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STRESZCZENIE
Zanik wieloukfadowy jest schorzeniem samoistnym, wystepuja-
cym sporadycznie. Charakteryzuje sie szybkim postepem objawow
Klinicznych i niekorzystnym rokowaniem. Nalezy do schorzen
zwyrodnieniowych ukfadu nerwowego z grupy a-synukleinopatii.
Obraz Kliniczny cechuje wystepowanie objawow zespotu parkin-
sonowskiego, mozdzkowego oraz zaburzen ukfadu autonomicz-
nego o roznym stopniu nasilenia. W diagnostyce, poza stanem
klinicznym, wazna role odgrywajg badania neuroobrazowe oraz
ocena czynno$ci uktadu autonomicznego. Leczenie objawowe
jest mato skuteczne. W leczeniu zaleca sie podawanie lewodopy,
ktora u ponad 50% pacjentéw w poczatkowym okresie choroby
powoduje przemijajaca poprawe kliniczng. Obecnie prowadzone
sg badania nad nowymi sposobami leczenia tego schorzenia.
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Wprowadzenie

Zanik wielouktadowy (MSA, multiple system
atrophy) jest druga, po postepujacym porazeniu
nadjadrowym, postacig parkinsonizmu atypowego
[1]. Schorzenie to jest sporadyczne, ale opisy-
wano bardzo rzadkie wystgpowanie rodzinne
[2, 3]. Stwierdzono, ze gen COQZ2 jest genem
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sprawczym i genem ryzyka dla rodzinnej i spo-
radycznej postaci MSA w populacji japoniskie;j.
W etiologii MSA rozwazano takze wplyw czyn-
nikéw srodowiskowych. U chorych na MSA
stwierdzano wigksze narazenie na metale ciezkie,
pestycydy i rozpuszczalniki organiczne [4, 5].
Czestos¢ zachorowania wynosi 1,4-4,9 przypad-
kéw na 100 000 mieszkancéw, a zachorowalno$é
— 3/100 000/rok po 50. roku zycia [4-6]. Poczatek
choroby przypada zwykle na szdstg dekade zycia.
Pierwszego opisu MSA mozna sie doszuka¢ wsréd
chorych scharakteryzowanych przed prawie 200
laty w pracy Jamesa Parkinsona ,,An essay on the
shaking palsy” [7]. Poszczegdlne formy klinicz-
ne MSA opisano w XX wieku. Van der Eecken
i wsp. [8] w 1960 roku opisali zwyrodnienie
prazkowiowo-czarne (SND, striatonigral degene-
ration), Déjerine i Thomas [9] w 1900 roku oraz
von Stauffenberg [10] w 1918 roku przedstawili
kryteria rozpoznania zaniku oliwkowo-mostowo-
-mézdzkowego (OPCA, olivopontocerebellar
atrophy), natomiast w 1960 roku Shy i Drager [11]
scharakteryzowali zesp6! z dominujacymi objawa-
mi autonomicznymi (idiopatyczne niedocisnienie
ortostatyczne), nazwany p6zniej ich imieniem.
Okreélenie ,,zanik wielouktadowy”, obejmujace
wszystkie wymienione zespoly, zaproponowali
w 1969 roku Graham i Oppenheimer [12]. W 1994
roku Wenning i wsp. [13], opierajac sie¢ na badaniu
anatomopatologicznym, sformutowali definicje
minimal change MSA.

W MSA stwierdza sie zesp6t objawéw parkin-
sonowskich, mézdzkowych oraz autonomicznych,
zréznicowanych pod wzgledem nasilenia. Zanik
wieloukladowy z przewaga objawéw parkinsonow-
skich (MSA-P, multiple system atrophy with parkin-
sonism) wystepuje u okoto 80% chorych i domi-
nuje u rasy kaukaskiej; MSA z przewagg objawow
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mozdzkowych (MSA-C, multiple system atrophy
with cerebellar features), dotyczy 20-40% chorych
(w populacji japoniskiej nawet ok. 80%) [4-6].
Niektérzy autorzy wyrédzniaja takze forme MSA-A
(z przewaga objawéw autonomicznych). Bannister
[14] opisat zespdl wyltacznie z objawami auto-
nomicznymi, okreélany jako primary autonomic
failure (PAF), ktéry wystepuje najrzadziej. Wedlug
The European Multiple System Atrophy Registry
z 2010 roku 68% chorych z MSA prezentuje postac¢
MSA-P, a 329% — MSA-C [6]. Poczatek objawéw
klinicznych MSA to 6. dekada zycia, przy czym
czestos$¢ zachorowan nie wzrasta z wiekiem. Zwy-
kle czesciej choruja mezczyzni; niektérzy autorzy
sugeruja, ze czgsto$¢ zachorowan u obu pici jest
podobna [6, 15]. Kryterium wykluczajgcym roz-
poznanie jest poczatek choroby przed 30. rokiem
zycia. Rokowanie w MSA jest niepomyS$lne. Prze-
zywalno$¢ wynosi érednio okolo 9 lat, przy czym
w przypadku MSA-C jest dluzsza niz w MSA-P.
Wedlug nowych badan amerykanskich czas prze-
zycia w MSA-P i MSA-C moze by¢ podobny i wy-
nosi okolo 10 lat [5]. Opisywano takze przypadki
znacznie dluzszego przezycia w MSA, nawet do
kilkunastu lat. Przezywalno$¢ w MSA jest znacznie
krétsza w poréwnaniu z chorobg Parkinsona (PD,
Parkinson’s disease). U chorych z MSA czeSciej
niz u ich réwiesnikéw moze wystapi¢ nagly zgon
w wyniku niewydolnosci krgzeniowo-oddechowej,
powiktan infekcji uktadu moczowego i ptuc. Nasi-
lone objawy uszkodzenia uktadu wegetatywnego
pogarszaja rokowanie. Schorzenie charakteryzuje
sig szybkim postepem, po 3,5 roku choroby pacjent
porusza si¢ na wozku, po 5 latach zwykle nie wstaje
z t6z7ka [5, 15].

Na podstawie badan neuropatologicznych
MSA zalicza sig do grupy a-synukleinopatii
[16, 17]. Cechami histopatologicznymi MSA
sa: 1) wybiérczy zanik komoérek nerwowych
i zwyrodnienie aksonalne, gtéwnie w szlaku
nigrostriatalnym i okolicy mostowo-mézdzkowej;
2) obecnos¢ komorkowej a-synukleiny — cyto-
plazmatyczne wtrety glejowe (GCI, glial cytoplas-
matic inclusion) w oligodendrocytach, rzadsze
jadrowe wtrety glejowe (GN, glial nuclearinclusions),
cytoplazmatyczne wtrety neuronalne (NCI,
neuronal cytoplasmatic inclusions) oraz jadrowe
wtrety neuronalne (NNI, neuronal nuclear inclu-
sions); 3) cytoplazmatyczne wtrety astroglejowe
i pasma o podobnym sktadzie; 4) zbledniecie
ostonek mielinowych. Zasadnicze znaczenie dla
rozpoznania majg wirety GCI w oligodendrocytach.
Zawieraja one a-synukleing, ubikwityne, aB-krys-

taline, a- i B-tubuline oraz izoforme biatka 7,
zblizong do MAP-r. Wtrety te sg zlokalizowane:
w dodatkowej korze ruchowej, zakrecie srodkowym
przednim, skorupie, brzusznej czesci mostu, gatce
bladej i ukladzie siatkowatym rdzenia kregowego
[18, 19]. W badaniach autopsyjnych obraz klinicz-
ny podobny do MSA najczesciej byl spowodowany
zmianami patologicznymi charakterystycznymi dla
otepienia z cialami Lewy’ego, choroby Parkinsona
i postepujacego porazenia nadjgdrowego [20].

Rozpoznanie

Podstawami rozpoznania sg wywiad i obraz
kliniczny. Kryteria diagnostyczne przedstawiono
w tabeli 1 [21]. Wazne jest uwzglednienie objawéw
ostrzegawczych, tak zwanych red flags i objawéw
swiadczacych przeciwko rozpoznaniu MSA (tab. 2).
W pézZniejszym okresie choroby istotne znaczenie
diagnostyczne majg zmiany stwierdzane w bada-
niach obrazowych.

Do innych spotykanych objawéw w MSA na-
leza: dyskinezy twarzy, jezyka i szyi wystepujace
po podaniu lewodopy, przy braku ré6wnoczesnej
poprawy stanu klinicznego, dystonia miesni
twarzy (risus sardonicus), drzenie okreslane jako
jerky tremor, dyzartria, kurcz powiek, dystonia
koniczyn oraz objawy piramidowe (ktérych obec-
noé¢ ulatwia réznicowanie z chorobg Parkin-
sona) [4-6]. Zaburzenia snu o charakterze RBD
(rapid eye movement sleep behavior disorder)
w MSA obserwuje sig czesciej niz w chorobie
Parkinsona i otepieniu z ciatami Lewy’ego.
Opisuje sie takze mioklonie wrazliwe na foto-
stymulacje bodZcami o czestotliwosci 10 Hz,
ktére mogg by¢ hamowane przez lewodope.
W MSA, rzadziej niz w chorobie Parkinsona i ote-
pieniu z ciatami Lewy’ego, stwierdza sig zaburze-
nia poznawcze o réznym stopniu nasilenia, w tym
zaburzenia funkcji czotowych, wykonawczych
i uwagi, a takze zaburzenia depresyjne [22, 23].

Do oceny stanu klinicznego chorych wyko-
rzystuje sie Unified Multiple System Atrophy
Rating Scale (UMSARS), a w przypadku wsp61-
istniejacych nasilonych zaburzen uktadu wege-
tatywnego przydatna jest Composite Autonomic
Symptoms Scale (COMPASS) [24]. Do testéw
farmakologicznych stosowanych w diagnostyce
MSA nalezy test klonidynowy z uposledzeniem
wydzielania hormonu wzrostu po dozylnym
podaniu klonidyny.

Do zaburzen ukladu wegetatywnego w MSA
nalezg przede wszystkim ortostatyczne spadki
ciénienia tetniczego oraz omdlenia. Sg to objawy
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Tabela 1. Kryteria rozpoznania zaniku wielouktadowego (MSA, multiple system atrophy) (na podstawie tzw. Il Konsen-

susu MSA [21])

Kryteria rozpoznania prawdopodobnego

Sporadyczne, postepujace schorzenie u dorostego (> 30. rz.)

Parkinsonizm ze stabg odpowiedzig na podawanie lewodopy
Zespot mozdzkowy

Zaburzenia autonomiczne, z nietrzymaniem moczu i zaburzeniami erekcji u mezczyzn lub niedocisnieniem ortostatycznym
(spadek cisnienia skurczowego o 30 mm Hg lub rozkurczowego o 15 mm Hg po 3 min od pionizacji)

Kryteria rozpoznania mozliwego

Sporadyczne, postepujace schorzenie u dorostego (> 30. rz.)
Parkinsonizm
Zespo6t moézdzkowy

Jeden z nastepujacych objawoéw dodatkowych:

* mozliwe MSA-P:
— szybko postepujacy zespot parkinsonowski
— staba odpowiedz na podawanie lewodopy
— niestabilnos$¢ postawy w pierwszych 3 latach choroby
— objawy mézdzkowe
— dysfagia w pierwszych 5 latach choroby

* mozliwe MSA-C:
— parkinsonizm

— hipometabolizm w badaniu FDG-PET w skorupie

Przynajmniej jeden z objawéw autonomicznych (pecherz niecierpliwy, czeste oddawanie moczu, zaburzenia erekgji,
znaczacy spadek cisnienia krwi niespetniajacy przedstawionych kryteriéw)

* mozliwe MSA-P lub -C — objaw Babinskiego, wygdérowanie odruchéw sciegnistych, stridor

— zanik skorupy, mostu, konaréw srodkowych mézdzku lub mézdzku
— hipometabolizm stwierdzany w badaniu FDG-PET w obszarze skorupy, pnia mézgu lub mézdzku

— w badaniu rezonansu magnetycznego zanik skorupy, konaréw srodkowych mézdzku, mostu

— presynaptyczny deficyt dopaminergiczny w badaniu SPECT lub PET

FDG-PET (fluorodeoxyglucose-positron emission tomography) — pozytonowa tomografia emisyjna z uzyciem fluorodeoksyglukozy; SPECT (single-photon emission com-

puted tomography) — tomografia emisyjna pojedynczego fotonu; PET (positron emission tomography) — pozytonowa tomografia emisyjna

wczesne, czesto zwigzane z upadkami i towarzy-
szacymi urazami. W ocenie hipotonii ortostatycz-
nej wykorzystuje sie test pochyleniowy na stole
pionizacyjnym. Jako hipotonig ortostatyczng okre-
§la sie spadek cisnienia skurczowego o 30 mm Hg
lub rozkurczowego o 15 mm Hg po 3 minutach od
pionizacji chorego. Kolejnymi objawami sg zabu-
rzenia mikcji z trudnoScig w jej zapoczatkowaniu,
slabym strumieniem moczu, czestym oddawaniem
moczu i parciem na pecherz, a takze zaleganiem
moczu w pecherzu z jego atonig oraz zaburzenia
funkcji seksualnych. Opisuje sie réwniez dyssy-
nergie wypieraczowo-zwieraczowq. Objawy dyzu-
ryczne w MSA wystepuja znacznie wczeéniej niz
w chorobie Parkinsona i sg bardziej nasilone. Nie-
trzymanie moczu jest zwigzane z uszkodzeniem
jadra Onufa, znajdujacego sie w brzusznej czesci
rogéw przednich rdzenia kregowego na wysokosci
segmentéw krzyzowych S1-S3, gdzie znajduje sie
oérodek odpowiedzialny za oddawanie moczu.
W badaniu elektromiograficznym (EMG) migénia
zwieracza cewki moczowej oraz odbytu stwierdza

sie odnerwienie migéni z cechami uszkodzenia
neurogennego, co wynika z uszkodzenia jadra
Onufa. Wydluzenie sredniego czasu trwania po-
tencjaléw jednostek ruchowych. Zmian takich nie
stwierdza sie u chorych w poczatkowym stadium
PD, co mozna wykorzysta¢ w diagnostyce rézni-
cowej tych schorzen. W péznym okresie choroby
stwierdza sie zanik neuron6w przywspétczulnych
wypieracza pecherza moczowego i zmniejszenie
jego kurczliwoéci lub arefleksje, zaleganie moczu
w pecherzu moczowym z wyplywaniem moczu
w wyniku jego przepelnienia. W diagnostyce waz-
ne znaczenie maja takze ocena ultrasonograficzna
uktadu moczowego oraz badanie urodynamiczne.
Podobnie jak w PD i postgpujacym porazeniu
nadjadrowym u chorych z MSA wystepujg za-
parcia [4-6]. Opisuje sie takze zaburzenia erekcji.

Diagnostyka ohrazowa w MSA

Pierwszym celem diagnostyki obrazowej jest
wykluczenie zespoléw objawowych. Obrazowe
kryteria rozpoznania maja znaczenie pomocnicze
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Tabela 2. Cechy wspomagajace rozpoznanie (tzw. red flags)
oraz niewskazujace na rozpoznanie zaniku wieloukfado-
wego (MSA, multiple system atrophy) (na podstawie tzw.
Il Konsensusu MSA [21])

Cechy wskazujace na rozpoznanie MSA — red flags

Dystonia ustno-twarzowa

Nasilony anterocollis

Kamptokormia lub objaw krzywej wiezy w Pizie (Pisa syndrome)
Przykurcze rak lub stép

Wocigganie powietrza

Nasilona dysfonia

Nasilona dyzartria

Wystgpienie lub nasilenie sie chrapania

Zimne rece i stopy

Patologiczne $miech i ptacz

Drzenie posturalno-kinetyczne o charakterze zrywajacym,
miokloniczne

Objawy swiadczgce przeciwko rozpoznaniu MSA

Drzenie o charakterze krecenia pigutek
Istotna klinicznie neuropatia
Halucynacje nieprowokowane przez leki
Poczatek choroby po 75. roku zycia
Rodzinny parkinsonizm lub ataksja
Otepienie

Zmiany w badaniu rezonansu magnetycznego sugerujace
stwardnienie rozsiane

inalezy je rozpatrywaé w polaczeniu z kryteriami
klinicznymi. W badaniach obrazowych struktur
anatomicznych mézgowia u chorych na MSA-C
obserwuje sie zanik mézdzku i jego konaréw srod-
kowych, pnia mézgu oraz wzmocnienie sygnatu
w obrazach T2 w moscie i konarach srodkowych
moézdzku (zwyrodnienie drég mostowo-mézdzko-
wych) [25]. Rozklad gliozy w moscie na przekro-
jach poprzecznych przyjmuje ksztalt krzyza (hot
cross bun sign), ktéry jest opisywany takze jako
»objaw kajzerki” (ryc. 1). W MSA-P zmiany obej-
muja skorupe; stwierdza sig obnizenie jej sygnatu
prawdopodobnie zwigzane z odktadaniem zelaza
i obecno$¢ hiperintensywnego w T2 linijnego
rabka, zlokalizowanego bocznie od skorup (tzw.
objaw ,,pekniegtej skorupy”) (ryc. 2). W czynnoécio-
wym badaniu pozytonowej tomografii emisyjnej
z uzyciem FDG (FDG-PET, fluorodeoxyglucose-
-positron emission tomography) obserwuje sie
obnizenie metabolizmu w prazkowiu, ptatach
czolowych i podnamiotowo. W badaniu oceniaja-
cym cze$é presynaptyczng (transporter dopaminy)
zuzyciem DaTSCAN (dopamine transporter [DaT]
imaging) oraz czeS¢ postsynaptyczna z uzyciem
1231 jodobenzamidu (IBZM, '?%I-iodobenzamide)

Rycina 1A, B. Zanik wielouktadowy typ C — obrazy T2-zalezne w
badaniu rezonansu magnetycznego w przekroju strzatkowym (A)
oraz poprzecznym (B) przedstawiajg zaawansowany zanik mostu
oraz mozdzku zardwno w zakresie potkul, jak i konarow srodkowych.
W obrebie mostu jest widoczny charakterystyczny objaw krzyza (B)

w parkinsonizmach atypowych stwierdza sie
uszkodzenie pre- i postsynaptyczne ukladu do-
paminergicznego. Badania te nie pozwalajg na
jednoznaczng diagnostyke réznicowa w grupie
parkinsonizméw atypowych.

Schrag i wsp. [25] w opublikowanej w 2000
roku pracy jako kryteria réznicujgce MSA-P i -C
w klasycznym badaniu rezonansu magnetycznego
przyjeli dla MSA-P: obecno$¢ hipointensywne;j
skorupy, hiperintensywnego rabka wokét skorupy,
zanik jadra zebatego mézdzku oraz poszerzenie
komory IV i wzmocnienie sygnatu w mézdzku,
w jego Srodkowych konarach i moscie (hot-cross
bun sign), natomiast dla MSA-C — poszerzenie
komory IV, zanik rdzenia przedtuzonego, jadra
zebatego, srodkowych konaréw mézdzku, mo-
stu, dolnych jader oliwki oraz wzmozony sygnat
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Rycina 2A-F. Zanik wielouktadowy (MSA, multiple system atrophy) typ P (A-C) i, dla poréwnania, obraz prawidfowy (D-F), obrazy
T2-zalezne (A, D), w sekwenciji inwersji i powrotu (FLAIR, fluid-attenuated inversion recovery) (D, E), obrazowanie zalezne od dyfuzji
(DWI, diffusion-weighted imaging) (C, E). Obrazy rezonansu magnetycznego przedstawiajg typowy dla MSA-P zanik prgzkowia w postaci
zmniejszenia objetosci zwtaszcza skorup obustronnie (A-C) oraz pojawienia si¢ hipointensywnych pasm w ich miejscu $wiadczacych
0 obecnosci ztogéw zelaza (B, C). Na obrazach FLAIR i DWI dodatkowo sg widoczne hiperintensywne pasma gliozy potozone bocznie

od ztogow zelaza (strzafki)

w mozdzku, w jego srodkowych konarach i moécie
(hot-cross bun sign) oraz dolnych oliwkach. Objaw
krzyza — hot cross bun sign — moze wystepowac
takze w innych schorzeniach, na przyklad w za-
niku rdzeniowo-mézdzkowym (SCA, spinocere-
bellar atrophy), wariancie choroby Creutzfeldta-
-Jakoba czy po obustronnym zawale mostu.
Wazng role w diagnostyce obrazowej MSA od-
grywa takze ultrasonografia przezczaszkowa (TCS,
transcranial sonography). Hiperechogeniczno$é
istoty czarnej (SN, substantia nigra) jest typowa
dla PD (70-90%), czesta w zwyrodnieniu korowo-
-podstawnym (> 80%), natomiast rzadka w zaniku
wielouktadowym z dominujgcym parkinsoni-
zmem (MSA-P) (10-25%) i w postepujacym pora-
zeniu nadjadrowym (PSP, progressive supranucle-
ar palsy) (< 40%) [26, 27]. Hiperechogeniczno$é
jadra soczewkowatego (LN, lenticular nucleus)
jest czgsta w MSA-P i PSP, ale rzadka w PD. Wraz
z postepem PSP zwieksza sie poszerzenie komo-
ry III, natomiast planimetryczna ocena obwodu
srodmoézgowia moze byé kolejnym markerem
specyficznym dla PSP. Uwaza sie, ze najbardziej
przydatna w diagnostyce parkinsonizmu atypowe-

go jest ocena zespolu opisanych markeréw ultra-
sonograficznych. Prawidtowy obraz SN wskazuje
raczej na MSA-P lub PSP niz na PD. Prawidlowy
obraz SN z hiperechogenicznoscig LN wskazuje
na MSA-P lub PSP, z warto$cig prognostyczng do
96%, przy czulosci 59% oraz specyficznosci bli-
skiej 100%. Poszerzenie komory III przekraczajace
10 mm, ze wspélistnieniem hiperechogenicznego
LN, wskazuje raczej na PSP niz na PD (czulos¢
84%, specyficzno$é 98%, pozytywna wartosé
prognostyczna 89%) [26-28].

Leczenie zaniku wielouktadowego

Leczenie ma charakter objawowy, brak lecze-
nia przyczynowego. W przypadku wystepowania
objawéw parkinsonowskich nalezy podja¢ prébe
podawania lewodopy (LD), poniewaz u niektérych
chorych obserwuje sig krétkotrwaly, wyczerpujacy
sie efekt jej dzialania. Wskazane jest zwigkszanie
dawek LD. Poczatkowa wrazliwoé¢ na lek dotyczy
25-30% chorych, a wedlug autoréw nowszych
opracowan — nawet 57% [5]. Dawke LD powin-
no sie zwieksza¢ stopniowo do 1000 mg/dobe.
Wsréd dzialan niepozadanych LD najczesciej
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obserwuje sig hipotonig ortostatyczng oraz sen-
nos$é, stosunkowo rzadko wystepuja dyskinezy
plasawicze. Inne grupy lekéw stosowane w PD,
wéréd nich agonisci dopaminergiczni, amanta-
dyna oraz apomorfina, charakteryzujg sie bardzo
matg skutecznos$cig w MSA. Opisywano przy-
padki poprawy mowy i sprawnosci ruchowej po
podaniu paroksetyny [29]. Toksyna botulinowa ty-
pu A moze by¢ stosowana w przypadku dystonii.
Objawy mézdzkowe sg oporne na proby leczenia
objawowego. Nie ma wskazan do podjecia leczenia
neurochirurgicznego (zabiegi ablacyjne, gteboka
stymulacja mézgu [DBS, deep brain stimulation])
[30]. W leczeniu hipotonii ortostatycznej zale-
ca sie: midodryne (alfa-agonista, skutecznosé
potwierdzona w badaniach klinicznych), fludro-
kortyzon (mineralokortykoid), pirydostygmine
(parasympatykomimetyk), efedryne (sympatyko-
mimetyk). Podejmuje sie takze dzialania niefarma-
kologiczne, migdzy innymi unikanie przegrzania,
obfitych positkéw, nawadnianie, unikanie alkoho-
lu, stosowanie poniczoch elastycznych, wysokie
ulozZenie tutowia podczas snu, solenie pokarméw,
eliminacje wczesniej stosowanych lekéw obnizaja-
cych ci$nienie tetnicze, krzyzowanie nég podczas
stania. W zaburzeniach oddawania moczu stosuje
sie desmopresyne (w nocnej poliurii i porannym
niedoci$nieniu ortostatycznym), oksybutynine,
tolterodyne (w parciu naglacym) oraz samocew-
nikowanie w przypadku zalegania moczu w pe-
cherzu lub przewlekle cewnikowanie w pecherzu
atonicznym. W zaburzeniach erekcji zaleca sie
sildenafil (uwaga na mozliwoé¢ hipotonii), miej-
scowo podawang papaweryne lub prostaglandy-
ne E1. W przypadku zaburzen oddychania mozna
zastosowaé stale dodatnie ci$nienie w drogach
oddechowych (CPAP, continuous positive airway
pressure) oraz wykonac tracheostomieg (u ok. 10%
chorych). U okoto 40% pacjentéw stwierdza sie
wskazania do zatozenia przezskérnej gastrostomii
endoskopowej (PEG, percutaneous endoscopic ga-
strostomy). Wazne s takze fizjoterapia, instruktaz
zapobiegania upadkom, profilaktyka omdlen orto-
statycznych, a w przypadku zaburzeh mowy oraz
polykania istotne jest postepowanie logopedyczne.
Przy nasilonych zaburzeniach ruchowych z niesta-
bilnoscig postawy wskazane jest stosowanie zaopa-
trzenia rehabilitacyjnego, w tym kul, chodzikéw,
wobzkéw. Wazna role odgrywaja psychoterapia oraz
leczenie depres;ji. Istotne jest szkolenie opiekunéw
chorych [4-6].

W ostatnim dziesigcioleciu podjeto kilka prob
stosowania nowych lekéw w MSA. Holmberg

i wsp. [31] w 2007 roku stwierdzili korzystny
wplyw hormonu wzrostu na przebieg choroby. Lee
iwsp. [32] w 2012 roku opisali zastosowanie mez-
enchymalnych komérek macierzystych w leczeniu
MSA-C, ktére hamowaty postep choroby. Novak
iwsp. [33] w 2012 roku badali skutecznoéé dozyl-
nego podawania immunoglobulin (0,4 g/kg mc./
/miesiac przez pot roku), natomiast w 2013 roku
Ohyagi i wsp. [34] podawali chorym rifampicy-
ne. Temu lekowi bylo takze poswiecone badanie
Lowa i wsp. [35] z 2014 roku. W badaniach tych
nie potwierdzono skutecznosci stosowania tych
lekéw. Obecnie badany jest zwigzek AZD3241 —
inhibitor mieloperoksydazy. Wiekszo$¢ opisanych
badan bylo przeprowadzonych u niewielkiej
liczby chorych, co nie daje mozliwos$ci uzyskania
w pelni wiarygodnych wynikéw [36, 37].

W diagnostyce r6znicowej MSA w przypadku
dominujacych objawéw parkinsonowskich nalezy
przede wszystkim uwzglednié: PD, postepuja-
ce porazenie nadjadrowe, otepienie z ciatami
Lewy’ego oraz zwyrodnienie korowo-podstawne.
W przypadku dominacji objawéw mézdzkowych
nalezy wykluczy¢ zespét lamliwego chromoso-
mu X (FXTAS, fragile X-associated tremor/ataxia
syndrome), ataksje rdzeniowo-mé6zdzkowa (SCA,
spinocerebellar ataxia) — SCA 2, 3, 6, 17, a takze
moézdzkowy zespdt paranowotworowy, natomiast
u chorych z nasilonymi zaburzeniami autono-
micznymi— zespoly SAOA (sporadic adult-onset
cerebellar ataxia) i PAF (pure autonomic failure)
[4-6, 36].

Podsumowanie

Zanik wielouktadowy jest schorzeniem samo-
istnym, zwykle sporadycznym, o bardzo rzad-
kim wystepowaniu rodzinnym. Nalezy do scho-
rzen neurozwyrodnieniowych z grupy a-synu-
kleinopatii. Charakteryzuje sie zré6znicowanym
obrazem klinicznym, z objawami zespotu par-
kinsonowskiego, mé6zdzkowego oraz zaburzen
uktadu autonomicznego o ré6znym stopniu nasi-
lenia. Cechuje sie szybkim narastaniem objawéw
i niekorzystnym rokowaniem. W diagnostyce,
poza objawami klinicznymi, z uwzglednieniem
objawéw ostrzegawczych — red flags, wazng role
odgrywajg badania neuroobrazowe oraz ocena
uktadu autonomicznego. Leczenie farmakologicz-
ne ma charakter objawowy i jest malo skuteczne.
U chorych z MSA wskazane jest podjecie préby
leczenia preparatami lewodopy, poniewaz u nie-
ktérych pacjentéw obserwuje sie przemijajaca
poprawe po ich zastosowaniu. W najblizszych
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latach nalezy sie spodziewaé stworzenia nowych
kryteriow diagnostycznych MSA, ze wzgledu na
podkreslana niewystarczajaca czutosé i swoistosé
stosowanych obecnie klinicznych i obrazowych
kryteriéw.
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