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Odmitnuti odpovédnosti:

"Podpora Evropské komise pro vyddni této publikace nepredstavuje schvdleni jejiho obsahu, ktery odrdZi pouze ndzory autord,
a Komise nenese odpovédnost za jakékoli pouZiti informaci v ni obsaZzenych."

Dalsi informace o Evropské unii jsou k dispozici na internetu (http://europa.eu). Lucemburk:
Urad pro publikace Evropské unie, 2020.

O Evropska unie, 2020
Reprodukce je povolena pod podminkou uvedeni zdroje



*3n European
)
i3y Reference
LY

040" Networks

UVOD DO EVROPSKE REFERENCNI SITE PRO VZACNA NEUROLOGICKA
ONEMOCNENI (ERN-RND)

ERN-RND je evropska referencni sit zfizena a schvalend Evropskou unii. ERN-RND je zdravotnicka
infrastruktura, ktera se zaméruje na vzacna neurologicka onemocnéni (RND). Tfemi hlavnimi pilifi ERN-
RND jsou (i) sit odbornikd a odbornych center, (ii) vytvafeni, sdruzovani a Sifeni znalosti o RND a (iii)
zavadéni elektronického zdravotnictvi, které umozni, aby odborné znalosti cestovaly misto pacient( a
rodin.

ERN-RND sdruzuje 32 prednich evropskych odbornych center ve 13 clenskych statech a zahrnuje velmi
aktivni pacientské organizace. Centra se nachazeji v Belgii, Bulharsku, Ceské republice, Francii, Italii, Litvé,
Madarsku, Némecku, Nizozemsku, Polsku, Slovinsku, Spanélsku a Velké Britanii.

ERN-RND pokryva nasledujici skupiny onemocnéni:

e Ataxie a dédi¢né spastické paraplegie

e Atypicky parkinsonismus a geneticka Parkinsonova choroba

e Dystonie, paroxysmalni porucha a neurodegenerace s akumulaci mozkovych iont(
e Frontotemporalni demence

e Huntingtonova choroba a dalsi ukoly

e Leukodystrofie

Konkrétni informace o siti, odbornych centrech a nemocech, kterymi se zabyva, najdete na webovych
strankach sité www.ern-rnd.eu.

REKONDICE PRO KLINICKE POUZITI:

Evropskd referenéni sit pro vzdcnd neurologickd onemocnéni vypracovala tyto informace
o diagnoze atypického parkinsonismu, které maji pomoci pri stanoveni diagnozy.
Referenéni sit doporucuje tyto informace pouZivat.

DISCLAINIER

Pokyny pro klinickou praxi, doporuceni pro praxi, systematické prehledy a dalsi pokyny publikované,
schvélené nebo potvrzené ERN- RND jsou vyhodnocenim aktualnich védeckych a klinickych informaci
poskytovanych jako vzdéldvaci sluzba. Tyto informace (1) by nemély byt povaZzovany za souhrn vSech
spravnych |écebnych postupl, metod péce nebo za vyjadreni standardu péce; (2) nejsou prlibéiné
aktualizovany a nemusi odrazet nejnovéjsi dikazy (nové informace se mohou objevit v dobé mezi
vytvorenim informace a jejim zverejnénim nebo prectenim); (3) zabyvaji se pouze konkrétné uréenou
otazkou (otazkami); (4) nepredepisuji Zadny konkrétni postup lékarské péce a (5) nejsou urceny k tomu,
aby nahradily nezavisly odborny Usudek osettujiciho lékare, protoZze informace nezohlednuji individualni
rozdily mezi pacienty. Ve vSech pripadech by mél osetfujici poskytovatel zvoleny postup zvazit v kontextu
léCby konkrétniho pacienta. PouZiti informaci je dobrovolné. ERN-RND poskytla tyto informace tak, jak
jsou, a neposkytuje Zadnou vyslovnou ani implicitni zaruku tykajici se téchto informaci. Spolec¢nost ERN-
RND se vyslovné zfika jakychkoli zaruk prodejnosti nebo vhodnosti pro konkrétni pouziti nebo ucel.
Spole¢nost ERN-RND nenese Zadnou odpovédnost za jakékoli zranéni nebo Skodu na osobach nebo
majetku, ktera by vznikla v dlsledku pouziti téchto informaci nebo v souvislosti s nimi, ani za jakékoli
chyby nebo opomenuti.
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PIETHODOLOGY

Vyvoj téchto informaci provedla skupina Disease pro atypicky parkinsonismus ERN-RND.

comlex diseases

SKUPINA ONEMOCNENITYPICKY PARKINSONISMUS
Koordinatofi skupin nemoci:

Thomas Gasser?!, Wassilios Meissner?

Clenové skupiny nemoci:
ZDRAVOTNICKYM PRACOVNIKUM:

Alberto Albanese3; Norbert Briiggemann?; Yaroslau Compta®; Malgorazate Dec-Cwiek®;, Maria Teresa
Dotti’; Antonio Elia® Antonio Federico’; Dusan Flisar®; Barbara Garavaglia®; Zoltan Grosz!; Christine
Klein%; Jiri Klempir!l; Thomas Klockgether!?; Thomas Klopstock!3; Maja Kojovic®; Norbert Kovacs'4
Bernhard Landwehrmeier®; Johannes Levin'3; Gerrit Machetanz!; Maria Jose Marti®>; Anne Pavy-Le
Traon?®; Bart Post!’; Evien RiZi¢ka'l; Franceso Valldeoriola®; Wim Vandenberghe!®

ZASTUPCI PACIENTU:

Lubomir Mazouch 1°

1 Universitatsklinikum Tlbingen, Germany; 2 CHU de Bordeaux, France; 3 IRCCS Clinical Institute Humanitas — Rozzano, Italy; 4
Universitatsklinikum Schleswig-Holstein, Germany; > Hospital Clinic i Provincial de Barcelona y Hospital de Sant Joan de Déu, Spain; ©
University Hospital in Krakow, Poland; 7 AOU Siena, Italy; 8 Foundation IRCCS neurological institute Carlo Besta — Milan, Italy; ® University
Medical Centre Ljubljana, Slovenia; 1© Semmelweis University, Hungary; 11 General University Hospital in Prague, Czech Republic; 12
Universitatsklinikum Bonn, Germany; 13 Klinikum der Universitat Minchen, Germany; 4 University of Pécs, Hungary; 15> Universitatsklinikum
Ulm, Germany; 16 Centre Hospitalier Universitaire de Toulouse, France; 17 Stichting Katholieke Universiteit, doing business as Radboud
University Medical Center Nijmegen, Netherlands; 8 University Hospitals Leuven, Belgium; 1° Spolek pro atypické parkinsonké syndromy,
Czech Republic

1. PREHLED ATYPICKYCH PARKINSONSKYCH SYNDROMU

Atypické parkinsonské syndromy (APS) tvori skupinu poruch, které mohou napodobovat Parkinsonovu
nemoc (PN), zejména v Casnych stadiich onemocnéni. Pod pojmem APS se obvykle shrnuji nasledujici
poruchy:

e Mnohocetna systémova atrofie (MSA)

e Progresivni supranuklearni obrna (PSP)

e Kortikobazalni syndrom (CBS), ktery muUZe byt projevem PSP nebo kortikobazalni degenerace
(CBD).

Pacienti s témito poruchami obvykle vykazuji rychlejSi progresi onemocnéni a Zadnou nebo slabou
odpovéd na pokracujici IéCbu levodopou ve srovnani s pacienty s PD. Specifické syndromy jsou klinicky
definovany k o n st e | a c i pfiznak(. Pacient s podezifenim na parkinsonskou poruchu, ktery vykazuje
nasledujici pfiznaky v ¢asné fazi onemocnéni po nastupu motorickych pfiznakl, by mél byt odeslan ke
specialistovi na pohybové poruchy k dalSimu vysetteni, zda se nejednd o APS:

e 74dnéa nebo slaba odpovéd na levodopu
e Rychla progrese onemocnéni
e Nestabilita chlze a ¢asné pady
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e Vyvoj demence

e Vertikdlni obrna pohledu nebo zpomaleni vertikalnich sakad
e Dysautonomie

e Casna dysartrie, dysfagie nebo stridor

e \yrazné mozeckové priznaky

e Pfiznaky pyramidového traktu

e Dystonie

e Apraxie

e Mpyoklonus

Kromé anamnézy a klinického vysetfeni mohou byt pro podporu klinické diagndzy uzitecna dalsi
diagnosticka opatreni, jako je neurozobrazeni, vysetfeni mozkomisniho moku, autonomni testy a
kognitivni testy. V soucasné dobé neexistuje zadna lécba, kterd by APS vylécila nebo zastavila ¢i zpomalila
progresi onemocnéni. Po stanoveni spravné diagndzy vsak mulzZe byt upravena péce o pacienta s cilem
zmirnit priznaky. V soucasné dobé probiha rada studii, jejichz cilem je |épe definovat spektrum priznakud a
pribéh APS a ovéfit ucinnost rlznych terapeutickych pristupll. Pacienti se spravnou diagndzou APS
mohou mit ze zafazeni do téchto studii prospéch (https://www.michaeljfox.org/trial-finder).

Podrobnéjsi informace o APS naleznete v nize uvedenych konsenzualnich dokumentech.

2. KONSENSUALNI DOKUMENTY

2.1. KONSENSUALNI DOKUMENTY MSA:

e Pellecchia MT, Stankovic |, Fanciulli A, Krismer F, Meissner WG, Palma JA, Panicker J, Seppi K, Wenning
GK jménem studijni skupiny MoDiMSA. Mohou autonomni testy a zobrazovaci metody pfispét k ¢asné
diagnostice MSA? Systematicky prehled a doporuceni studijni skupiny MDS multiple system atrophy
(MoDiMSA). Mov Disord Clin Pract 2020, v revizi.

e Stankovic I, Quinn N, Vignatelli L, Antonini A, Berg D, Coon E, Cortelli P, Fanciulli A, Ferreira JJ, Freeman
R, Halliday G, Hoglinger GU, lodice V, Kaufmann H, Klockgether T, Kostic V, Krismer F, Lang A, Levin J, Low
P, Mathias C, Meissner WG, Norcliffe Kaufmann L, Palma JA, Panicker JN, Pellecchia MT, Sakakibara R,
Schmahmann J, Scholz SW, Singer W, Stamelou M, Tolosa E, Tsuji S, Seppi K, Poewe W, Wenning GK,
jménem studijni skupiny Movement Disorder Society MSA. A critique of the second consensus criteria for
multiple system atrophy (Kritika druhého konsenzualniho kritéria pro atrofii mnohocetného systému).
Mov Disord 2019;34:975-984.

¢ Gilman S, Wenning GK, Low PA, Brooks DJ, Mathias CJ, Trojanowski JQ, Wood NW, Colosimo C, Diirr A,
Fowler CJ, Kaufmann H, Klockgether T, Lees A, Poewe W, Quinn N, Revesz T, Robertson D, Sandroni P,
Seppi K, Vidailhet M. Second consensus statement on the diagnosis of multiple system atrophy. Neurology
2008;71(9):670-6. doi: 10.1212/01.wnl.0000324625.00404.15.

e Berardelli A, Wenning GK, Antonini A, Berg D, Bloem BR, Bonifati V, Brooks D, Burn DJ, Colosimo C,
Fanciulli A, Ferreira J, Gasser T, Grandas F, Kanovsky P, Kostic V, Kulisevsky J, Oertel W, Poewe W, Reese
JP, Relja M, Ruzicka E, Schrag A, Seppi K, Taba P, Vidailhet M. Doporuceni EFNS/MDS-ES/ENS [opraveno]
pro diagnostiku Parkinsonovy nemoci. Eur J Neurol. 2013 Jan;20(1):16-34. doi: 10.1111/ene.12022.

e Trojanowski JQ, Revesz T. Navrhovana neuropatologickd kritéria pro post mortem diagndzu
roztrouseného systému. Pracovni skupina pro neuropatologii MSA. Neuropathol Appl Neurobiol. 2007
Dec;33(6):615-20.

e Laurens B, Constanstinescu R, Freeman R, Gerhard A, Jellinger K, Jeromin A, Krismer F, Mollenhauer M,
Schlossmacher M, G, Shaw LM, Verbeek MM, Wenning GK, Winge K, Zhang J, Meissner WG. Tekutinové
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biomarkery u atrofie mnohocetného systému: B.: prehled iniciativy MSA Biomarker Initiative. Neurobiol
Dis. 2015 Aug;80:29-41. doi: 10.1016/j.nbd.2015.05.004. Epub 2015 May 15.

2.2. KONSENSUALNI DOKUMENTY PSP/CBD:

e Grimm MJ, Respondek G, Stamelou M, Arzberger T, Ferguson L, Gelpi E, Giese A, Grossman M, Irwin DJ,
Pantelyat A, Rajput A, Roeber S, van Swieten JC, Troakes C, Antonini A, Bhatia KP, Colosimo C, van Eimeren
T, Kassubek J, Levin J, Meissner WG, Nilsson C, Oertel WH, Piot |, Poewe W, Wenning GK, Boxer A, Golbe
LI, Josephs KA Litvan I, Morris HR, Whitwell JL, Compta Y, Corvol JC, Lang AE, Rowe JB, Hoglinger GU, for
the Movement Disorder Society-endorsed PSP Study Group. How to Apply the Movement Disorder
Society Criteria for Diagnosis of Progressive Supranuclear Palsy (Jak aplikovat kritéria Spole¢nosti pro
pohybové poruchy pro diagndzu progresivni supranuklearni paralyzy). Mov Disord 2019;34:1228- 1232.

¢ Hoglinger GU, Respondek G, Stamelou M, Kurz C, Josephs KA, Lang AE, Mollenhauer B, Miiller U, Nilsson
C, Whitwell JL, Arzberger T, Englund E, Gelpi E, Giese A, Irwin DJ, Meissner WG, Pan-telyat A, Rajput A,
van Swieten JC, Troakes C, Antonini A, Bhatia KP, Bordelon Y, Compta Y, Corvol JC, Colosimo C, Dickson
DW, Dodel R, Ferguson L, Grossman M, Kassubek J, Krismer F, Levin J, Lorenzl S, Morris HR, Nestor P,
Oertel WH, Poewe W, Rabinovici G, Rowe B, Schellen-berg GD, Seppi K, van Eimeren T, Wenning GK,
Boxer AL, Golbe LI, Litvan I; Studijni skupina PSP schvalena Spolec¢nosti pro poruchy hybnosti.Klinicka
diagndza progresivni supranukledrni obrny: The movement disorder society criteria. Mov Disord.
2017;32(6):853-864. doi: 10.1002/mds.26987.

e Respondek G, Kurz C, Arzberger T, Compta Y, Englund E, Ferguson LW, Gelpi E, Giese A, Irwin DJ,
Meissner WG, Nilsson C, Pantelyat A, Rajput A, van Swieten JC, Troakes C, Josephs KA, Lang AE,
Mollenhauer B, Miller U, Whitwell JL, Antonini A, Bhatia KP, Bordelon Y, Corvol JC, Colosimo C, Dodel R,
Grossman M, Kassubek J, Krismer F, Levin J, Lorenzl S, Morris H, Nestor P, Oertel WH, Rabinovici GD, Rowe
JB, van Eimeren T, Wenning GK, Boxer A, Golbe LI, Litvan |, Stamelou M, Hoglinger GU; Movement Disorder
Society-Endorsed PSP Study Group. Which ante mortem clinical features predict progressive supranuclear
palsy pathology? Mov Disord. 2017;32(7):995-1005. doi: 10.1002/mds.27034.

e Whitwell JL, Hoglinger GU Antonini A, Bordelon Y, Boxer AL, Colosimo C, van Eimeren T, Golbe LI,
Kassubek J, Kurz C, Litvan |, Pantelyat A, Rabinovici G, Respondek G, Rominger A, Rowe JB, Stamelou M,
Josephs KA; Movement Disorder Society- endorsed PSP Study Group. Radiologické biomarkery pro
diagnostiku PSP: kde jsme a kde musime byt? Mov Disord. 2017;32(7):955-971. doi: 10.1002/mds.27038.

e Armstrong MJ, Litvan |, Lang AE, Bak TH, Bhatia KP, Borroni B, Boxer AL, Dickson DW, Grossman M,
Hallett M, Josephs KA, Kertesz A, Lee SE, Miller BL, Reich SG, Riley DE, Tolosa E, Troster Al, Vidailhet M,
Weiner WIJ. Kritéria pro diagnozu kortikobazalni degenerace. Neurologie. 2013;80(5):496-503. doi:
10.1212/WNL.0Ob013e31827f0fd1.

2.3. KONSENSUALNI DOKUMENTY DLB

McKeith et al. Neurology. 2017 Jul 4; 89(1): 88-100. doi: 10.1212/WNL.0000000000004058
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