Attekintés

A beteg utja - Multiszisztémas Atrofia (MSA)

FAZISOK 1 - Elsé tiinetek 2 — Diagnazis 3 - Kezelés 4 — Megfigyelés
Betegség | 30 éves kor utan jelentkezik; atlagos Az MSA diagnosztizdldasanak nehézsége a tlinetek széles Még nincsenek hatékony, a betegség A betegeket orszagos

kialakulasi kor 50-60 év felett. A tulélési
id6 69 év, Az MSA tOobb szervrendszert
érint6 betegség, amelynek 5 vagy 7 f6
tiinete van.

Az elsé tiinetek enyhék és nem
specifikusak.

A tinetek két kategoridba sorolhatodk:

e  kisagyi rendellenességek, mint a
bizonytalan jaras és allas,
egyensulyzavarok, valamint az
ugynevezett parkinsonos tiinetek —
lassu remegés, Ugyetlenség, a
végtagok szabalytalan remegése.

A tiinetek a klasszikus Parkinson-
korral ellentétben rosszul vagy csak
korlatozott ideig reagdlnak
levodopara.

e autonom idegrendszeri tiinetek,
akaratlan folyamatok, pl. vérnyomas
ingadozas (orthostatikus
hipotenzid), vizelettartasi zavar,
impotencia, székrekedés

Ezenkivil egyéb tiunetek is
el6fordulhatnak, mint példaul érzelmi
labilitas, depresszid, szorongas, éjszakai
horkoldas

skalajabdl adddik, ami id6ben beavatkozd megfigyelési
rendszer bevezetését teszi sziilkségessé a neurologiai
klinikdkon.

Az MSA klinikai diagnozis, és a kdvetkez8 alcsoportokra
oszthatd:

MSA Parkinson dominans forma (MSA-P), amelyben a
mozgas lassusag, merevség és remegés dominal

MSA kisagyi dominans forma (MSA-C), amelyben az
egyensulyzavar, a koordinaciés probléma, beszédzavar
szemmozgas zavar dominalnak

A legljabb nemzetkézi diagnosztikai kritériumok kiilonb6z6
szint(i diagnosztikai bizonyossadgot hataroztak meg:

Neuropatholdgiailag megallapitott MSA (szovettan-halal
utana)

Klinikailag valdszinl MSA (vizsgalatok, képalkotd
eljarasok alapjan)

Klinikailag valészin(sitheté MSA (klinikai megjelenés,
tiinetek)

Lehetséges prodromalis MSA, ez csak kutatdsi kategoria,
és azért hoztak létre, hogy a korai MSA-tlinetekkel
rendelkezd személyeket klinikai vizsgdlatokba vonhassdk
be.

Az MSA végleges diagndzisa csak post mortem, az agy
kiilonb6z6 részeibdl vett agysejtek mikroszképos vizsgalataval
allithato fel.

lefolydsat modosito terapiak, ezért a
kezelés a tlinetek enyhitésére
Osszpontosit

Az MSA tiineteinek sokfélesége
kiilonb6z6 klinikak egyuttmikodését
igényli.

Az MSA kezdeti stadiumaban lévé
betegek nem feltétleniil kell hosszu ideig
neuroldgiai klinikan fekidnie.

A kozbensé fazisban az egyes klinikdkon
tiinetek kezelésének gyakorisaga n6
(légzéssegités, kohogéscsillapitas,
otthoni tid&ventilacio, taplalkozasi/PEG-
kezelés, fizioterapia...).

A végs6 stadiumban (amelyet
agynyugalom és tamogatoé technoldgia
igénye jellemez)

a) specialis hosszu tava kérhazakban,
altalaban rovid ideig, vagy

b) otthoni apolasban maradhat
(megfelel6 tamogatassal a
tracheostomia, pulmonalis is
lélegeztetés, kardioldgiai, taplalkozasi
tamogatas — PEG)

szakértGi kozpontba utaljak,
ahol tobb szakmat képviseld
csapatok foglalkoznak

a ritka betegségre
vonatkozdan.

Orszagos/nemzetkozi
rendszer |étrehozasa a
betegség prevalenciajanak
nyomon kovetésére az
ORPHA kddosztalyozas
szerint.




Az MSA klinikai tiineteinek alacsony gyakorisaga és
valtozékonysaga bonyolultta teszi a diagndzist és a tiinetek
kezelését:
a) a neuroldgiai tiinetek kezelése leghatékonyabb specialis
kézpontokban

e alvaszavarok

o beszédterapias problémak
b) multidiszciplinaris ellatast igényelnek, a legfontosabb MSA-
tiinetek kezelése kilon klinikakon térténik (genitalis-hugyuti
tlinetek; gyomor-bélrendszeri tiinetek; fizioterapia;
kardiologia, logopédia, l1égzésfunkcid)

Klinika

Gondos kérel6zmény felvétel
Kiterjedt neuroldgiai vizsgalat

Vizsgalatok:

Ortosztatikus (allashelyzetben
jelentkez8) alacsony vérnyomas
(hipotenzid) ellen6rzése, azaz
vérnyomasmeérés fekvé helyzetben, 3 és
10 perc &llds utan?

Ultrahang (US) a vizeletirités utani

maradék térfogat (PVR) megallapitasara.

A PVR-t katéterezéssel is meg lehet
allapitani.

Agyi MRI vizsgdlat és a vizsgalat
eredményének neuro-radioldgus altali
értékelése az agy kiilonboz6 teriiletein
bekovetkezett finom valtozasok.

Javasolt még: sziv MIBG szcintigrafia
DAT agyi vizsgdlat elvégzése

Gyanakodjon a diagndzisra, ha az egyén:

e  Parkinson-kor és kisagyi ataxia egyszerre jelenik meg, és
nincs csaladi el6zménye sem a betegségnek, sem a
rendellenességnek, VAGY

e  ataxia, parkinsonizmus és autondm diszfunkcio, azaz
vizeletinkontinencia szerkezeti vizeletprobléma nélkul, 40
év alatti férfiaknal merevedési zavar és/vagy neurogén
ortosztatikus hipotenzié (nOH) vannak jelen.

A hangsuly a tiinetek kezelésén

és tamogato terapiakon van

e  Pszicholdgiai és mentalis
egészségligyi tamogatas

e  CPAP-terapia tulzott horkolas, alvasi
apnoe és stridor esetén

e Palliativ ellatas

Gyogyszerek

e A Parkinson-tiinetek enyhitésére
néha levodopa alkalmazhatd

e A hodlyag tiineteit gyogyszeres
kezeléssel vagy dnkatéterezéssel
kezelik

e Az ortosztatikus hipotenzid
gybgyszeresen (midodrin,
fludrokortizon) kezelhet6.
Szakrendel6kben egyéb gydgyszerek
is javasolhatok

e REM-alvasi rendellenesség esetén
(klonazepam vagy melatonin)

Evente szakrendelésen
vizsgalni, értékelni és
osszehasonlitani:

e Mozgaszavarok

e nem motoros tlinetek,

e adiagndzis Ujbaoli
értékelése ha a klinikai
tiinetek és/vagy jelek
jelentésen
megvaltoznak

o akezelés
mellékhatasainak
felismerése

e  biztositani a beteg
allapotanak
szisztematikus
szakorvosi ellenérzését
az otthoni dpolas soran




Kihivasok

Az MSA gyakran dsszetéveszthetd
ataxidval vagy Parkinson-korral a
kezdeti stadiumban

A helyes diagnozis gyakran késik

Az MSA diagndzisanak elmulasztdsa megneheziti a beteg
gondozasat, mivel a gondozdk nem tudnak az alabbi
veszélyekrdl:
- ortosztatikus hipotenzid okozta sulyos esések,
hipertenziv vészhelyzetek
- egyidejl fekvé testhelyzetben jelentkez6 magas
vérnyomads esetén,
- huagyuti fert6zések és urosepsis,
- légzési tunetek, aspiracio, fulladas,
tidégyulladas, alultaplaltsag

az MSA kezelésében
jartas orvos keresése
Az MSA-betegek otthoni
apoldsanak gyakorlata
ramutat arra, hogy
szisztematikus orvosi
felligyeletre a
klinikakon kivil is
szlikség van.

Szlikség van specialis
apolasi szolgaltatasokra
Els6dleges ellatast
nyujtd csapat, amely
szlikség szerint
kapcsolatot tart a
szakellatassal a
tanacsadas és a tlinetek
kezelése érdekében




Célok

A ,vészjelzések” és/vagy a Parkinson-
korhoz hasonld, az eredeti diagndzisnal
gyorsabb progresszio felismerése, pl.
korai esések, gyors mozgaskarosodas,
fokozdédd autondm tlinetek, korai
beszéd- és nyelési problémak

A diagnozis hianydban vagy kétség
esetén a neuroldgiai tiinetekkel
rendelkezé betegek felllvizsgalata
javasolt.

Szakért6i kozpont véleményének
kikérése. vagy konzultacié az ERN-RND
kollégdival: https://www.ern-
rnd.eu/disease-knowledge-hub/msa/ern-
rnd-centres-atypical-parkinsonisms/

Az egészséglgyi szolgaltatok tudatossaganak névelése a

kovetkezd terileteken:

1) MSA diagnosztizalasa

2) Atinetek kezelése

3) MSA-ban szenvedd emberek pszicholdgiai és érzelmi
vezetése

Nemzetkozi egylittm(ikodés kialakitasa
az MSA-ban szenveddk Uj terapiainak
fejlesztése érdekében.

Figyelembe kell venni, hogy az MSA
milyen hatdssal van az érintett személy
életére, pl. munkara, tarsadalmi életre,
kapcsolataira, pénziigyeire, hosszu tavu
hatasaira, pszicholdgiai hatasaira.

Gondozasi Utmutatoé kidolgozasa MSA-
gyanus és MSA-diagnosztizalt betegek
szamara

Mindsitett fizikoterapia,
taplalkozasi kezelés,
pszicholdgiai tdmogatas,
alvaszavarok és
kontinenciaproblémak
kezelése

A gondozdk/betegek
megoszthatjak
egymassal, hogy milyen
tdmogatdsok hasznosak
és hogyan lehet azokhoz
hozzaférni

1 A neurogén ortosztatikus hipotenzié (nOH) egyfajta alacsony vérnyomas. Akkor jelentkezik, amikor a vérerek nem sz(kiilnek (nem hizdédnak 6ssze) feldllaskor. Posturdlis hipotenzidnak is nevezik, és Ugy definidljak,
hogy a vérnyomas (BP) felallas utan 3 percen beliil legaldabb 20 mmHg szisztolés vagy 10 mmHg diasztolés cs6kkenése. Ha a beteg nem tud feldllni, fejfelé dontott testhelyzetben (HUT) végzik el a vizsgélatot. A

beteget fokozatosan dontik fejjel lefelé, mikdzben folyamatosan mérik a vérnyomasat és a pulzusat.
A késleltetett OH, azaz a 3 perc utan nem jelentkezd, de a felallas utan 10 percen belil jelentkezd OH a klinikailag valdszin(i MSA egyik jellemzéje.

CPAP Folyamatos pozitiv 1éguti nyomas (alvas kdzbeni légzéssegités)
DAT Agyi szkenner (dopamin-aktiv transzporter)

MIBG MetalodoBenzylGuanidine vizsgalat (a sziv vizsgalata)

MRI Magneses rezonancia képalkotas

PEG Percutaneous Endoscopic Gastrostomy (gyomorszondas mitét)
REM Gyors szemmozgas (dlomfazis alvas kézben)

Felhivjuk figyelmét, hogy egyes kifejezések (pl. otthoni apolasi szolgaltatasok, haziorvos, fizioterdpia) nem minden EU-tagallamban ugyanazokat a szolgaltatasokat jelentik, és orszagonként eltérhetnek. A betegek
érdekeit képviseld szervezetek gyakran nydjtanak tdmogatast és informacidkat a betegek és csaladtagjaik szamara.

Jogi nyilatkozat

Az ERN-RND kifejezetten kizar mindenféle garanciat a kereskedelmi forgalomban valé alkalmazhatdsagra, illetve barmely konkrét felhasznalasi célra valo alkalmassag tekintetében. Az ERN-RND nem vallal

felelGsséget az informacidk felhaszndlasabdl eredé vagy azzal 6sszefliggésben keletkezd személyi sériilésekért, anyagi kdrokért, valamint az esetlegesen el6fordulé hibakért vagy hianyossagokért.
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