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STRESZCZENIE. Zanik wieloukladowy ( MSA), 
zwłaszcza postać z dominującymi objawami parkin­
sonowskimi, sprawia we wczesnej fazie choroby 
wiele trudności diagnostycznych i często jest roz­
poznawany jako choroba Parkinsona, a prawdziwą 
diagnozę poznajemy dopiero po weryfikacji neuro­
patologicznej. Autor omawia zarówno różnice kli­
niczne,jak i różnorodne badania dodatkowe pozwa­
lające na szybsze i prawidłowe rozpoznanie MSA, 
co może mieć znaczenie terapeutyczne. 

SUMMARY. Multiplesystematrophy (MSA), es­
pecially in t he form with a predomination o f parkin­
sanic symptoms, in its early stage is difficult to 
diagnose, often being misdiagnosed as Parkinson's 
disease, while the correct diagnosis is found not 
earlier than in a postmortern verification. Clinical 
differences as we!! as various additional tests he/pfu! 
in arriving saoner at the correct differential diagnosis 
of MSA are discussed, which may be ofimportance 
in clinica l practice. 
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Zanik wieloukładowy (multipfe system 
atrophy- MSA) jest postępującą, nieulecza­
lną, zwyrodnieniową chorobą ośrodkowego 
układu nerwowego (o.u.n.), w której wystę­
pują 4 grupy objawów: pozapiramidowe, 
wegetatywne, móżdżkowe i piramidowe. 
Etiologia choroby nie została jak dotych­
czas ustalona, choć niektórzy autorzy suge­
rują istotną rolę egzoneurotoksyn [12]. 

Termin MSA został wprowadzony do 
neurologii w 1969 roku przez Grahama 
i Oppenheimera, a przypadki te są coraz 
częściej opisywane w piśmiennictwie świato­
wym, natomiast w Polsce nadal są rzadkością. 

Częstość występowania (współczynnik cho­
robowości) szacuje się na 2,3-4,9/100 000 
w populacji ogólnej [4, 34] i 16,8-28,7/100000 

u osób powyżej 55 roku życia [34]. Współ­
czynnik zapadalności oceniono w jednym 
z badań na 0,6/100000/1 rok [4]. Stosunek 
mężczyzn do kobiet wynosi 1,3: l [40]. 

Początkowo do grupy MSA zaliczano 
trzy jednostki chorobowe: 

l. zwyrodnienie prążkowiowo-czarne (stria­
tonigral degeneratżon - SND), w którym 
dominowały objawy parkinsonowskie, 

2. sporadyczna postać zaniku oliwo-mosto­
wo-móżdżkowego (OPCA) - tu na plan 
pierwszy wysuwały się objawy móżdżkowe, 

3. zespół Shy-Dragera (SDS) - dysautono­
mia z dominującą hipotonią ortostatyczną. 
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Odkrycie w 1989 r. przez Pappa i wsp. [17, 
19, 24] szczególnych wtrętów srebrnochłon­
nych w cytoplazmie komórek glejowych, 
głównie w oligodendrycytach we wszystkich 
wymienionych jednostkach sprawiło, że za­
częto uważać je za jedną chorobę o różno­
rodnej ekspresji klinicznej [11]. Ponieważjed­
nym ze składników tych wtrętów w komór­
kach glejowych jest alfa-synukleina, MSA 
łącznie z chorobą Parkinsona i chorobą roz­
sianych ciał Lewy'ego (DLBD) zalicza się 
obecnie do alfa-synukleinapatii [20]. 

Gilman i wsp. [11] proponują obecnie 
zastąpienie dawnego podziału MSA na 
SND, OPCA i SDS nowym podziałem na 
2 podgrupy: 

l. MSA-P, jeżeli dominują objawy parkin­
sonowskie i 

2. MSA-C, jeśli przeważają objawy móżdż­
kowe. 

Uważają oni, że nie ma obecnie podstaw 
do wydzielania osobnej podgrupy z dominu­
jącymi objawami wegetatywnymi określanej 
dawniej jako zespół Shy-Dragera, gdyż obja­
wy wegetatywne (o różnym stopniu nasilenia) 
występują w każdym przypadku MSA. 

OBJAWY KLINICZNE 

Na obraz kliniczny MSA składają się obja­
wy parkinsonowskie, móżdżkowe, wegetatyw­
ne i piramidowe. Gilman i wsp. [11] podali 
dość ścisłe kryteria diagnostyczne pozwalające 
na postawienie rozpoznania MSA możliwego, 
prawdopodobnego lub pewnego. Oczywiście 
do postawienia rozpoznania pewnego MSA 
konieczna jest weryfikacja neuropatologiczna 
z potwierdzonymi srebrnochłonnymi wtręta­
mi cytoplazmatycznymi w komórkach glejo­
wych. Klinicznie u większości chorych domi­
nuje zespół parkinsonowski (ZP), praktycz­
nie nie reagujący na leczenie lewodopą, choć 
obserwowano też małą podgrupę chorych 
z dobrą czasową odpowiedzią na ten lek [13]. 
W grupie ponad 200 chorych opisanych przez 

Wenniga i wsp. u 87% chorych stwierdzono 
ZP, 74% miało zaburzenia wegetatywne, 54% 
- ataksję móżdżkową, 49% - objawy pira­
midowe [40]. 

Zasadniczym problemem klinicznym jest 
różnicowanie pomiędzy chorobą Parkinso­
na (ChP) a MSA we wczesnej fazie choroby 
(pierwsze 5 lat), kiedy to pojawiają się, na­
silają i dominują objawy parkinsonowskie. 
Zaburzenia wegetatywne mogą występować 
w obu chorobach, a objawy móżdżkowe czy 
piramidowe, które mogłyby pomóc w różni­
cowaniu, pojawiają się w MSA później. 
Trudności te występują głównie w postaci 
MSA-P. Powodują one, że nawet w specja­
listycznych ośrodkach ponad 1/3 potwier­
dzonych neuropatologicznie przypadków 
MSA nie została prawidłowo rozpoznana za 
życia, a u pozostałych średni czas od wystą­
pienia objawów do prawidłowego zdiagno­
zowania wynosił ok. 4 lat [39]. 

Pewne cechy kliniczne mogą jednak już 
w pierwszych latach choroby wskazywać na 
możliwe istnienie MSA. Są to: brak jedno­
znacznie pozytywnej reakcji na leczenie lewo­
dopą, ale jednocześnie brak powikłań psychia­
trycznych po lekach przeciwparkinsonow­
skich, wczesne występowanie dyzartrii i dysfa­
gii, nawracające upadki już we wczesnej fazie 
choroby, nasilone zaburzenia wegetatywne, tj. 
podciśnienie ortostatyczne, zaburzenia w od­
dawaniu moczu (nietrzymanie lub retencja), 
zaburzenia defekacji, impotencja u mężczyzn, 
zaburzenia w wydzielaniu potu [30, 37, 41]. 

W postaci MSA-P obserwuje się również 
drobne, szarpiące ruchy mimowolne pal­
ców lub całej ręki określane jako minipoly­
myoclonus [31]. 

Podkreśla się również względnie dobrze 
zachowane przez niemal cały czas trwania 
choroby funkcje poznawcze [40]. Wymienio­
ne objawy kliniczne, choć w MSA występu­
ją częściej, wcześniej i w większym nasileniu, 
nie są jednak swoiste dla tej choroby i mogą 
występować w różnych kombinacjach w in­
nych zespołach atypowego parkinsonizmu 
[20]. Dlatego też coraz większą wagę przy­
wiązuje się obecnie do badań dodatkowych. 
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BADANIA DODATKOWE 

Badania, które mają w MSA znaczenie 
diagnostyczne należą do 3 grup. 

Badania czynności układu 
wegetatywnego i dokrewnego 

Zaburzenia czynności układu wegetatyw­
nego są jedną z zasadniczych składowych ob­
razu klinicznego MSA. Występują one rów­
nież w ChP, ale z reguły klinicznie pojawiają 
się później, nie u wszystkich chorych i są 
mniej nasilone. W ChP uszkodzenie dotyczy 
głównie włókien pozazwojowych, podczas 
gdy w MSA uszkodzone są włókna przed­
zwojowe i mózgowe ośrodki układu autono­
micznego [15, 21]. Różnice te wykorzystuje 
się w różnych testach i badaniach układu 
wegetatywnego właśnie w celu szybkiego 
i wczesnego różnicowania MSA i ChP. 

Scyntygrafia serca z użyciem (J123) MIBG 
pozwala ocenić ilościowo pozazwojowe 
współczulne unerwienie serca i umożliwia ob­
liczenie współczynnika wychwytu tego znacz­
nika w układzie: serce/śródpiersie. Proporcja 
ta jest wyraźnie nieprawidłowa u wszyst­
kich 15 zbadanych chorych z ChP i zaburze­
niami wegetatywnymi, natomiast w przypad­
kach MSA nie stwierdzano takich zaburzeń. 
Wskazuje to na istnienie pozazwojowych 
uszkodzeń układu współczulnego u chorych 
z ChP (nawet we wczesnych stadiach choro­
by) i brak takiego uszkodzenia w MSA, co 
może być dobrym testem diagnostycznym [5]. 

Inną metodą badania układu współczul­
nego są zmiany ciśnienia tętniczego krwi, 
akcji serca i poziomu reniny podczas testu 
pionizacji. Okazuje się, że ciśnienie krwi 
znacznie bardziej obniża się w przypadkach 
MSA, natomiast przyspieszenie akcji serca 
jest znacznie mniejsze w MSA, niż u cho­
rych z ChP lub w grupie kontrolnej [26]. 

Badanie układu renina-angiotensyna-aldo­
steron, który jest w części odpowiedzialny 
za utrzymanie prawidłowego RR i również 
jest sterowany przez autonomiczne unerwie­
nie nerek sugeruje jego uszkodzenie u cho­
rych z MSA. Wskazuje na to wyjściowy po-

ziom reniny niższy niż w grupie kontrolnej 
i w ChP, a różnica ta zwiększa się na nie­
korzyść MSA w teście pionizacyjnym [26]. 

Bardzo ciekawe jest spostrzeżenie auto­
rów japońskich, iż w MSA stwierdza się za­
burzenia systemu regulującego dobowe wa­
hania poziomu wazopresyny argininowej 
(A VP) z obniżeniem tego poziomu w porze 
nocnej. Klinicznie zaburzenie to powoduje 
u chorych z MSA nocną poliurię, co pro­
wadzi do rannych omdleń ortostatycznych. 
Przyczyną tych zaburzeń jest prawdopod o b­
nie uszkodzenie nucleus suprachiasmaticus 
podwzgórza [22]. 

Również badanie współczulnej odpowiedzi 
skórnej (sympathetic skin response - SSR) 
wskazuje na znaczne uszkodzenie układu 
współczulnego w MSA, gdzie latencja SSR 
jest w porównaniu z ChP znacznie wydłu­
żona, a amplitudy obniżone [9]. 

Badania neurofizjologiczne 
Badania potencjałów wywołanych wskazu­

ją, iż ruchowe potencjały wywołane (MEP) 
są prawidłowe u wszystkich badanych cho­
rych z MSA, podczas gdy potencjały wzroko­
we (VEP) i somatosensoryczne (SEP) są za­
burzone u ok. 40% pacjentów, niezależnie 
czy jest to postać MSA-P, czy MSA-C. Po­
tencjały słuchowe (BAEP) częściej są zabu­
rzone w postaci M SA-C i dotyczy to głównie 
!atencji III fali [1]. Jednak niektórzy badacze 
nie stwierdzili zmian w VEP chorych z MSA, 
natomiast znaleźli je u pacjentów z ChP [8]. 
Ważnym badaniem we wczesnej diagnos­

tyce MSA jest EMG zewnętrznego zwiera­
cza odbytu (ASEMG). Podłożem anatomicz­
nym zaburzeń zwieraczy odbytu i pęcherza 
moczowego jest stwierdzany neuropatologi­
cznie ubytek neuronów w grupie komórek 
ruchowych w krzyżowej części rdzenia krę­
gowego, tzw. jądro Onufa, które unerwiają 
te zwieracze [29]. 

Ponieważ u większości chorych z MSA 
stwierdzano elektramiograficznie zaburze­
nia czynności zwieraczy, zaproponowano 
badanie zwieracza odbytu (ASEMG) jako 
wczesny test różnicujący ChP a MSA [23]. 
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Wartość różnicująca tego badania była kwe­
stionowana przez niektórych autorów, lecz 
ostatnie prace potwierdzają jego wagę [38]. 

W grupie 31 chorych z MSA u wszystkich 
stwierdzano w badaniu ASEM G objawy od­
nerwienia, a średni czas trwania potencj alu 
jednostki ruchowej okazał się najbardziej 
miarodajnym parametrem różnicującym po­
między MSA a ChP, wynosząc w grupie 
MSA średnio 17,9 msec, a w grupie innych 
zespołów parkinsonawskich 11,4 [38]. 

Badanie videopolisomnograficzne poka­
zuje u chorych nawet we wczesnej fazie 
MSA objawy określane jako zaburzenia za­
chowania fazy REM (REM sleep behaviour 
disorder - RBD) zaliczane do parasomrui 
[27, 28]. Podczas fazy REM występują 
u tych chorych żywe, często koszmarne sny, 
połączone z miokloniami, szarpnięciami tu­
łowia i kończyn; niekiedy są to złożone 

czynności ruchowe pod postacią gestykula­
cji, ziewania, szarpania lub uciekania. Cza­
sem występują zaburzenia oddechu ze spad­
kiem saturacji. Częstość występowania tych 
stanów wynosi od kilku tygodniowo nawet 
do kilku każdej nocy. Niekiedy RBD mogą 
wyprzedzać o kilka lat pojawienie się innych 
objawów klinicznych, czy to parkinsonaw­
skich czy wegetatywnych [27, 32]. Występo­
wanie RBD pomaga też w różnicowaniu 
między MSA z nasilonymj objawami wege­
tatywnymi, a czystą dysautonomią [17]. 

Kolejną interesującą metodą jest elek­
troretinografia (ERG). W ChP stwierdzono 
zmniejszenie amplitudy zapisu ERG i po­
gorszenie percepcji kontrastu, co świadczy 
o uszkodzeniu dopaminergicznej aktywnoś­
ci siatkówki; zaburzeń tych nie stwierdza się 
natomiast w MSA [32]. 

W różnicowaniu MSA i ChP może być 
pomocny również test klonidynowy. Kloni­
dyna - ośrodkowo działający agonista re­
ceptorów alfa-2 adrenergicznych powoduje 
wzrost wydalania hormonu wzrostu (GH) 
zarówno w grupie kontrolnej, jak i u cho­
rych z ChP, natomiast w grupie MSA (nie­
zależnie czy to jest MSA-P, czy też MSA-C) 
nie stwierdza się większego wydalania ani 

GH, ani GHRH [14]. Jednak nie wszyscy 
autorzy potwierdzają to spostrzeżenie [6]. 

Badania neuroobrazowe 
Jak wiadomo, w chorobie Parkinsona ba­

dania CT i MRI mózgu nie dają żadnych 
pozytywnych wskazówek pozwalających na 
prawidłowe postawienie rozpoznania, czasa­
mi badanie MR uwidocznia depozyty żelaza 
w postaci hipointensywnych ognisk w skoru­
pie i w istocie czarnej [3], ale są to zmiany 
rzadko widywane i nieswoiste. Natomiast 
w diagnostyce MSA obrazy MR są bardziej 
pomocne. W wielu przypadkach stwierdza się 
zmiany w prążkowiu (głównie w skorupie), 
w móżdżku i w pniu mózgu, choć u ok. 20% 
chorych obraz mózgu w badaniu MRI jest 
prawidłowy [13]. Zmiany w prążkowiu to za­
nik skorupy, widoczny w obrazach T2 jako 
kombinacja hipo- i hiperintensywnych zmian 
w skorupie (głównie w postaci MSA-P) [16] 
i charakterystyczne hiperintensywne pasmo 
w bocznej części skorupy [20, 33]. Zmiana ta 
występuje najczęściej tylko po jednej stronie, 
a badanie neuropatologiczne wykazuje w tej 
okolicy wyraźną mikro- i astrogliozę z roz­
rzedzeniem podłoża [15, 20, 36]. 

W badaniach wolumetrycznych za pomo­
cą MRI-3D stwierdzono znacznie mniejszą 
objętość prążkowia, pnia mózgu i móżdż­
ku w grupie chorych z obiema postaciami: 
MSA-P i MSA-C, w porównaniu z grupą 
pacjentów z ChP [35]. 

Również metoda SPECT z użyciem znacz­
nika Jl23 MIBG, wykorzystując omówione 
wcześniej różnice w uszkodzeniu układu 
autonomicznego, pozwala podczas badania 
współczulnego unerwienia serca na odróżnie­
nie MSA od ChP nawet we wczesnych sta­
diach choroby [10]. Natomiast badanie ak­
tywności układu dopaminergicznego w móz­
gu za pomocą SPECT ze znacznikiem Jl23 

- beta CIT nie pozwala na zróżnicowanie 
atypowych zespołów parkinsonawskich [25]. 
Również badanie stężenia niektórych me­
tabolitów w jądrach podstawy za pomocą 
spektroskopii MR nie pozwala, jak dotych­
czas, na różnicowanie MSA i ChP [7]. 
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Pornocna natomiast w diagnostyce zespo­
łów atypowego parkinsonizmu może być 
PET [2, 20], jednak ponieważ jest to bada­
nie niedostępne w Polsce, nie będzie tu sze­
rzej omawiane. 

Sumując, należy powiedzieć, że jeśli klini­
cysta odpowiednio wcześnie zauważy u swe­
go pacjenta objawy poddające w wątpliwość 
rozpoznanie idiopatycznej choroby Parkin­
sona, ma obecnie wiele możliwości, w posta­
ci różnych badań dodatkowych, aby przyży­
ciowo i dość szybko potwierdzić ewentual­
ne rozpoznanie MSA, co może pozytywnie 
wpłynąć na decyzje terapeutyczne. 
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