KRATKE SDELENI

Pfitomnost tzv. typickych MR nalezu
u multisystémové atrofie a progresivni
supranuklearni paralyzy - retrospektivni

pilotni studie

The Occurrence of “Typical” MRI Findings in Progressive Supranuclear
Palsy and Multiple System Atrophy — a Retrospective Pilot Study

Souhrn

Cile: Parkinsonské syndromy jsou fazeny do sirsiho okruhu neurodegenerativnich onemocnéni
a vzhledem k jejich neustale se zvysujici incidenci v nasi populaci vzrista dalezitost jejich spravné
diagnostiky a lécby. S prihlédnutim k novéjsim morfologickym néleziim u parkinsonskych syn-
dromU se vysetfeni magnetickou rezonanci nabizf jako vhodnd pomocnd metoda v diferencialni
diagnostice uvedenych klinickych syndromd. Metody: V nasi pilotni studii byly retrospektivné
zhodnoceny MR nalezy 10 pacientl (sedm Zen a tfi muzi, ve véku 59-71, priimér 65 + 4 roky)
s diagnostikovanou progresivni supranuklearni paralyzou (6) a multisystémovou atrofif (4). Dia-
gndza byla stanovena na podkladé klinickych nalezt a validovanych diagnostickych kritérii pro
PSP [1] a MSA [2]. Na MR snimcich (T 2 vazenych sekvencich a FLAIR sekvencich pfistroje Mag-
netom Avanto 1,5 T Siemens) jsme se zamérovali na hodnoceni tegmenta mezencefala a pontu.
(NepouZivali jsme zobrazeni T2*.) Vysledky: Hledali jsme tzv. typické nalezy publikované v po-
slednich letech v neuroradiologickém pisemnictvi: , morning glory sign”, ,standing penguin
silhouette”, , hot cross bun sign”, ,panda bear face” a taktéz hypo- nebo hyperintenzity
v posterolateralni ¢asti putamen. Zavér: U viech pacientt (6) s diagnézou progresivni supranuk-
ledrni paralyzy (PSP) jsme popsali ,,standing penguin silhouette” a jen u jednoho ,, morning glory
sign”, u tfech pacientl s multisystémovou atrofii (MSA-P) jsme popsali hypo- a hyperintenzity
v bazalnich gangliich a u jednoho ,, hot cross bun sign”. Konvencni MR se tedy jevi byt uZite¢nou
neinvazivni pomocnou metodou v diferencidlni diagnostice parkinsonskych syndroma.

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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Uvod

Do nedavné doby se neurodegenera-
tivni onemocnénf jevila jako nesouroda
skupina, kterd byla obtizné zaraditelnd.
Intenzivni vyzkum patologickych mecha-
nizm0d na molekuldrni drovni umoznil vy-
tvofit novou klasifikaci téchto hetero-
gennich onemocnéni podle prevazujici
etiopatogeneze. Za hlavni etiopatogene-
tické mechanizmy jsou v soucasné dobé
povazovany apoptdza, puasobeni volnych
kyslikovych radikal( a geneticka vazba.
Mezi charakteristické dasledky zminénych
mechanizmd patfi zanik celych neuronal-
nich populaci, progredientni a prolongo-
vany prabéh.

Parkinsonova nemoc je nejcastéjsi
neurodegenerativni onemocnéni cha-
rakterizované parkinsonskym syndro-
mem. Atypické parkinsonské syndromy
(napf. progresivni supranuklearni para-
lyza, multisystémové atrofie ¢i kortiko-
bazalni degenerace) se projevuji kromé
parkinsonského syndromu jesté dalsi
neurologickou symptomatikou. Pecliva
a presna diagnostika téchto syndromd je
vyzvou pro kazdého neurologa. Zejména
v Casnych stadiich onemocnéni nese od-
liseni Parkinsonovy nemoci od atypic-
kych parkinsonskych syndromd a stano-
veni prislusného fenotypu s sebou vysoké
riziko chybné diagndzy. Pravé ¢asna dife-
rencidlni diagnostika mezi Parkinsono-
vou nemoci a atypickymi parkinsonskymi
syndromy je rozhodujici pro prognézu
a volbu lécebné strategie [3]. VySetfo-
vaci metody uzivané v neuroradiologii
se fadi mezi metody pomocné, jejich
vyznam spocivé ve sledovani morfolo-
gickych zmén nervové soustavy v case.
Cilem predkladaného ¢lanku je podat
prehled o vyskytu ,typickych” morfolo-
gickych ndlez( u patrné nejcastéji se vy-
skytujicich atypickych parkinsonskych
syndromd: multisystémové atrofie a pro-
gresivni supranuklearni paralyzy.

MSA je sporadické neurodegenerativni
onemocnéni se zacatkem v dospélosti
charakterizované variabilni kombinaci
dominantniho parkinsonského (MSA-P)
nebo mozeckového (MSA-C) syndromu,
event. dominantnimi autonomnimi poru-
chami (dfive Shy-Drager(v syndrom). Ty-
pickd je rychld progrese onemocnéni, sy-
metricky nastup parkinsonskych priznakd,
polyneuropatie a chybénf klidového tfesu.
Déle byva vyrazna ortostaticka hypotenze
a apnoicky syndrom.

Tab.1. Vysledky.

“Standing “Morning  Hypo- a hyperintensity "Hot cross
Penguin Glory v bazalnich bun
Silhouette” Sign” gangliich sign”
MSA-P 0 0 3 0
MSA-C 0 0 0 1
PSP 6 1 0 0

Vsechny z nize
uvedenych

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

Plus 3 z 5 nize
uvedenych

Zadny z nize
uvedenych

zacatek nad
40 let véku

dysfagie
progresivni pribéh
bradykineze

vertikalni paréza
pohledu

dysartrie nebo
rigidita Sije vetsf
nez na koncetinach

extenze Sije

minimalni nebo
chybéjici tremor

Casté pady v ¢asném stadiu

¢asné nebo rychle progreduijici
mozeckové priznaky

polyneuropatie NS

dysautonomie

autonomni dysfunkce
parkinsonizmus
mozeckova dysfunkce

kortikospinalni dysfunkce

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

ortostatickd hypotenze (20 mmHg TKs),

bradykinéze, rigidita, posturalni instabilita, tremor

inkontinence s erektilni dysfunkcf

ataxie chuze, dysartrie,
koncetinova ataxie, nystagmus

hyperreflexie

Tab. 4. Demografie.

Pocet pacientt Pramérny vék Muzi Zeny
PSP 6 66,8 4 2
MSA 4 61,3 1 3

PSP (progresivni supranuklearni para-
lyza, nemoc Steele-Richardson-Olszewski)
je charakterizovana parkinsonskym syn-
dromem, parézou sdruzeného vertikal-
niho pohledu zejména smérem dold, ¢as-
nou poruchou stoje a chtze, dystonif
a postupné se rozvijejici demenci. Zac¢atek
je ve stfednim a vyssim véku a typickd je
rychla progrese onemocnéni.

Soubor a metodika

V nasich podminkach byly retrospek-
tivné hodnoceny nélezy na konvenc-
nim MR zobrazeni u celkem 10 pacientt

(sedm Zen a tfi muzi) — Sest s diagndzou
PSP a Ctyfi s diagndzou MSA (typu MSA-C
jeden pacient a MSA-P tfi pacienti). Dia-
gnodza byla stanovena na zakladé klinic-
kého nalezu, pribéhu onemocnéni a va-
lidovanych diagnostickych kritérii [9,10].
Priimérné trvani nemoci bylo 2,5 roku.
Vék pacientt byl 59-71 let, pramérny vék
65 = 4 roky. Vsichni pacienti byli vyset-
fovani na pfistroji Magnetom Avanto 1,5
Tesla Siemens a hodnoceny byly T2 va-
Zené sekvence (nebyly hodnoceny T2*)
a FLAIR sekvence s transverzalnimi a sa-
gitélnimi fezy. Na MR snimcich (T2 vaze-
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Obr. 1. Hot cross bun sign (,,velikono¢ni jidasek").
Sipky (horizontélIni a vertikalni) ukazuiji atrofii pontu a mozecku.

Obr. 2. Morning glory sign (pfiznak svlacce).
Sipky ukazuji na konkavitu (atrofii ) tegmenta.

Obr. 3. Hummingbird sign (pfiznak kolibfika).

nych sekvencich a FLAIR sekvencich) jsme
se zaméfovali na hodnoceni tegmenta
a tecta mezencefala a pontu, pétrali jsme
po ,typickych” ndlezech: morning glory
sign, standing penguin silhouette, hot
cross bun sign a taktéz hypo- nebo hy-

perintenzity v posterolateralni ¢asti pu-
tamen. Hodnoceni bylo provadéno pa-
ralelné neuroradiologem a neurologem,
zaslepenymi ke klinické diagnéze paci-
enta. Vysledky obou hodnoceni potom
byly navzajem srovnany.

Vysledky
Vysledky jsou usporadany v tab. 1.

VSichni pacienti byli vySetfeni v ob-
dobi od jednoho roku do dvou let trvani
onemocnéni (tj. od stanoveni diagndzy).
U v3ech Sesti pacientd s diagnézou pro-
gresivni supranuklearni paralyzy (PSP)
jsme popsali ,standing penguin sil-
houette” a jen u jednoho ,,morning glory
sign”. U tfech pacient s multisystémo-
vou atrofii (podtyp MSA-P) jsme popsali
hypo- a hyperintenzity v bazalnich gang-
liich a u jednoho (MSA-C) ,,hot cross bun
sign”. V nasi studii jsme potvrdili vyskyt
atrofie kmene u PSP (,,standing penguin
silhouette”).

»Standing penguin silhouette” se jevi
jako vice senzitivni oproti ,,morning glory
sign”. U pacientl s MSA nélezy na MR
odpovidaly klinické diagnoze.

Diskuze

Rutinni pouZivani MR zobrazeni pfispélo
k diagnostice neurodegenerativnich
onemocnéni.

Konvencni MR zobrazenf je spolehliva
metoda pro odliseni sekundarnich sym-
ptomatickych parkinsonskych syndromd.
Nicméné se nejevi dostatecné senzitivni
pro diferencidlni diagnostiku atypickych
parkinsonskych syndrom( zejména v cas-
nych stadiich onemocnéni, kdy nemusi
zachytit Zddnou abnormalitu. Nanestésti
se vétSina zminénych znakd objevuje
pravé relativné pozdé v pribéhu ne-
moci. ,Hummingbird sign” nebo ,stan-
ding penguin silhouette” reprezentu;ji fo-
kalni atrofii rostro-dorzalni ¢asti tegmenta
a tecta mezencefala, kde je soustfedéno
centrum pro vertikalni pohyby odi.

V pfipadé MSA m(ze MR diagnosticky
pomoci pro popisované putaminalni atro-
fie, cerebelédrni atrofie, atrofie mozko-
vého kmene, putaminalni hypo- a hyperin-
tenzity, zUZeni pars compacta substantia
nigra a kfizovou hyperintenzitu pontu —
tzv. hot cross bun sign (obr. 1). Tento znak
nenf znamkou ¢asné nemoci. Je popisovan
u mozeckové varianty MSA (MSA-C). Sku-
pina japonskych autorl sledovala 43letého
pacienta s dysartrii, ataxif a parkinsonskym
syndromem, jeZ byl posléze diagnostiko-
van jako MSA-C, a ktery zemrel ve 49 le-
tech na pneumonii. Postmortalné vysetfili
MR, kde na T2 vazenych sekvencich po-
psali , hot cross bun sign” a v téZe lokalité
udélali histologicky fez, kde popsali ztratu
neuront a myelinizovanych vlaken na bazi

540

Cesk Slov Neurol N 2010; 73/106(5): 538-541

‘ ‘ Grambalova.indd 540

12.10.2010 15:14:37 ‘ ‘



TYPICKE MR NALEZY U MULTISYSTEMOVE ATROFIE A PROGRESIVNI SUPRANUKLEARNI PARALYZY

Obr. 4. Standing penguin silhouette (pfiznak stojici tuc¢ridka).
Sipky ukazuji opét na fokalni atrofii tegmenta.

pontu a dale gliézu v retikularni formaci,
pontocerebelarnich vldknech mezi lemnis-
cus medialis a pyramidovou drahou a v kfi-
Zicich se pontocerebelarnich vldknech [4].
Nicoletti et al méfili Sifi stfedniho mozecko-
vého pedunklu na T1 véZenych sekvencich
u 16 pacientll s MSA a 26 pacientt s IPD,
s prdmérnym trvanim nemoci 5-6 let, byli
schopni kompletné rozlisit IPD od MSA.
Putaminalni hyperintenzity popsali u Sesti
pacientd s MSA, ale u Zadného pacienta
sIPD a , hot cross bun sign” popsali u osmi
pacientt s MSA [5].

V posledni dobé bylo uvadéno jako vo-
ditko v diagnostice PSP méfeni stfedniho
mozku k rozliSeni od MSA a IPD. Ada-
chi et al nalezli atrofii stfedniho mozku
u Ctyf z péti pacientl s PSP (s parkinson-
skym syndromem a vertikalni parézou po-
hledu). Tato atrofie byla charakterizo-
vana konkavitou lateralni hrany tegmenta
mezencefala a nazvali ji ,morning glory
sign”, protoZe tvarem pfipominala obra-
zek svlacce (obr. 2) [6].

Posledni studie dokazuji na dvoudi-
menzionalnich planimetrickych mérenich

mozkového kmene odlisenf PSP od ostat-
nich parkinsonskych syndromt v pri-
béhu Zivota. Atrofie stfedniho mozku
je dobre zndmy rys u pacientd s PSP,
ktery byl jiz zjistén v mnoha neuropato-
logickych a neurozobrazovacich studiich
[7,8].

Oba et al vysetrili pacienty s IPD, PSP
a MSA s relativné dlouhym trvanim one-
mocnéni a mérili objem stfedniho mozku
na sagitalnim fezu (MR) u 21 pacientd s di-
agndzou PSP, u 23 pacientl s diagndzou
IPD, u 25 pacientl s diagnézou MSA-P a u
31 kontrol. Prokéazali, ze pramérnd area
stfednfho mozku u PSP je vyrazné mensi
nez u ostatnich sekundarnich parkinson-
skych syndromd a zdravych kontrol. Tim
oddélili PSP od jinych sekundarnich par-
kinsonskych syndromt [9]. Kombinace
s relativné morfologicky zachovalym pon-
tem a tézkou atrofii stfedniho mezence-
fala u PSP vedla ke specifickému nélezu,
jez autofi nazvali ,standing penguin sil-
houette sign”, nebo ,hummingbird
sign” (v zavislosti na fantazii hodnotitele)
(obr. 3, 4)[10,11].

U v3ech nasich hodnocenych pacient(
s diagnézou PSP jsme prokazali tuto téz-
kou atrofii mezencefala , standing penguin
silhouette”. Vysledky naznacuji vétsi sen-
zitivitu oproti , morning glory sign”, coz
zdUraznuje prospésnost hodnoceni midsa-
gitalnich fez( oproti fezm axialnim. Do
budoucna mame v planu dalsi sledovanf
postupné stale vétsiho souboru pacient
trpicich témito relativné vzacnymi one-
mocnénimi a v neposledni fadé i provadénf
klinicko-neuropatologickych korelaci.
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