Kaj je multipla sistemska atrofija?

Multipla sistemska atrofija (MSA) je redka progresivna nevroloska bolezen, ki
je posledica izgube nevronov v dolo¢enih delih mozganov. Odraza se
predvsem z motnjami delovanja avtonomnega Ziv€evja in motoricnega
sistema. Glede na to, kateri deli mozganov so najbolj prizadeti, lo€imo vec¢
podtipov MSA.

Pri sporadi¢ni olivo-ponto-cerebelarni atrofiji (SOPCA) se primarno pojavijo
motnje ravnotezja, kordinacije in govora. Za striato-nigralno degeneracijo
(SND) so v zaCetku znacilni znaki parkinsonizma: bradikinezija (pomeni
upocasnjene gibe), rigidnost (pomeni otrdelost misic) in tremor (tresenje).
Shy-Drager-jev sindrom se kaze z motnjami v uravnavanju krvnega tlaka,
tezavami z uriniranjem in (pri moskih pacientih) z motnjami spolnih funkcij.
Vse to prevladuje v zaCetku poteka bolezni.

Ker je obilica strokovnih izrazov v preteklosti povzro€ala zmedo ne le pri
pacientih, paC pa tudi med zdravniki, se danes raje posluzujemo naslednjih
kratic: MSA-tip P (namesto SND), €e v klini¢ni sliki prevladujejo znaki
parkinsonizma, in MSA-tip C (sOPCA), Ce prevladujejo znaki okvare malih
mozganov (cerebelarni znaki). Termin Shy-Drager-jev sindrom naj se ne bi
uporabljal, saj avtonomna/urinarna disfunkcija prizadene prakti¢no vsakega
pacienta.

MSA se enako pogosto pojavlja pri moskih in Zzenskah. Simptomi se v
povprecju pojavijo v 6. dekadi. Prevalenca je 3 do 4,4/100 000 / priblizno
4/100 000. Vecina pacientov z diagnozo MSA nima dobre prognoze.
Povprec€no prezivetje po nastopu bolezni je 9 let.

Razlog propada celic pri MSA ostaja neznan, vendar vpliv dednih dejavnikov
ni dokazan. Prav tako bolezen ni nalezljiva.

Diagnoza:

Zaradi zelo raznolike simptomov in znakov, s katerimi se lahko kaze MSA, je
pogosto tezko razlikovati med MSA in drugimi nevrodegenerativnimi obolenii,
kot so Parkinsonova bolezen, progresivna supranuklearna paraliza (PSP) ali
kortikobulbarna degeneracija (KBD). Diagnoza temelji na znacilnem poteku
bolezni, fizi€nem pregledu in rezultati nekaterih testiranj, med katerimi je ve€
vrst tehnik preslikavanja mozganov in testov za ugotavljanje avtonomnih
funkcij. Kljub temu lahko diagnozo dokonéno potrdi le pregled mozganskega
tkiva po smrti.

Simptomi:
Najpogostejsi so:

otrdelost miSic/rigidnost

bradikinezija

teZzave z vzdrZzevanjem ravnotezja, nespretnost

tezave z uriniranjem

impotenca pri moskih

ortostatska hipotenzija ( to je znaten padec krvnega tlaka ob vstajanju



iz sedeCega ali leZzeCega polozaja, ki povzroc€i omotico ali celo
omedlevico, utrujenost, meglen vid in boleCine v glavi ali vratu )
tezave z govorom

tezave s poZiranjem

motnje spanja

zaprtost

(blag upad intelektualnih sposobnosti)

odsotnost znojenja

POMEMBNO:
Diagnoza MSA ne pomeni, da se bodo pri prizadetem pojavili vsi simptomi!
Zdravljenje:

Trenutno ni zdravila za MSA. Cilj simptomatske terapije je zmanjasSati
simptome, povezane z MSA, ki ovirajo Zivljenje. Cerebelarno ataksijo (slaba
koordinacija in tresenje okoncin ob seganju po cilju, nesigurna drza,
momljajo€ govor) le tezko ublazimo z zdravili. Vsekakor pa bi morali vsi
pacienti z MSA prejemati dopaminsko nadomestno terapijo- vkljuéno z
levodopo in dopaminskimi agonisti, ki je uspesna pri 30% primerov. Za
lajSanje simptomov ortostatske hipotenzije je na voljo vrsta farmakolo$kih in
fizi€nih ukrepov: hrana, bogata s soljo, spanje z dvignjenim vzglavjem,
uporaba elasti¢nih nogavic, pomagale pa bodo tudi nizke doze
fludrokortizona in midodrina.

Urogenitalne simptome je mogoce ucinkovito obvladovati: pacienta zato
napotimo k specialistu uronevrologu.

Nezadrznega napredovanja bolezni za zdaj ni mogoCe zadrzati ali ustaviti z
nobenimi zdravili. PriCakujemo pa lahko, da bodo z boljSim razumevanjem
mehanizmov celicne smrti pri MSA na voljo tudi nove strategije zdravljenja.
Pred kratkim je steklo multicentricno preizkuSanje riluzola, blokatorja
spro$¢anja glutamata, ki bi pri MSA utegnil imeti nevroprotektivni u€inek.



