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Streszczenie |

Zanik wielouktadowy (MSA) jest rzadka choroba zwyrodnieniowg oSrodkowego uktadu nerwowego. Wyste-
puje z czestoScig oceniang na 2-4/100.000 1 zaliczany jest do synukleinopatii. Najbardziej charakterystyczng
cech¢ neuropatologiczng stanowi obecnoS¢ srebrnochfonnych wtretdw cytoplazmatycznych w komorkach
oligodendrogleju, zawierajacych o-synukleing i ubikwityng. Obecnie wyr6znia sie dwie glowne formy MSA:
MSA-P i MSA-C. W MSA-P dominujg objawy parkinsonizmu, giownie sztywnos¢, spowolnienie, a w MSA-C
— objawy uszkodzenia mozdzku. W obu formach typowe sg nasilone objawy dysfunkcji uktadu autonomicz-
nego, glownie hipotonia ortostatyczna, zaburzenia zwieraczy oraz impotencja. W 1998 roku ustalono kryteria
diagnostyczne MSA. Autorzy przedstawiaja przypadek 61-letniej chorej z mniej wiecej 3-letnim wywiadem
zespotu mozdzkowego, do ktdrego dotgczyly si¢ nastepnie objawy autonomiczne i parkinsonowskie. Badanie
MR glowy ujawnito charakterystyczne dla formy MSA-C duzego stopnia zanik mézdzku, pnia mozgu oraz
objaw ,krzyza” w moscie. Test pionizacyjny wskazal na ci¢zka hipotoni¢ ortostatyczng. Leczenie L-dopa
w umiarkowany sposOb zmniejszyto nasilenie zespotu parkinsonowskiego, a midodrinem — hipotonii ortosta-
tycznej. Autorzy omawiaja problemy diagnostyki MSA, ze szczeg6lnym uwzglednieniem roli badania MR,
oraz przedstawiajg aktualny stan wiedzy na temat patogenezy, epidemiologii i terapii MSA.

SE.OWA KLUCZOWE: zanik wielouktadowy, zanik m6zdzku, rezonans magnetyczny, hipotonia ortosta-
tyczna, niewydolnos¢ autonomiczna

Summary |

Multiple system atrophy (MSA) is a relatively rare degenerative disease of the central nervous system. The
prevalence of MSA is about 2-4/100,000. The disease is included to synucleinopathies. The most character-
istic neuropathological findings in MSA is argyrophilic glial cytoplasmatic inclusions in oligodendroglia
which is composed of o-synuclein and ubiquitin. At present two main forms of the MSA are known: MSA-P
and MSA-C. Symptoms of parkinsonism with rigidity and bradykinesia are more typical in MSA-P. Cerebellar
signs are more characteristic for MSA-C. Severe autonomic failure, initially or during further clinical course
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in MSA-P and MSA-C is present in most patients. The main symptoms of autonomic failure are orthostatic
hypotension, urinary and less commonly fecal incontinence, impotence. In 1998 consensus on the diagnosis of
MSA was established. The authors described a case of 61-year-old woman with 3 years of symptoms of cere-
bellar dysfunction followed by Parkinson’s syndrome and autonomic failure. MRI of the brain revealed severe
atrophy of the cerebellum and brain stem, and “hot cross bun sign” in pons. Tilt-test confirmed orthostatic hypo-
tension. Treatment with L-dopa and midodrin was moderately effective. The authors described problems of
diagnostics, especially role of MRI, and actual problems of epidemiology, pathogenesis and treatment of MSA.

KEY WORDS: multiple system atrophy, cerebellar atrophy, magnetic resonance, orthostatic hypotension,

autonomic failure

WSTEP

rodnieniowg chorobg oSrodkowego uktadu ner-

wowego. Wediug roznych autorow czestosce jej
wystepowania waha si¢ od 1,94 do 4,4/100.000 lud-
nosci®?, choroba wystepuje wice dos¢ rzadko, niemniej
moze byC i tak, ze cze¢SC przypadkow jest nierozpoznawa-
na lub mylona z innymi jednostkami (najcz¢Sciej z cho-
robg Parkinsona, chP). W obrebie MSA znajduja si¢
obecnie (wyrOzniane dawniej jako osobne jednostki): za-
nik oliwkowo-mostowo-mo6zdzkowy (OPCA), zwyrod-
nienie nigrostriatalne (SND) i zespdt Shy’a-Dragera
(SDS). Wspdtczesny podziat zaniku wielouktadowego
wyrdznia postac parkinsonowska (MSA-P), ktora klinicz-
nie wydaje si¢ odpowiednikiem SND. Cechuje si¢ ona
dominujgcym poczatkowo parkinsonizmem (giownie
sztywnos¢ i spowolnienie). Posta¢ mozdzkowa (MSA-C),
odpowiednik dawnej OPCA, charakteryzuje si¢ dominu-
jacym poczatkowo zespolem mozdzkowym. Objawy SDS
towarzysza obu formom MSA od poczatku lub dotacza-
ja sie w pOZniejszej fazie, wystepujac ostatecznie nie-
mal w kazdym przypadku MSA-P i MSA-C. Zaawan-
sowane postaci choroby cechujg si¢ wspotistnieniem
objawOw mozdzkowych i parkinsonowskich, wegetatyw-
nych (gtownie impotencja, hipotonia ortostatyczna, za-
burzenia zwieraczowe), dosS¢ cz¢sto objawOw piramido-
wych, a u okoto 40% chorych wystepuje polineuropatia
czuciowo-ruchowa o aksonalnym charakterze®. Zespot
parkinsonowski jest w zdecydowanej wickszosci przy-
padkow niewrazliwy na L-dope. U wigkszosci chorych
nie wystepuje otepienie. MSA mozna bra¢ pod uwage
w przypadku wystapienia objawow klinicznych po 30. ro-
ku zycia. Niemal w kazdym przypadku choroba ujawnia
si¢ przed 80. rokiem zycia, a Sredni wiek w chwili zacho-
rowania wynosi okofo 50-60 lat"~.
Charakterystyczny jest obraz patologiczny MSA. Obec-
ne sg wirety w cytoplazmie komorek glejowych (oligo-
dendrocytow), wirety w cytoplazmie neuronow, glejo-
we wtrety Srodjadrowe, neuronalne wirety Srodjadrowe
i dystroficzne neuryty (DNs)®. MSA nalezy do o-synu-
kleinopatii. Wtrety w cytoplazmie komorek glejowych sg
srebrnochfonne i uwaza si¢ je za najbardziej swoiste dla

Z anik wielouktadowy (MSA) jest pierwotnie zwy-
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MSA. Proces zwyrodnieniowy dotyka najsilniej tupi-
ny, brzusznej cz¢Sci istotny czarnej, jadra grzbietowe-
go n. X, jadra miejsca sinawego, jader wiasnych mostu,
kory mozdzku (komorki Purkinjego), jader katecholami-
nergicznych w opuszce, podwzgdrzu i przede wszystkim
jader posrednio-bocznych (wspodtczulnych) w odcinku
piersiowym, a takze jader Onufa w odcinku krzyzowym
rdzenia kregowego. W sporadycznych przypadkach pro-
ces zwyrodnieniowy obejmuje komorki rogdw przednich,
ponadto u cz¢Sci chorych obecna jest demielinizacja
w obrebie szlakow piramidowych. Istotny moze by¢
fakt dominujacego w MSA uszkodzenia gleju, gtownie
oligodendrocytéw (wtrety GCIs). Smier¢ oligodendro-
cytow nastepuje prawdopodobnie w procesie apop-
tozy"?. Uszkodzenie neurondw to najpewniej zjawisko
wtorne do zmian w gleju®. Natura procesu zwyrodnie-
niowego w MSA jest jednak z pewnoscig bardziej zto-
zona i obecnie niejasna.

Ponizej przedstawiamy przypadek chorej z charaktery-
stycznym obrazem klinicznym i typowymi dla MSA-C
zmianami w MR mozgowia.

OPIS PRZYPADKU

Chora J.K., lat 61, byta w latach 2004-2005 dwukrotnie
hospitalizowana w Oddziale Neurologii Szpitala Wo-
jewddzkiego im. Jana Pawla I w Belchatowie. Pierwszy
raz zostala przyjeta do szpitala 1 czerwca 2004 roku
z powodu zaburzef chodu, rownowagi, zaburzeh mowy
i spadku masy ciata. Objawy pojawily si¢ 2 lata wczeSnie;
1 powoli si¢ nasilaty. Poczgtek dolegliwosci chora wigza-
ta ze stresem 1 przezyciami emocjonalnymi zwigzanymi
ze Smiercig syna. Dotychczas przewlekle nie chorowata.
Negowata tez urazy gtowy, utraty przytomnosci, bole gto-
wy. Okresowo pojawialy si¢ ortostatyczne zawroty glowy.
Wywiad rodzinny byt negatywny. W badaniu internistycz-
nym nie stwierdzono odchylen, RR od 90/60 do 130/80.
W badaniu neurologicznym odnotowano: dyzartri¢, nie-
wielkie spowolnienie ruchowe, wygorowane symetrycznie
odruchy Sciegniste, ataksj¢ w probie palec — nos i pigta
— kolano obustronnie, ataksj¢ tutowia, chod na szerokiej
podstawie, chwiejng prob¢ Romberga (pada do tytu)
oraz niewielkie zaniki krotkich miesni ragk. Nie stwier-
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dzono zaburzen gatkoruchowych. Dno oczu w normie.
Uzyskano prawidtowe wyniki podstawowych badan
laboratoryjnych, RTG klatki piersiowej, EKG i USG ja-
my brzusznej. Rowniez lipidogram, koagulogram, pro-
by watrobowe i poziomy markerOw nowotworowych
(CEA i CA-125) byly w normie. Konsultacja ginekolo-
giczna nie wykazata patologii narzadu rodnego i gruczo-
tow piersiowych. Poziom TSH byt obnizony, poziomy
wolnych hormonow tarczycy — prawidtowe. USG gru-
czotu tarczowego ujawnito migzsz tarczycy o niejedno-
rodnej drobnoguzkowej strukturze. Konsultujacy endo-
krynolog rozpoznat supresj¢ TSH, bez cech hipertyreozy.
Badanie TK gtowy ujawnilo nasilony zanik mozgowia,
gtownie mozdzku i pnia mozgu z poszerzeniem komo-
ry IV. Stan chorej w trakcie hospitalizacji byt stabilny. Bra-
no pod uwage procesy zwyrodnieniowe mozdzku, a tak-
ze zespOt paranowotworowy, niemniej wykonane badania
nie potwierdzaty obecnosci nowotworu ziosliwego. Cho-
ra zostata wypisana do domu po 10 dniach hospitalizacji.
Mniej wigcej po 9 miesigcach znacznie nasilily si¢ za-
burzenia chodu i rownowagi. Pojawily si¢ i narastaty sy-
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50 Rys. 3. MR, czas Tl-zalezny, zanik struktur pnia mozgu

Rys. 2. MR, czas Tl -zalezny, zanik struktur mozdzku i pia
mozgu

metryczna sztywnoS¢ mi¢Sniowa oraz drzenie spoczyn-
kowe prawych konczyn. Ponadto wystepowaty upadki,
nawet bez wyraznej przyczyny zewngtrznej, tendencja do
omdlefi po pionizacji oraz nietrzymanie moczu. W dniu
9 czerwca 2005 roku chora zostala ponownie przyjeta na
oddziat neurologii. Zwracaly uwage znaczne spowolnie-
nie ruchowe, sztywno$¢ mi¢Sniowa i zaburzenia rowno-
wagi. Neurologicznie cechy zespotu mozdzkowego oraz
parkinsonowskiego wyrazajace si¢ symetryczng sztywno-
Scig mieSni i drzeniem spoczynkowym prawych koficzyn.
Mowa dyzartryczna, wygorowane odruchy Sciggniste bez
objawu Babinskiego. Ponadto zaobserwowano wolne
sakkady przy poziomych, ale nie pionowych, ruchach
gatek ocznych. Nie stwierdzono ograniczen gatkorucho-
wych, nadjadrowego porazenia spojrzenia, zaburzen po-
tykania ani czucia. Badanie psychiatryczne nie ujawnito
otepienia. Internistycznie bez odchylen. RR od 90/60 do
120/80. Z uwagi na stan ogdlny chorej nie zdecydowa-
no si¢ na wykonanie tilt-testu na stole pionizacyjnym.
Wykonano probe pionizacyjng przytdzkowa, stwierdzajac
wyrazng hipotoni¢ ortostatyczng (spadek RR w 2. mi-

BELCHATOW MR

Rys. 4. MR, czas T2-zalezny, zanik mozdzku
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nucie po pionizacji z 110/60 do 80/40 mm Hg, probe
przerwano). Dwufazowe badanie MR mozgowia (SE T1,
FSE T2, PD, IR, FLAIR) wykazato nasilony zanik struk-
tur podnamiotowych (moézdzek i pien mozgu, konary
mozdzku) (rys. 1-4) oraz objaw ,krzyza” w moscie (rys.
5, 6). Badanie MR wykonano aparatem Hitachi AIRIS I
o indukgji pola 0,3 T. Na podstawie obrazu klinicznego
(zespdt pozapiramidowo-moézdzkowy, hipotonia orto-
statyczna, upadki), charakterystycznego przebiegu kli-
nicznego i obrazu MR postawiono diagnoz¢ MSA ty-
pu C. Do leczenia wigczono L-dope (Madopar) w dawce
375 mg/dobe, zwigkszonej nastepnie do 500 mg 4 razy na
dobe, oraz midodrin, 2x1 tabletke. Uzyskano umiarkowa-
ne zmniejszenie sztywnosci, spowolnienia i drzenia oraz
niewielkg poprawe sprawnosci chodu. Pojawity sie jednak
dyskinezy w obrebie ust i j¢zyka. Zmniejszyly si¢ zaburze-
nia ortostatyczne. Chora zostata wypisana do domu.

OMOWIENIE

W roku 1998 ustalono kryteria rozpoznania MSA (Gil-
man i wsp.)?. WyrOzniajg one cztery gtowne grupy ob-
jawow klinicznych: zaburzenia autonomiczne, zespoty
parkinsonowski, m6zdzkowy oraz piramidowy. W ob-
rebie kazdej grupy wyszcezegOlnione sg poszczegolne
objawy kliniczne (np. hipotonia ortostatyczna definio-
wana jako obnizenie RR skurczowego o 30, a rozkur-
czowego 0 15 mm Hg w ciggu 3 minut od pionizacji).
Rozpoznanie MSA moze by¢: mozliwe, prawdopodob-
ne i pewne (potwierdzone neuropatologicznie). Zgodnie
z tymi kryteriami u pacjentki J.K. mozna rozpoznac
mozliwe MSA (zespdt mozdzkowy wyrazajacy si¢ atak-
sja tutowia, chodu i dyzartrig jako kryterium gtowne plus
hipotonia ortostatyczna i sztywnoS$¢ oraz spowolnienie
ruchowe jako dwa objawy czgstkowe z pozostatych kry-
teriow gtownych). Przedstawiona chora prezentuje zatem
typowe cechy kliniczne zaniku wielouktadowego typu C
(MSA-C). Jednoczesnie nie sg spetnione kryteria wyklu-
czajace, takie jak: wiek ponizej 30 lat, dodatni wywiad
rodzinny, halucynacje, ot¢pienie, nadjgdrowe porazenie

Rys. 5. MR, czas T2-zalezny, objaw ,krzyza” w moscie
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spojrzenia, pionowe wolne sakkady®. Pierwsze objawy
kliniczne pojawily si¢ u pacjentki w 58. roku zycia, z kolei
pierwszy kontakt z neurologiem nastapit mniej wiccej po
2 latach od ich wystapienia, za$ rozpoznanie MSA-C
ustalono po 36 miesigcach. Sg to dane zblizone do tych,
ktore przedstawili Chrysostome i wsp."” W analizowa-
nej przez siebie grupie 50 0sob z MSA stwierdzili oni,
iz pierwsza porade¢ udzielono chorym po 15 miesigcach
(doktadnie 15,5 miesigca), natomiast diagnoze stawiano
srednio po 43 miesigcach. Sredni wiek chorych w chwili
wystapienia objawow klinicznych wynosit 62,1 roku, zas
w chwili postawienia diagnozy — 67 lat. W badaniu Wata-
nabe i wsp.“ obejmujgcym 230 chorych z MSA pierwsze
objawy choroby wystepowaly Srednio w wieku 55 lat,
a diagnoze¢ stawiano po 3,2 roku. W materiale Chry-
sostome i wsp. chorzy z MSA-C stanowili mniejszo$¢
(15 z 50), z kolei w 230-osobowe;j grupie z Japonii — zde-
cydowana wickszos¢ (155), z dominacja plci meskie;.

W naszym przypadku na poczatku wystepowaly gtownie
objawy ruchowe, przede wszystkim zaburzenia chodu,
rownowagi, do ktorych dotaczyly si¢ nastepnie upadki
1objawy wegetatywne (hipotonia ortostatyczna, nietrzy-
manie moczu), a dopiero pozniej objawy parkinsonow-
skie. Dominacja objawow mo6zdzkowych jest charakte-
rystyczna dla tej postaci MSA. Watanabe i wsp.” podaja,
ze w grupie 155 pacjentow z MSA-C az u 106 poczat-
kowymi objawami klinicznymi byly zespot mozdzkowy
oraz towarzyszace objawy autonomiczne, glownie zabu-
rzenia zwieraczy i omdlenia. W przypadku naszej chorej
zaburzenia wegetatywne dofaczyly si¢ w wyraznie obja-
wowej postaci po kilkunastu miesigcach od wystapienia
zaburzen chodu i rownowagi. Zespot parkinsonowski
dotgczyt sie w nastepnej kolejnosci. Ponadto u prezen-
towanej chorej obecne byty objawy piramidowe pod
postacig wygorowanych odruchow, ale bez objawu Ba-
binskiego, i sakkady w czasie dowolnych ruchow gatek
ocznych. Burk i wsp.” w analizowanej 33-osobowej gru-
pie chorych z MSA-C stwierdzili nietrzymanie moczu
u 91%, hipotonig¢ ortostatyczna u 82%, oczoplas u 76%,

Rys. 6. MR, czas PD-zalezny, objaw , krzyza” w moscie
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objawy piramidowe u 70%, sztywnoS¢ u 64%, akine-
zj¢ u 55%, drzenie zamiarowe u 46%, wreszcie sakkady
u 24% chorych. Autorzy japonscy podaja, ze jako pierw-
sze objawy autonomiczne i objawy ruchowe wystapity
odpowiednio u 31% i 69% chorych z MSA-C®. W na-
szym przypadku nastapit doS¢ szybki postep objawdw
i niesprawnosci. W 3. roku choroby pacjentka praktycz-
nie nie porusza si¢ samodzielnie, wymagajgc pomocy
dwoch 0sob do pokonania kilku metrow. W 155-0so-
bowej grupie chorych z Japonii korzystanie z wozka in-
walidzkiego stato si¢ nieodzowne Srednio po 4 latach,
a mediana czasu do Smierci wyniosfa 10 lat®. Z uwagi
na poczgtkowg dominacje zespotu mozdzkowego, obraz
TK, w ktorym zasadniczg patologig byt zanik mézdzku,
1 brak pozytywnego wywiadu rodzinnego braliSmy po-
czatkowo pod uwage przede wszystkim zespot paranowo-
tworowy. Jednak wykonywane liczne badania obrazowe
1laboratoryjne nie ujawnity w okresie 12 miesi¢cy jakich-
kolwiek cech choroby nowotworowej. Uwazamy, ze dal-
szy przebieg kliniczny zdecydowanie przemawia za MSA.
Wsrod badan diagnostycznych, ktore w naszym przypad-
ku zadecydowaly o rozpoznaniu MSA, na plan pierwszy
wysuwa si¢ rezonans magnetyczny mozgowia (badanie
wykonane w czasie drugiej hospitalizacji), coraz czgsciej
uznawany za bardzo wartosciowy w rdznicowaniu cho-
rob zwyrodnieniowych OUN, a zwlaszcza przyczyn ze-
spoltow parkinsonowskich“®. Dos¢ typowy dla MSA-C
jest w badaniu MR znaczny zanik mozdzku (przede
wszystkim robaka mozdzku), konarow mozdzku i mo-
stu®”. Stopien zaniku wydaje si¢ korelowa¢ z dtugoscig
{rwania procesu patologicznego i nasileniem objawow".
Szczegolnie doktadne sa badania MR z wykorzystaniem
oceny wolumetrycznej ocenianych struktur®. U wszyst-
kich chorych z MSA-C badanych technikag MR Bhatta-
charya i wsp.” stwierdzili nieprawidiowoSci w obrebie
mozdzku, przede wszystkim zanik robaka, potkul i nie-
prawidtowy sygnat z konarow Srodkowych mozdzku.
Charakterystyczny dla MSA-C jest rowniez tzw. objaw
»Krzyza” w moscie (ang. hot cross bun sign)®®. Jest to
nieprawidtowy hiperintensywny w PD, T2 sygnat ukta-
dajacy si¢ w obraz krzyza w obrebie mostu. Odpowia-
da on glejozie widkien poprzecznych mostu. Objaw ten
wystepuje u okoto 60-65% chorych®. Japonscy autorzy
wyrOznili 6 stadiow jego zaawansowania (od 0 — brak
do 5)®. Obraz MRI ewoluuje i wytworzenie si¢ peinego
objawu ,krzyza” (5. stopiefl) trwa nawet 6-7 lat. W dal-
szej kolejnosci moze pojawic si¢ objaw ,,pekniecia” sko-
rupy, bedacy hiperintensywnym linijnym wzmocnieniem
sygnatu w T2 w grzbietowo-bocznej cz¢sci skorupy. Ob-
jaw ten w przypadku MSA-C wystepuje pdZno, w prze-
ciwienistwie do MSA-P. Autorzy podaja, ze w ciagu
pierwszych 4 lat trwania MSA-C nie stwierdzili obja-
wu ,,peknigcia” skorupy u zadnego chorego (lub byt on
tylko stabo widoczny i jednostronny)®. Autorzy postu-
giwali si¢ w badaniach aparatem MR o indukcji pola
0,2 T, a wigc stabszym niz w naszym przypadku. Obraz

MR naszej chorej w petni odpowiada prezentowanym
w piSmiennictwie, jako charakterystyczny dla MSA-C.
Stwierdzilismy zardwno dramatyczny zanik struktur
mozdzku oraz pnia mézgowego, jak i objaw ,krzyza”
w moscie, w 4. stopniu zaawansowania, co odpowia-
da czasowi trwania choroby. Nie stwierdziliSmy obja-
wu ,pekniecia” skorupy.

Duza warto$¢ w diagnostyce MSA maja tez techniki
medycyny nuklearnej, zwlaszcza SPECT oraz badanie
EMG zwieracza odbytu, potwierdzajace odnerwienie,
bardzo charakterystyczne dla MSA. Testy ukfadu auto-
nomicznego pozwalajg ocenic stopief jego uszkodzenia.
U prezentowanej chorej wykonano jedynie przytdzkowy
test pionizacyjny, ktory potwierdzit ciezkg hipotoni¢ orto-
statyczna. Nastapit spadek RR skurczowego 0 30 mm Hg
w 2. minucie po pionizacji, co wedtug kryteriow Gilmana
i wsp. jest znamienne dla hipotonii w MSA®.
Diagnostyka roznicowa MSA-C obejmuje wspominany
juz zespOt paranowotworowy, ale takze szereg pierwot-
nie zwyrodnieniowych chordob OUN. Nalezy pamigtac
o zanikach rdzeniowo-moézdzkowych (SCA) i pierwot-
nych zanikach mézdzku. W przypadku SCA czgsto ob-
cigzony jest wywiad rodzinny. Poza tym SCA i pierwotne
zaniki mozdzkowe zwykle zaczynajq si¢ wyraznie weze-
$niej niz MSA-C. Z punktu widzenia czysto klinicznego
szczegOlnie istotng cechg wyrdzniajaca pacjentow z MSA
sq jednak wyrazne objawy autonomiczne. Ponadto w dia-
gnostyce roznicowej nalezy uwzglednia¢ postepujace
porazenie nadjadrowe (obecne nadjadrowe porazenie
spojrzenia), a w przypadku nasilonych objawOw parkin-
sonowskich nawet idiopatyczng chorobe Parkinsona
(ichP), ktora jednak roznicowana jest przede wszystkim
7 MSA-P. Rdznicowanie MSA z czysta niewydolnoScia
autonomiczng (ang. pure autonomic failure, PUF) uta-
twiajg wezesniejszy wiek zachorowania, diugi przebieg
oraz brak objawow zajecia innych struktur OUN w tej
drugiej jednostce chorobowej. W diagnostyce roznico-
wej mozna wykorzystac test stymulacji uwalniania hor-
monu wzrostu (GH) po podaniu klonidyny. W ichP
oraz PUF klonidyna powoduje wzrost st¢zenia GH w su-
rowicy. W MSA nie ma tego wzrostu, co wynika z o$rod-
kowej dysfunkcji autonomicznej u tych chorych®.
Leczenie chorych z MSA nalezy do trudnych i mato efek-
tywnych, szczeg6lnie dotyczy to postaci MSA-C. Istot-
ne jest korygowanie zaburzen autonomicznych, przede
wszystkim groznej ortostatycznej hipotonii. W naszym
przypadku zastosowaliSmy midodrin z do$¢ dobrym skut-
kiem. Niewinowska-Rupf'i wsp."” przedstawili przypadek
pacjentki z ci¢zkg hipotonig ortostatyczng w przebiegu
MSA skutecznie leczonej iniekcjami erytropoetyny. Auto-
rzy uwazaja, iz lek ten podnosi ciSnienie t¢tnicze poprzez
bezposredni wplyw na naczynia, a nie poprzez poprawe
wypetnienia fozyska naczyniowego. Leczenie L-dopg
moze dawac efekty w zakresie objawow parkinsonowskich
nawet u okofo 20% chorych""'"*, dlatego —jezeli sa obec-
ne — warto podjac probe leczenia L-dopa. W prezen-
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towanym przypadku nastgpito umiarkowane zmniej-
szenie sztywnosci, spowolnienia. Dos¢ szybko ujawnity
si¢ jednak dyskinezy, co jest charakterystyczne dla cho-
rych MSA leczonych L-dopa. Nie wiadomo, jak diugo
utrzyma si¢ ten umiarkowanie pozytywny efekt terapii.
Etiologia MSA jest nieznana. Brane sg pod uwage zabu-
rzenia czynnoSci mitochondriow, wptywy metali cigzkich,
wirusy. Niektorzy badacze wskazujg na udziat czynni-
kow srodowiskowych, podobnie jak w ichP (MSA i ichP
sq synukleinopatiami). Czynniki te to przede wszyst-
kim herbicydy, pestycydy, rozpuszczalniki organiczne.
W przypadku chorych analizowanych przez Chryso-
stome i wsp."” nie potwierdzono jednak zwigkszonej eks-
pozycji na te substancje. Dopoki nie poznamy, chocby
tylko w pewnym stopniu, etiologii MSA, efektywne le-
czenie nie bedzie mozliwe. Rokowanie w MSA jest zie
— choroba prowadzi do $mierci. W postaci MSA-C me-
diana czasu do unieruchomienia w {6zku wyniosta 8§ lat,
aprzezycia— 10 lat w grupie 155 chorych analizowanych
przez Watanabe i wsp.*’ Oczekiwany czas przezycia od
chwili postawienia diagnozy MSA to okoto 6 lat. Auto-
rzy ci stwierdzili tez, ze jezeli w ciagu 3 lat od wystapie-
nia pierwszych symptomow obecne sg zarOwno objawy
autonomiczne, jak i ruchowe, rokowanie jest gorsze™.
Niestety, tak jest u prezentowanej przez nas chorej.
U pacjentki, wedtug nas, wystepuja doS¢ typowe dla
MSA-C objawy neurologiczne, a charakterystyczny i uni-
kalny obraz MR mozgowia jest tego silnym potwierdze-
niem i wart jest przedstawienia.
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