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Přítomnost tzv. typických MR nálezů 
u multisystémové atrofie a progresivní 
supranukleární paralýzy – retrospektivní 
pilotní studie

the Occurrence of “typical” MrI Findings in Progressive Supra  nuclear 
Palsy and Multiple System Atrophy – a retrospective Pilot Study

Souhrn
Cíle: Parkinsonské syndromy jsou řazeny do širšího okruhu neurodegenerativních onemocnění 
a vzhledem k jejich neustále se zvyšující incidenci v naší populaci vzrůstá důležitost jejich správné 
diagnostiky a léčby. S přihlédnutím k novějším morfologickým nálezům u parkinsonských syn-
dromů se vyšetření magnetickou rezonancí nabízí jako vhodná pomocná metoda v diferenciální 
diagnostice uvedených klinických syndromů. Metody: V naší pilotní studii byly retrospektivně 
zhodnoceny Mr nálezy 10 pacientů (sedm žen a tři muži, ve věku 59–71, průměr 65 ± 4 roky) 
s diagnostikovanou progresivní supranukleární paralýzou (6) a multisystémovou atrofií (4). dia-
gnóza byla stanovena na podkladě klinických nálezů a validovaných  diagnostických kritérií pro 
PSP [1] a MSA [2]. Na Mr snímcích (t

 
2 vážených sekvencích a FlAIr sekvencích přístroje Mag-

netom Avanto 1,5 t Siemens) jsme se zaměřovali na hodnocení tegmenta mezencefala a pontu. 
(Nepoužívali jsme zobrazení t2*.) Výsledky: Hledali jsme tzv. typické nálezy publikované v po-
sledních letech v neuroradiologickém písemnictví: „morning glory sign“, „standing penguin 
silhouette“, „hot cross bun sign“, „panda bear face“ a taktéž hypo- nebo hyperintenzity 
v posterolaterální části putamen. Závěr: U všech pacientů (6) s diagnózou progresivní supranuk-
leární paralýzy (PSP) jsme popsali „standing penguin silhouette“ a jen u jednoho „morning glory 
sign“, u třech pacientů s multisystémovou atrofií (MSA-P) jsme popsali hypo- a hyperintenzity 
v bazálních gangliích a u jednoho „hot cross bun sign“. konvenční Mr se tedy jeví být užitečnou 
neinvazivní pomocnou metodou v diferenciální diagnostice parkinsonských syndromů. 

Abstract
Objectives: Conventional MrI findings are usually normal in patients with Parkinson’s di-
sease, whereas they are believed to reveal characteristic abnormalities in patients with other 
parkinsonian syndromes. this difference provides a potential for using objective neuroradio-
logical criteria in differential diagnosis. Methods: In this pilot study, MrI examinations of the 
brain were retrospectively assessed in 10 patients (7 females, 3 males: aged 59-71, mean 
65 ± 4.2 years) suffering from PSP (6 patients) and MSA (4 patients), confirmed through 
clinical, laboratory, electrophysiological and CSF findings. the areas of midbrain tegmentum 
and pons were inspected with particular attention and the following “typical” MrI signs 
were sought: “morning glory” sign, “hot cross bun” sign, “panda face” sign and “standing 
penguin silhouette“ sign, as well as hypo- or hyperintensities in the posterolateral puta-
men (in t2 and FlAIr images). Results: In all the patients with PSP, the “standing penguin 
silhouette” appeared, while the “morning glory” sign was observed in only one patient 
with PSP. In contrast, all patients with MSA had hypo- and hyperintensities in the postero-
lateral putamen in t2 and FlAIr scans. the “hot cross bun” sign was found in one patient. 
 Conclusion: We confirmed the presence of midbrain atrophy as a typical neuro-imaging 
feature (“standing penguin silhouette”) in PSP. the “standing penguin silhouette” appears 
to be more sensitive than the “morning glory” sign. Patients with MSA manifested signal 
changes in the posterolateral putamen in t2 and FlAIr images instead.
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PSP (progresivní supranukleární para-
lýza, nemoc Steele-richardson-Olszewski) 
je charakterizována parkinsonským syn-
dromem, parézou sdruženého vertikál-
ního pohledu zejména směrem dolů, čas-
nou poruchou stoje a chůze, dystonií 
a postupně se rozvíjející demencí. začátek 
je ve středním a vyšším věku a typická je 
rychlá progrese onemocnění.

Soubor a metodika
V našich podmínkách byly retrospek-
tivně hodnoceny nálezy na konvenč-
ním Mr zobrazení u celkem 10 pacientů 

Úvod
do nedávné doby se neurodegenera-
tivní onemocnění jevila jako nesourodá 
skupina, která byla obtížně zařaditelná. 
Inten zivní výzkum patologických mecha-
nizmů na molekulární úrovni umožnil vy-
tvořit novou klasifikaci těchto hetero-
genních onemocnění podle převažující 
etiopatogeneze. za hlavní etiopatogene-
tické mechanizmy jsou v současné době 
považovány apoptóza, působení volných 
kyslíkových radikálů a genetická vazba. 
Mezi charakteristické důsledky zmíněných 
mechanizmů patří zánik celých neuronál-
ních populací, progredientní a prolongo-
vaný průběh.

Parkinsonova nemoc je nejčastější 
neurodegenerativní onemocnění cha-
rakterizované parkinsonským syndro-
mem. Atypické parkinsonské syndromy 
(např. progresivní supranukleární para-
lýza, multisystémová atrofie či kortiko-
bazální degenerace) se projevují kromě 
parkinsonského syndromu ještě další 
neurologickou symptomatikou. Pečlivá 
a přesná diagnostika těchto syndromů je 
výzvou pro každého neurologa. zejména 
v časných stadiích onemocnění nese od-
lišení Parkinsonovy nemoci od atypic-
kých parkinsonských syndromů a stano-
vení příslušného fenotypu s sebou vysoké 
riziko chybné diagnózy. Právě časná dife-
renciální diagnostika mezi Parkinsono-
vou nemocí a atypickými parkinsonskými 
syndromy je rozhodující pro prognózu 
a volbu léčebné strategie [3]. Vyšetřo-
vací metody užívané v neuroradio logii 
se řadí mezi metody pomocné, jejich 
význam spočívá ve sledování morfolo-
gických změn nervové soustavy v čase. 
Cílem předkládaného článku je podat 
přehled o výskytu „typických“ morfolo-
gických nálezů u patrně nejčastěji se vy-
skytujících atypických parkinsonských 
syndromů: multisystémové atrofie a pro-
gresivní supranukleární paralýzy.

MSA je sporadické neurodegenerativní 
onemocnění se začátkem v dospělosti 
charakterizované variabilní kombinací 
dominantního parkinsonského (MSA-P) 
nebo mozečkového (MSA-C) syndromu, 
event. dominantními autonomními poru-
chami (dříve Shy-dragerův syndrom). ty-
pická je rychlá progrese onemocnění, sy-
metrický nástup parkinsonských příznaků, 
polyneuropatie a chybění klidového třesu. 
dále bývá výrazná ortostatická hypotenze 
a apnoický syndrom.

Tab.1. Výsledky.

 “Standing “Morning Hypo- a hyperintensity “Hot cross 
 Penguin Glory v bazálních bun 
  Silhouette”  Sign” gangliích  sign“

MSA-P 0 0 3 0
MSA-C 0 0 0 1
PSP 6 1 0 0

Tab. 2. Diagnostická kritéria PSP dle Golbe et al [1].

Všechny z níže 
uvedených

Plus 3 z 5 níže  
uvedených

Žádný z níže  
uvedených

začátek nad  
40 let věku

dysartrie nebo  
dysfagie

časné nebo rychle progredující 
mozečkové příznaky

progresivní průběh
rigidita šíje větší  

než na končetinách
polyneuropatie NS

bradykineze extenze šíje dysautonomie 

vertikální paréza 
pohledu

minimální nebo  
chybějící tremor

časté pády v časném stadiu

Tab. 3. Diagnostická kritéria MSA dle Gilman et al [2].

autonomní dysfunkce
ortostatická hypotenze (20 mmHg tks),  

inkontinence s erektilní dysfunkcí

parkinsonizmus bradykinéze, rigidita, posturální  instabilita, tremor

mozečková dysfunkce
ataxie chůze, dysartrie,   

končetinová ataxie, nystagmus

kortikospinální dysfunkce hyperreflexie

Tab. 4. Demografie.

 Počet pacientů Průměrný věk Muži Ženy

PSP 6 66,8 4 2
MSA 4 61,3 1 3

(sedm žen a tři muži) – šest s diagnózou 
PSP a čtyři s diagnózou MSA (typu MSA-C 
jeden pacient a MSA-P tři pacienti). dia-
gnóza byla stanovena na základě klinic-
kého nálezu, průběhu onemocnění a va-
lidovaných  diagnostických kritérií [9,10]. 
Průměrné trvání nemoci bylo 2,5 roku. 
Věk pacientů byl 59–71 let, průměrný věk 
65 ± 4 roky. Všichni pacienti byli vyšet-
řováni na přístroji Magnetom Avanto 1,5 
tesla Siemens a hodnoceny byly t2 vá-
žené sekvence (nebyly hodnoceny t2*) 
a FlAIr sekvence s transverzálními a sa-
gitálními řezy. Na Mr snímcích (t2 váže-
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Výsledky
Výsledky jsou uspořádány v tab. 1.

Všichni pacienti byli vyšetřeni v ob-
dobí od jednoho roku do dvou let trvání 
onemocnění (tj. od stanovení diagnózy). 
U všech šesti pacientů s diagnózou pro-
gresivní supranukleární paralýzy (PSP) 
jsme popsali „standing penguin sil-
houette“ a jen u jednoho „morning glory 
sign“. U třech pacientů s multisystémo-
vou atrofií (podtyp MSA-P) jsme popsali 
hypo- a hyperintenzity v bazálních gang-
liích a u jednoho (MSA-C) „hot cross bun 
sign“. V naší studii jsme potvrdili výskyt 
atrofie kmene u PSP („standing penguin 
silhouette“).

„Standing penguin silhouette“ se jeví 
jako více senzitivní oproti „morning glory 
sign“. U pacientů s MSA nálezy na Mr 
odpovídaly klinické diagnóze.

Diskuze
rutinní používání Mr zobrazení přispělo 
k diagnostice neurodegenerativních 
onemocnění.

konvenční Mr zobrazení je spolehlivá 
metoda pro odlišení sekundárních sym-
ptomatických parkinsonských syndromů. 
Nicméně se nejeví dostatečně senzitivní 
pro diferenciální diagnostiku atypických 
parkinsonských syndromů zejména v čas-
ných stadiích onemocnění, kdy nemusí 
zachytit žádnou abnormalitu. Naneštěstí 
se většina zmíněných znaků objevuje 
právě relativně pozdě v průběhu ne-
moci. „Hummingbird sign“ nebo „stan-
ding penguin silhouette“ reprezentují fo-
kální atrofii  rostro-dorzální části tegmenta 
a tecta mezencefala, kde je soustředěno 
centrum pro vertikální pohyby očí.

V případě MSA může Mr diagnosticky 
pomoci pro popisované putaminální atro-
fie, cerebelární atrofie, atrofie mozko-
vého kmene, putaminální hypo- a hyperin-
tenzity, zúžení pars compacta substantia 
nigra a křížovou hyperintenzitu pontu – 
tzv. hot cross bun sign (obr. 1). tento znak 
není známkou časné nemoci. Je popisován 
u mozečkové varianty MSA (MSA-C). Sku-
pina japonských autorů sledovala 43letého 
pacienta s dysartrií, ataxií a parkinsonským 
syndromem, jež byl posléze diagnostiko-
ván jako MSA-C, a který zemřel ve 49 le-
tech na pneumonii. Postmortálně vyšetřili 
Mr, kde na t2 vážených sekvencích po-
psali „hot cross bun sign“ a v téže lokalitě 
udělali histologický řez, kde popsali ztrátu 
neuronů a myelinizovaných vláken na bázi 

Obr. 2. Morning glory sign (příznak svlačce).
Šipky ukazují na konkavitu (atrofii ) tegmenta.

Obr. 3. Hummingbird sign (příznak kolibříka).

ných sekvencích a FlAIr sekvencích) jsme 
se zaměřovali na hodnocení tegmenta 
a tecta mezencefala a pontu, pátrali jsme 
po „typických“ nálezech: morning glory 
sign, standing penguin silhouette, hot 
cross bun sign a taktéž hypo- nebo hy-

perintenzity v posterolaterální části pu-
tamen. Hodnocení bylo prováděno pa-
ralelně neuroradiologem a neurologem, 
zaslepenými ke klinické diagnóze paci-
enta. Výsledky obou hodnocení potom 
byly navzájem srovnány.

Obr. 1. Hot cross bun sign („velikonoční jidášek“).
Šipky (horizontální a vertikální) ukazují atrofii pontu a mozečku.
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pontu a dále  gliózu v retikulární formaci, 
pontocerebelárních vláknech mezi lemnis-
cus  medialis a pyramidovou dráhou a v kří-
žících se pontocerebelárních vláknech [4]. 
Nicoletti et al měřili šíři středního mozečko-
vého pedunklu na t1 vážených sekvencích 
u 16  pacientů s MSA a 26 pacientů s IPd, 
s průměrným trváním nemoci 5–6 let, byli 
schopni kompletně rozlišit IPd od MSA. 
Putaminální hyperintenzity popsali u šesti 
 pacientů s MSA, ale u žádného  pacienta 
s IPd a „hot cross bun sign“ popsali u osmi 
pacientů s MSA [5].

V poslední době bylo uváděno jako vo-
dítko v diagnostice PSP měření středního 
mozku k rozlišení od MSA a IPd. Ada-
chi et al nalezli atrofii středního mozku 
u čtyř z pěti pacientů s PSP (s parkinson-
ským syndromem a vertikální parézou po-
hledu). tato atrofie byla charakterizo-
vána konkavitou laterální hrany tegmenta 
mezencefala a nazvali ji „morning glory 
sign“, protože tvarem připomínala obrá-
zek svlačce (obr. 2) [6].

Poslední studie dokazují na dvoudi-
menzionálních planimetrických měřeních 

mozkového kmene odlišení PSP od ostat-
ních parkinsonských syndromů v prů-
běhu života. Atrofie středního mozku 
je dobře známý rys u pacientů s PSP, 
který byl již zjištěn v mnoha neuropato-
logických a neurozobrazovacích studiích 
[7,8].

Oba et al vyšetřili pacienty s IPd, PSP 
a MSA s relativně dlouhým trváním one-
mocnění a měřili objem středního mozku 
na sagitálním řezu (Mr) u 21 pacientů s di-
agnózou PSP, u 23 pacientů s diagnózou 
IPd, u 25 pacientů s diagnózou MSA-P a u 
31 kontrol. Prokázali, že průměrná area 
středního mozku u PSP je výrazně menší 
než u ostatních sekundárních parkinson-
ských syndromů a zdravých kontrol. tím 
oddělili PSP od jiných sekundárních par-
kinsonských syndromů [9]. kombinace 
s relativně morfo logicky zachovalým pon-
tem a těžkou atrofií středního mezence-
fala u PSP vedla ke specifickému nálezu, 
jež autoři nazvali „standing penguin sil-
houette sign“, nebo „humming bird 
sign“ (v závislosti na fantazii hodnotitele) 
(obr. 3, 4) [10,11].

U všech našich hodnocených pacientů 
s diagnózou PSP jsme prokázali tuto těž-
kou atrofii mezencefala „standing penguin 
silhouette“. Výsledky naznačují větší sen-
zitivitu oproti „morning glory sign“, což 
zdůrazňuje prospěšnost hodnocení midsa-
gitálních řezů oproti řezům axiálním. do 
budoucna máme v plánu další sledování 
postupně stále většího souboru pacientů 
trpících těmito relativně vzácnými one-
mocněními a v neposlední řadě i provádění 
 klinicko-neuropatologických korelací.
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Obr. 4. Standing penguin silhouette (příznak stojící tučňáka).
Šipky ukazují opět na fokální atrofii tegmenta.
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