Piehled

Pacientska cesta - Multisystémova Atrofie (MSA)

FAZE

1 - Prvni pfiznaky

2 - Diagnostika

3 - Lécba

4 - Monitorovani

Nemoc

Projevy po 30. roce véku; pramérny vék
nastupu mezi 50 a 60 lety. Doba pfreziti je
zpravidla 6-9 let nékdy i vice rokd; MSA je
mnohocetné onemocnénis 5 az 7
klicovymi symptomy.

Prvni pocatecni pfiznaky jsou nendpadné
a nespecifické.

Ptiznaky se déli do dvou kategorii:

e motorické priznaky — zahrnuji
nejistou chizi, potize pfi stani,
problémy s rovnovahou, pomalost
pohybl, tfes a neobranost.
Parkinsonské pfiznaky ovsem Spatné
reaguji na lIécbu levodopou

e  pfiznaky postizeni autonomniho
nervového systému, ktery ovliviiuje
mimovolni procesy, napf. srde¢ni
frekvenci, krevni tlak, moceni,
stfevni a sexualni funkce.

Mezi dalsi pfiznaky mize patfit
nekontrolovatelny smich nebo plac (tzv.
emocni inkontinence), Zivé sny, hlu¢né
dychani béhem dne, nadmérné chrapani
v noci, nechténé vzdychani, slaby, tichy
hlas.

Obtiznost MSA spociva v rozsahu pfiznakd, které vyzaduji
v€asné zavedeni systému sledovani na neurologickych
klinikach.

MSA je klinicka diagndza a déli se na:

e MSA s pfevazujicim parkinsonismem (MSA-P), kde
prevaZuje zpomaleni pohyb(, ztuhlost a tres.

e MSA s mozeckovou poruchou (MSA-C), kde jsou hlavné
problémy s rovnovahou, jemnou motorikou a reci.

V nejnovéjsich mezindrodnich diagnostickych kritériich byly

definovany rizné Urovné diagnostické jistoty:

e  Klinicky prokazana MSA

e Klinicky pravdépodobna MSA

e  Prodromalni MSA, tato kategorie je urcena pouze pro
vyzkum a byla vytvorena proto, aby lidé s casnymi
priznaky MSA mohli byt zarazeni do klinickych studii.

Definitivni diagnézu MSA je mozné stanovit az posmrtné
pouze na zakladé vySetfeni mozkovych bunék z rliznych c¢asti
mozku pod mikroskopem.

Vzhledem k ¢etnosti MSA v klinické praxi vyvstava klicova
otazka zvladnuti klinické diagndzy a nasledné udrzovaci lécby
zakladnich priznak( MSA:
a) rfeseni neurologickych priznakd je nejucinnéjsi na
neurologické klinice.

e poruchy spanku

o logopedické problémy
b) vyZzaduje multidisciplindrni péci, protoze nékteré
klicové symptomy MSA se |éci na jinych pracovistich
(urogenitdlni symptomy na urologii; gastrointestinalni na
gastroenterologii, nutri¢ni potiZe ve specializovanych

Zatim nejsou k dispozici zadné ucinné
neurologické terapie modifikujici pribéh
onemocnéni, takze Iécba je zamérena na
mirnéni priznakd.

Mnohocetnost priznakdl MSA vyZaduje
spoluprdaci rtznych klinik.

Pacient s MSA v pocatecni fazi
onemocnéni nemusi byt nutné
dlouhodobé hospitalizovan na
neurologické klinice.

Ve druhé fazi rozvoje onemocnéni MSA
se zvysuje frekvence Iékarfskych zakrok
u jednotlivych rozvinutych pfiznakl na
raznych klinikach (respiracni pfistroje,
domaci plicni ventilace, gastrostomie
nebo Zaludecni sonda).

Ve treti terminalni fazi (je obvykle jiz
pacient zcela imobilni, zavisly na
podplrné technice) mlze pacient s MSA
zUstat.

a) ve specializovanych lécebnach
dlouhodobé nemocnych,
Casto kratkodobé (na 180 dn()
zavisni na typu péce v té které
zemi., nebo

b) pokracovat vdomaci péci (s
adekvatni zdravotni a

Odeslani do narodniho
Centra vysoce specializované
péce se zapojenim
multidisciplinarnich tyma s
ohledem na toto vzacné
onemocnéni.




poradndch; dale je nutna fyzioterapie, respiracni potize a
dalsi...).

pecovatelskou podporou t.j.
tracheostomii, plicni ventilaci,
nutriéni podporou cestu
Zaludecni sondy.

Klinika Peclivy odbér anamnézy Podezreni na diagnozu, pokud ma jedinec: Zaméruje se na lécbu symptom Periodické pUlroéni ndvstévy
Rozsahlé neurologické vysetreni a podpurné terapie: specializovaného centra za
e Parkinsonova a mozeckova ataxie soucasné, pokud se v e limitovanou psychologickou Ucelem posouzeni:
Vysetfovani: rodiné vyskytla néktera z téchto poruch NEBO podporu a podporu dusevniho zdravi | e  hybnych (motorickych)
Kontrola posturaini (ortostatické) nizké | e  Ataxie, parkinsonismus a autonomni selhani, tj. mocovd |e  Terapie CPAP pfi nadmérném pfiznakd
hladiny krevniho tlaku (hypotenze), tj. inkontinence u osoby bez strukturalnich mo&ovych chrapéni, spdnkové apnoi a stridoru |e  nemotorickych pfiznak(,
méfeni krevniho tlaku vleZe na lizku a po problémd, erektilni dysfunkce u muZe mladsiho 40 let e Strategie paliativni péée podle e prehodnotit diagndzu,
3 a 10 minutéch stani. a/nebo neurogenni ortostatickd hypotenze (nOH). potteby pokud se klinické
priznaky a/nebo znamky
Ultrazvuk (USG) k posouzeni Léky vyrazné zmeéni.
postmikéniho rezidudiniho objemu (PVR). e Levodopa mUZe byt nékdy pouZzita e zachyceni vedlejSich
PVR se hodnoti také pomoci in-out na podporu parkinsonovych ucinkd lécby
katetrizace. ptiznakd.
e Na mocové priznaky ¢asto pomahaji
MRI mozku a skenovani, které ma byt Iéky nebo samokatetrizace.
prezkoumano neuroradiologem kvdli e nOH Ize |é¢it midodrinem,
jemnym zménam v rGznych oblastech fludrokortizonem. Ve
mozku. specializovanych centrech mohou
byt doporuceny dalsi Iéky
V nejasnych pfipadech zvazit provedeni e Clonazepam nebo melatonin pred
MIBG scintigrafie srdce nebo DAT mozku, spanim pfi poruse REM-spanku
pokud je na specializované klinice
k dispozici.
Vyzvy MSA mUZe byt v po&ateénich stadiich Chybéjici diagndza MSA ztéZuje péci o postizeného, protoze Potreba vyzkumu pro nalezeni Iéku na e Vyhledani nemocni¢niho

Casto zaménéna s diagndzou ataxie nebo
Parkinsonovy choroby.

Spravna diagndza je ¢asto opozdéna

pecovatelé si nejsou védomi nebezpedi, ktera hrozi v pripadé
MSA.
e Zavazné pady v dusledku ortostatické hypotenze,
e Hypertenzni stavy v poloze vleze,
o Infekce mocovych cest a urosepse,

tuto nicivou nemoc

|ékare se zkusenostmi s
MSA

e Praxe domaci péce o
pacienty s MSA ukazuje,
Ze je treba systematicky




o Respiracni pfiznaky, aspirace, duseni, zapal plic
e Podvyziva zplGsobena polykacimi obtizemi

Iékarsky dohled mimo
kliniky.

PFistup ke
specializované
oSetrfovatelské sluzbé
mezi jednotlivymi
navstévami v nemocnici
Tym primarni péce bude
v pripadé potreby
spolupracovat se
specializovanymi
sluZzbami za Ucelem
poradenstvi a IéCby
symptomd.

Cile

Pozorovani "varovnych signald" a/nebo
rychlejsi progrese, nez se ocekavalo u
puvodni diagndzy, napf. Parkinsonovy
choroby, jako jsou ¢asté pady, rychlé
zhorseni pohyblivosti, nardstajici
autonomni priznaky, ¢asté problémy s
reci a polykanim.

Prezkoumejte osoby s neurologickymi
pfiznaky, pokud neni diagnéza stanovena
nebo jsou o ni pochybnosti. Vyzadejte si
stanovisko specializovaného pracovisté
nebo se poradte s kolegy v ERN-RND.

Vétsi informovanost poskytovatell zdravotni péce o:
1) Diagnostice MSA

2) Redeni piznakd tohoto onemocnéni

3) psychologické a emocionalni potreby osob s MSA

Rozvijet mezinarodni spolupraci v oblasti
novych lécebnych postupl pro osoby s
MSA.

Uvédomte si, jak MSA ovliviiuje Zivot
clovéka, napt. praci, spolecensky Zivot,
vztahy, finance na nakladné léky a
zatizeni rodiného rozpoctu, dlouhodobé

ucinky, psychologické ucinky, obavy
apod..

Vypracovani postupu péce pfi podezreni
na MSA a pfi jejim potvrzeni

Dostupnost
kvalifikované
fyzioterapie, nutri¢ni
péce, psychologické
podpory, lé¢by poruch
spanku a problém( s
inkontinenci.
Pecovatelé/pacienti by
mohli sdilet informace o
tom, jaka podpora je
uZitecnd a jak k ni ziskat
pristup.

1 Neurogenni ortostaticka hypotenze (nOH) je forma nizkého krevniho tlaku. Dochazi k ni, kdyZ se cévy pfi vstavani nestahuji (stahuji). Je také zndma jako posturalni hypotenze a je definovdna jako pokles krevniho
tlaku (TK) béhem 3 minut po postaveni o nejméné 20 mm HG systolického nebo 10 mm HG diastolického. Pokud osoba neni schopna vstat, provede se test zaklonu hlavy (HUT). Osoba se postupné vztyci za
pribézného monitorovani krevniho tlaku a srdeéni frekvence.

Ortostaticka hypotenze (OH) je nespecificky pfiznak, obvykle je spiSe ptiznakem zakladni poruchy nez onemocnénim samotnym a neméla by byt pouZivéna izolované. Opozdéna OH, tj. neni pfitomna po 3 minutach,
ale je pfitomna do 10 minut od vzpfimeni, je zahrnuta jako znak klinicky pravdépodobné MSA.



DaTScan Skenovani mozku (aktivni transportér dopaminu)

MIBG MetalodoBenzylGuanidin scan (srdce)

MRI magneticka rezonance

PN Parkinsonova nemoc

PEG perkutanni endoskopicka gastrostomie neboli vyZivova sonda

terapie CPAP zkratka pro kontinudlni pretlak v dychacich cestach; je standardem Iécby spankové apnoe. Pfi této [éCbé md pacient nasazenou masku pfipojenou k pfistroji, ktery doddva stlaceny vzduch.

Upozorriujeme, Ze specifické pojmy (napf. sluzby domaci péce, vSeobecny |ékar, fyzioterapie) nezahrnuji stejné sluzby ve viech zemich EU a mohou se v jednotlivych zemich lisit. Skupiny na podporu pacientd mohou
Casto poskytovat podporu a zdroje pro pacienty a jejich rodiny.

Odmitnuti odpovédnosti
Spoleénost ERN-RND vyslovné odmita jakékoli zaruky prodejnosti nebo vhodnosti pro konkrétni pouZiti nebo ucel. Spoleénost ERN-RND nenese Zadnou odpovédnost za jakékoli zranéni nebo Skody na osobach nebo
majetku, které vzniknou v dlisledku nebo v souvislosti s pouzitim téchto informaci, ani za jakékoli chyby nebo opomenuti.
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