Przeglad | Sciezka pacjenta z zanikiem wielouktadowym (MSA)
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wiek zachorowania miedzy 50. a 60.
rokiem zycia. Czas przezycia wynosi
ponad 6-9 lat, MSA jest

chorobg mnoga z 5 lub 7 kluczowymi
objawami.

Pierwsze poczatkowe objawy sg subtelne
i niespecyficzne.

Objawy dzielg sie na dwie kategorie:

e objawy ruchowe - obejmuja
chwiejny chdéd i trudnosci ze
staniem, problemy z réwnowaga,
powolnos¢
ruchéw, drzenie i niezdarnosg,
nieregularne drzenie konczyn.
Objawy parkinsonizmu stabo reaguja
na lewodope,

e objawy ze strony autonomicznego
uktadu nerwowego, ktére sg
procesami mimowolnymi, np.
czestosc akcji serca, cisnienie krwi,
kaszel, oddawanie moczu,
funkcje jelitowe
i seksualne

Ponadto inne objawy mogg obejmowac
niekontrolowany smiech lub ptacz
(zwany chwiejnoscig emocjonalng), zywe
sny, gtosne oddychanie w ciggu dnia,
nadmierne chrapanie w nocy,

szeregu objawdéw wymagajacych ustanowienia czasowego
monitorowania w klinikach neurologicznych

MSA jest diagnoza kliniczng i dzieli sie na:

e  MSA z chorobga Parkinsona (MSA-P), w ktérym
dominuje spowolnienie ruchowe, sztywnosc i drzenie.

e  MSA z objawami mézdzkowymi (MSA-C), w ktérym
wystepujg problemy z réwnowagg, drobnymi ruchami
motorycznymi i mowa.

W najnowszych miedzynarodowych kryteriach

diagnostycznych zdefiniowano rézne poziomy pewnosci

diagnostycznej:

e Stwierdzone klinicznie MSA

e Klinicznie prawdopodobne MSA

e Prodromalne MSA, jest to kategoria wytgcznie badawcza i
zostata opracowana, aby osoby z wczesnymi objawami
MSA mogty by¢ brane pod uwage w badaniach
klinicznych.

Ostateczna diagnoza MSA jest mozliwa tylko po zbadaniu
komoérek mézgowych z réznych czesci mézgu
pod mikroskopem.

Ztozonos¢é MSA w praktyce klinicznej rodzi kluczowe pytanie o
zarzadzanie diagnoza kliniczng i leczeniem podtrzymujgcym
podstawowych objawéw MSA:
a) leczenie objawdw neurologicznych jest najskuteczniejsze w
ramach kliniki neurologicznej

e  zaburzenia snu

e problemy logopedyczne

terapii modyfikujgcych przebieg choroby
neurologicznej, wiec leczenie
koncentruje sie na tagodzeniu objawdw.

Mnogos$¢ objawdw MSA wymaga
wspotpracy réznych klinik.

Pacjent z MSA w poczatkowej fazie
choroby niekoniecznie musi by¢
hospitalizowany w klinice neurologicznej
przez dtugi czas.

W drugiej fazie rozwoju choroby MSA
wzrasta czestotliwos¢ dziatan
medycznych zwigzanych z
poszczegdlnymi objawami w réznych
klinikach (oddychanie, asystent kaszlu,
domowa wentylacja ptuc, gastro /
zywienie / PEG, fizjoterapia ...).

W trzeciej fazie terminalnej (zwykle juz
unieruchomiony, zalezny od technologii
wspomagajacej) pacjent z MSA moze
pozostac

a) w specjalistycznych szpitalach
dtugoterminowych,

zwykle przez krotki czas lub b

) kontynuowac opieke domowsa (z
odpowiednim wsparciem dla
tracheostomii, wentylacji ptuc,

osrodka eksperckiego z
udziatem zespotéow
wielodyscyplinarnych w
zwigzku z ta rzadka chorobg




mimowolne wzdychanie, staby, cichy
gtos.

b) wymagaja wielodyscyplinarnej opieki, poniewaz niektére
leczenie kluczowych objawdéw MSA odbywa sie w innych
klinikach (objawy ze strony uktadu moczowo-ptciowego;
objawy Zotadkowo-dietetyczno-zywieniowe; fizjoterapia;
uktad oddechowy...).

kardiologii, wsparcia zywieniowego -
PEG).

Klinika

Doktadne zbieranie wywiadu
Szerokie spektrum badan
neurologicznych

Badanie:

Sprawdz, czy nie wystepuje posturalne
(ortostatyczne) niskie cisnienie krwi
(niedocisnienie), tj.

zmierz cisnienie krwi, lezac ptasko na
tézku oraz po 3 i 10 minutach stania.!

Badanie ultrasonograficzne (USG) w celu
oceny objetosci zalegajacej po oddaniu
moczu (PVR). Cewnikowanie in-out
réwniez ocenia PVR.

Skan MRI mézgu i skan do oceny
przez neuroradiologa pod katem
subtelnych zmian

w réznych obszarach mozgu.

W niejasnych przypadkach nalezy
rozwazy¢ wykonanie scyntygrafii

serca MIBG

lub skanu mézgu DAT, jesli s dostepne
w specjalistycznej klinice.

Podejrzewa sie diagnoze, jesli dana osoba ma:

e  Objawy choroby Parkinsona i ataksje mézdzkowa w tym
samym czasie, jesli w rodzinie wystepowato ktérekolwiek
z tych zaburzen LUB

e  Ataksje, parkinsonizm i niewydolno$é autonomiczna, tj.
nietrzymanie moczu u osoby bez strukturalnych
problemoéw z oddawaniem moczu, zaburzenia erekcji u
mezczyzny w wieku ponizej 40 lat i/lub neurogenne
niedocisnienie ortostatyczne (nOH).

Koncentruje sie na leczeniu objawéw

i terapiach wspomagajgcych:

e  Wsparcie psychologiczne i w
zakresie zdrowia psychicznego

e Terapia CPAP w przypadku
nadmiernego chrapania, bezdechu
sennego i Swistu krtaniowego

e Strategie opieki paliatywnej w razie
potrzeby

Leki

e Lewodopa moze by¢ czasami
stosowana w celu ztagodzenia
objawéw choroby Parkinsona

e Objawy ze strony pecherza
moczowego s3 czesto tagodzone
lekami lub samocewnikowaniem.

e nOH mozna leczy¢ za pomoca
midodryny, fludrokortyzonu. Inne
leki moga byc zalecane w
specjalistycznych osrodkach

e Klonazepam lub melatonina przed
snem w przypadku zaburzen fazy
REM

Coroczne wizyty w
specjalistycznym osrodku w
celu oceny:

poruszania sie,
objawéw
niemotorycznych,
ponownej oceny
diagnozy, jesli objawy
kliniczne i/lub oznaki
ulegna znacznej
zZmianie,
wychwytywania
skutkéw ubocznych
leczenia




Wyzwania | MSA moze by¢ czesto mylone z Nierozpoznanie MSA sprawia, ze opieka nad chorym jest Potrzeba badan w celu znalezienia Znalezienie lekarza
diagnoza ataksji lub choroby Parkinsona | trudniejsza, poniewaz opiekunowie nie sa Swiadomi lekarstwa na szpitalnego z
w poczatkowych stadiach. zagrozen zwigzanych z MSA. te wyniszczajgca chorobe doswiadczeniem w MSA
e Powazne upadki z powodu niedocisnienia Praktyka opieki
Prawidtowa diagnoza jest czesto ULe SR s, domowej nad
op6niona o Nagte przypadki nadcisnienia tetniczego w przypadku pacjentami z MSA
o wspodtistniejace nadcisnienie tetnicze w pozycji wskazuje na potrzebe
lezacej, systematycznego
o Zakazenia drog moczowych i urosepsa, nadzoru medycznego
o Objawy ze strony uktadu oddechowego, poza klinikami
aspiracja, zadtawienie, zapalenie ptuc Dostep do
e Niedozywienie spowodowane trudnosciami w potykaniu specjalistycznych ustug
pielegniarskich miedzy
wizytami w szpitalu
Zespot podstawowej
opieki zdrowotnej
wspotpracuje ze
specjalistycznymi
stuzbami w razie
potrzeby w celu
uzyskania porady i
leczenia objawow.
Cele Obserwacja pod katem "sygnatow Wieksza swiadomosc¢ pracownikdw stuzby zdrowia w zakresie: | Rozwijanie miedzynarodowej Dostgpnos¢

ostrzegawczych" i/lub szybszej progres;ji
niz oczekiwano w pierwotnej diagnozie,
np. choroby Parkinsona, takich jak
wczesne upadki, szybkie uposledzenie
ruchu, nasilajgce sie objawy
autonomiczne, wczesne problemy z
mowaq i potykaniem.

Zbadac¢ osoby z objawami
neurologicznymi, gdy diagnoza nie
zostata postawiona lub jest watpliwa.

1) Diagnoza MSA
2) Postepowanie z objawami
3) psychologiczne i emocjonalne potrzeby oséb z MSA

wspotpracy w zakresie nowych terapii
dla oséb z MSA.

Nalezy pamietac o tym, jak MSA wptywa
na zycie danej osoby, np. prace, zycie
spotfeczne, relacje, finanse, skutki
dtugoterminowe, skutki psychologiczne,
obawy.

Opracowanie sciezki opieki w przypadku
podejrzenia i potwierdzenia MSA

wykwalifikowane;j
fizjoterapii, leczenia
zZywieniowego, wsparcia
psychologicznego,
leczenia zaburzen snu i
problemoéw z
trzymaniem moczu.
Opiekunowie/pacjenci
mogliby

dzieli¢ sie informacjami
o tym, jakie wsparcie




Nalezy uzyskac opinie 2" lub jest pomocne i jak
skonsultowac sie z kolegami z ERN-RND. uzyskac¢ do niego
dostep.

1 Neurogenne niedocis$nienie ortostatyczne (nOH) jest forma niskiego cisnienia krwi. Dzieje sie tak, gdy naczynia krwiono$ne nie zwezaja sie (zaciskaja) podczas wstawania. Znane jest rowniez jako niedocisnienie
posturalne i definiowane jest jako spadek cisnienia krwi (BP) w ciggu 3 minut od wstania o co najmniej 20 mm HG skurczowego lub 10 mm HG rozkurczowego. Jesli dana osoba nie jest w stanie stac, przeprowadza sie
test pochylenia gtowy (HUT). Osoba jest stopniowo podnoszona z ciggtym monitorowaniem cisnienia krwi i tetna.

Niedocisnienie ortostatyczne (OH) jest niespecyficznym objawem, zwykle jest objawem choroby podstawowej, a nie chorobg sama w sobie i nie powinno by¢ stosowane w izolacji. Opdznione OH, tj. nie wystepujace
po 3 minutach, ale wystepujace w ciggu 10 minut od przyjecia pozycji pionowej, jest uwzgledniane jako cecha klinicznie prawdopodobnego MSA.

CPAP - State Dodatnie Cisnienie w Drogach Oddechowych (wspomaganie oddechu podczas snu)
DAT — Skan mézgu z badaniem aktywnego transportera dopaminy

MIBG — Badanie scyntygraficzne serca

MRI — Badanie rezonansem magnetycznym

PEG - Przezskérna endoskopowa gastrostomia

REM - faza szybkich ruchéw gatek ocznych (faza marzen sennych podczas snu)

Nalezy pamietad, ze okreslone terminy (np. ustugi opieki domowej, lekarz ogdlny, fizjoterapia) nie obejmuja tych samych ustug we wszystkich krajach UE i mogg sie rézni¢ w zaleznosci od kraju. Grupy wsparcia
pacjentdéw czesto moga zapewnic¢ wsparcie i zasoby dla pacjentéw i ich rodzin.

Zastrzezenie
ERN-RND wyraznie zrzeka sie wszelkich gwarancji przydatnosci handlowej lub przydatnosci do okreslonego uzytku lub celu. ERN-RND nie ponosi zadnej odpowiedzialnosci za jakiekolwiek obrazenia lub szkody na
osobach lub mieniu wynikajace z lub zwigzane z jakimkolwiek wykorzystaniem tych informacji lub za jakiekolwiek btedy lub pominiecia.
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