, w ktérym
uwidoczniono w istocie biatej obu po6tkul mézgu, okotfokomorowo
i podkorowo, ogniska o wysokim sygnale w obrazach T2-zaleznych
i w sekwencji FLAIR

Objawy choroby byly tagodnie nasilone. Po trwa-
jacej rok obserwacji ruchy mimowolne nie nasilily
sie. Poza tym od 6 miesiecy chora odczuwata
okresowo pojawiajgce sie pulsujace béle gltowy.
Ponadto w wywiadzie stwierdzono nadci$nienie
tetnicze i cukrzyce typu 2. W wywiadzie rodzin-
nym ustalono, ze rodzice chorej zmarli po udarze
mozgu, a siostra chorowala na cukrzyce; w rodzi-
nie nie bylo zaburzen ruchowych. Przy przyjeciu
na oddzial szpitalny chora byla w dobrym stanie
ogblnym, zorientowana auto- i allopsychicznie.
W badaniu neurologicznym obserwowano ruchy
plasawicze w zakresie migsni twarzy, jezyka,
podbrédka, szyi oraz obu konczyn gérnych.
W badaniu neuropsychologicznym stwierdzono
jedynie dyskretne zaburzenia pamieci §wiezej
i koncentracji niespelniajagce warunkéw rozpo-
znania tagodnych zaburzen poznawczych ani
otepienia. W badaniu rezonansu magnetycznego
(MR, magnetic resonance) mézgu w istocie biatej
obu pétkul, gtéwnie okotokomorowo i podkoro-
wo, uwidoczniono ogniska o wysokim sygnale
w obrazach T2- i T1-zaleznych oraz w sekwencji
FLAIR (ryc. 1), ktére mogty odpowiada¢ zmianom
naczyniopochodnym. W zapisie elektroencefalo-
graficznym (EEG) wykazano niewielkie, rozsiane
zmiany podczas hiperwentylacji, zwlaszcza
w okolicach skroniowych, bardziej po lewej
stronie, z zaznaczong tendencjg do uog6lniania
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sie. Przeprowadzono test pionizacyjny, ktérego
wynik byl prawidlowy. Stezenie ceruloplazminy
bylo prawidlowe. Badanie genetyczne w kie-
runku HD wykazato, ze chora jest homozygotg
o prawidlowej liczbie powtérzen CAG. Wynik
oznaczenia przeciwcial onkoneuronalnych pozo-
stawal w granicach normy. Po 6 miesigcach chorg
ponownie oceniali neurolog i neuropsycholog.
Nie stwierdzono progresji zaburzen ruchowych.
W badaniu neuropsychologicznym wykluczono
progresje zaburzen pamieci.

W rozpoznaniu ré6znicowym brano pod uwage
plasawice Huntingtona, plasawice naczyniopo-
chodng i aceruloplazminemie. Bioragc pod uwage
pozne wystapienie pierwszych objawéw choroby,
u pacjentki wykluczono chorobe Wilsona, jak
rowniez plasawice Sydenhama. Ze wzgledu na
wystepujace u chorej objawy kliniczne rozpozna-
no plasawice starcza.

W leczeniu zastosowano lek przeciwdepresyj-
ny z grupy selektywnych inhibitor6w wychwytu
zwrotnego serotoniny (SSRI, selective serotonin
reuptake inhibitor) w dawce 20 mg/dobe. Uzyska-
no zmniejszenie nasilenia ruch6éw plasawiczych,
co wynikata z mechanizmu dziatania lekow z tej
grupy polegajacego na desensytyzacji autore-
ceptorow serotoninergicznych, co prowadzi do
nasilenia czynnosci uktadu serotoninergicznego.

Dyskusja

Wielu autoréw miato watpliwosci co do istnie-
nia plasawicy starczej jako odrebnej jednostki cho-
robowej. Sgdzono, ze jest to posta¢ HD o p6Zznym
poczatku i negatywnym wywiadzie rodzinnym.
Jednak od 1993 roku, gdy wprowadzono badania
genetyczne pozwalajace na pewne rozpoznanie
HD, uwaza sie ze plasawica starcza jest odrebnag
jednostka chorobowa. W pracy Garcia Ruiz i wsp.
71997 roku [6] opisano 6 chorych z podejrzeniem
plasawicy starczej. Wykonano u nich podstawo-
we badania laboratoryjne, MR mézgu, badanie
neuropsychologiczne oraz badania genetyczne.
Wszystkie zbadane osoby spelnialy kliniczne
kryteria rozpoznania plasawicy starczej, tj. stwier-
dzono u nich wystepowanie ruchéw plasawiczych
o p6znym poczatku (> 50 rz.) oraz brak objawow
otepienia czy choréb psychicznych. Wywiad
dotyczacy wystepowania HD w rodzinie byt
negatywny, chorzy nie przyjmowali takze lekow
blokujacych receptory dla dopaminy. W badaniu
genetycznym u 3 sposrdd 6 chorych stwierdzono
nieprawidlows liczbe powtérzen tripletéow CAG
(kolejno 38, 39, 40 tripletéw) i rozpoznano ,,spo-

radyczng” HD o pdéZnym poczatku. Natomiast
Shinotoh i wsp. [7] badali 4 chorych, u ktérych
wczeéniej rozpoznano plasawice starcza. Licz-
ba powtérzen tripletéw CAG u tych oséb byla
prawidlowa. Wynik tego badania potwierdza
hipoteze, ze plasawica starcza jest odmienng
jednostka chorobowa od HD o péZnym poczatku.
Przytoczone przyklady wskazuja na koniecznosé
wykonywania badania genetycznego w przypadku
plasawic o péznym poczatku.

Wsrod badan prowadzonych u chorych z roz-
poznang plasawica starczana uwage zastuguje
praca Grimesa i wsp. [8], ktérzy opisali pacjenta
zrozpoznang plasawicy starcza, u ktérego w bada-
niu po$miertnym moézgu stwierdzono zlogi zelaza
w galce bladej i istocie czarnej charakterystyczne
dla neurodegeneracji zwigzanej z kinazg pantote-
nianu (dawniej choroba Hallervordena-Spatza).
Zaburzenia metabolizmu zelaza wystepujg row-
niez w aceruloplazminemii, ktéra to jest rzadkim
schorzeniem zwigzanym z mutacja w obrebie
genu ceruloplazminy, co skutkuje nieprawidto-
wym dzialaniem ceruloplazminy. W prawidlo-
wych warunkach ceruloplazmina transportuje
zelazo z komoérek do naczyn, gdzie wigze sie ono
z ferrytyng. W przypadku defektu ceruloplazminy
dochodzi do akumulacji zelaza, gtéwnie w méz-
gu, gatkach ocznych, trzustce oraz watrobie.
W przypadku aceruloplazminemii stwierdza sie
zwyrodnienie w obrebie siatkéwki, cukrzyce oraz
uszkodzenie uktadu pozapiramidowego [9].

Jak widac¢ na podstawie przytoczonych przykta-
déw, wielu autoréw miato watpliwosci dotyczace
istnienia plasawicy starczej jako odrebnej jednost-
ki chorobowe;j. Przetomem byt rok 1993, w ktérym
rozpoczeto przeprowadzanie badan genetycznych
umozliwiajacych potwierdzenie rozpoznania HD
i zaczeto traktowac plasawice starczg jako odrebna
jednostke chorobowg [6].

W leczeniu plasawicy starczej najczesciej
stosuje sie neuroleptyki. Chorzy z niewielkim
nasileniem ruchéw plasawiczych nie wymagajg
leczenia. Oprocz farmakoterapii w plasawicy
starczej istnieje takze mozliwosé przeprowadzenia
zabiegu glebokiej stymulacji mézgu. Yianni i wsp.
[10] opisali prawie catkowite ustapienie objawow
po zastosowaniu stymulacji mézgu w obrebie
jadra brzusznego tylnego wzgérza.

W leczeniu plasawic wykorzystuje sie row-
niez leki o dziataniu antydopaminergicznym,
GABA-ergicznym, cholinergicznym i glutaminer-
gicznym. W przypadku stosowaniu neuroleptykow
nalezy pamietac o ich dzialaniach niepozadanych
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i mozliwos$ci indukowania parkinsonizmu. Kolej-
ng grupa sa leki wplywajace na neuroprzekazniki
z zakonczen synaptycznych; mechanizm dziatania
tych lekéw polega na opréznianiu pecherzykow
presynaptycznych z neuroprzekaznikéw, co pro-
wadzi do braku ich biologicznego dziatania na
receptory postsynaptyczne. Do tej grupy zalicza
sie tetrabenazyne. Lek ten zostal zaaprobowany
przez Food and Drug Administaration (FDA) do le-
czenia ruchéw plasawiczych w przebiegu HD [11].
W leczeniu plasawic wtérnych gtéwna kwestig
jest wyjSciowa przyczyna zaburzen. U opisanej
pacjentki zastosowano lek z grupy SSRI, uzysku-
jac niewielkg poprawe stanu klinicznego.

Podsumowanie

Opisujac przypadek chorej z plasawica starcza
autorzy zwrécili uwage na rzadkie wystgpowanie
tego schorzenia i niewielkg liczbe doniesien na
ten temat. U chorych w starszym wieku z ruchami
plasawiczymi nalezy w rozpoznaniu réznicowym
bra¢ pod uwage plasawice starcza. Plgsawica ta
manifestuje sie uogdlnionymi, symetrycznymi
ruchami plasawiczymi, p6Znym poczatkiem
zachorowania, negatywnym wywiadem rodzin-
nym oraz brakiem otepienia. Wazne jest réwniez
wykluczenie innych przyczyn plgsawic, ktére
przedstawiono w tabeli 1. W obrazie klinicznym
u pacjentéw z plasawicg starczg dominujg ruchy
plasawicze konczyn, zazwyczaj o niewielkim nasi-
leniu. Moga by¢ réwniez obserwowane ruchy mi-
mowolne w obrebie ust, jezyka i twarzy. Choroba
ma charakter postepujacy, stopniowo obejmujac

inne cze$ci ciata. W badaniu histopatologicznym
u 0s6b z plasawicag starcza nie opisuje sig zaniku
jadra ogoniastego badz wystepuje jedynie jego
niewielki zanik, co jest cecha odrézniajaca te
schorzenie od HD [12]. Rozstrzygajace znaczenie
w diagnostyce plasawic majg badania genetycz-
ne. Pozwolily one na wyodrebnienie plgsawicy
starczej jako odrebnej jednostki chorobowej bez
podloza genetycznego.
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