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Chronickou arterialni hypotenzi nazyvame stavy s dlouhodobé zjistovanymi hodnotami krevniho tlaku (TK) < 100/65 mm Hg. Nachazime
ji pti organickém poskozeni centralniho nervového systému (CNS) nebo u chorob periferniho nervového systému (PNS), nejcastéji se
setkame s hypotenzi navozenou iatrogenné medikamenty. Klinicky nejvyznamnéjsi je ortostaticka hypotenze, ktera pacienty znacné
omezuje v béznych dennich c¢innostech. Pfipad pacienta s organickym postizenim CNS — Shyovym-Dragerovym syndromem (SDS), s li-
mitujicim symptomem ortostatické hypotenze, je popsan v nasledujici kazuistice. SDS je vzacny a zavazny typ autonomni vegetativni
dysfunkce, jenz je také znam pod nazvy multisystémova atrofie (MSA) ¢i neurogenni ortostaticka hypotenze. Jedna se o soubor pfiznaki
vyplyvajicich z postizeni autonomniho nervového systému. Charakteristickymi znaky jsou pravé ortostaticka hypotenze, dale bradykar-
die, porucha akomodace, anhidréza, porucha sekrece slz a slin, dysmotilita gastrointestinalniho traktu (GIT) a porucha vyprazdiovani
mocového méchyfre. Patofyziologickym podkladem onemocnéni jsou neurodegenerativni zmény CNS v oblasti mozkového kmene
s naslednou atrofii a patologickym ukladanim alfa-synukleinu v téchto ¢astech CNS. Prognéza je zdvaznd, onemocnéni zhorsuje kvalitu
zivota a vyznamné zkracuje prezivani nemocnych.
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Chronic arterial hypotension refers to states when the blood pressure (BP) readings are below < 100/65 mm Hg in a long term. It is en-
countered in organic damage to the central nervous system (CNS) or in diseases of the peripheral nervous system (PNS); drug-induced
hypotension is most commonly seen. Of major clinical significance is orthostatic hypotension that significantly limits the patients in their
activities of daily living. A case of a patient with organic damage to the CNS, Shy-Drager syndrome (SDS), with orthostatic hypotension as
a limiting factor, is described in the present case report. SDS is a rare and serious type of autonomic vegetative dysfunction, also referred
to as multiple system atrophy (MSA) or neurogenic orthostatic hypotension. Itis a group of symptoms caused by the involvement of the
autonomic nervous system. The characteristic features are orthostatic hypotension, bradycardia, accommodation disorder, anhidrosis,
impaired tear and saliva secretion, gastrointestinal tract (GIT) dysmotility and voiding dysfunction. The underlying pathophysiology of
the disease involves neurodegenerative changes in the CNS in the brainstem region with resulting atrophy and pathological deposits
of alpha-synuclein in these CNS areas. The prognosis is serious; the disease decreases the quality of life and significantly reduces the
survival of patients.
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Zatimco arteridIni hypertenze, které se u do-
spélé populace v Ceské republice vyskytuje v 15—
20%, ve vétsiné piipadl nepfinasi svym nosite-
[0m Zadné bezprostiedni obtize (pomineme-li
dlouhodoby negativni dopad na kardiovasku-
larni systém a mortalitu), tak podstatné raritnéjsi
arteridIni hypotenze ma symptomy vyrazné,
které doty¢ného znac¢né limituji. Hypotenze se
mUze vyskytovat pfi organickém poskozeni CNS
jako je autonomni vegetativni dysfunkce (MSA),
parkinsonsky syndrom nebo Parkinsonova
choroba, roztrousena skleréza nebo u chorob
PNS, nejcastéji u diabetické neuropatie, amy-
loidozy ¢i alkoholizmu nebo u zanétlivych po-
lyneuritid (napf. Guillaindv-Barrého syndrom).
Nejcastéji se setkdme s hypotenzi navozenou

iatrogenné medikamenty (hypotenziva v é¢bé
arteridlni hypertenze, diuretika pfi chronickém
srde¢nfm selhani nebo tricyklicka antidepre-
siva). Nejvyraznéjsi klinické obtize byvaji u tzv.
ortostatické hypotenze, definované poklesem
systolického krevniho tlaku (TKs) 0 20 mm Hg
a vice nebo jeho poklesem pod 90 mm Hg po
postaveni. Charakteristickymi pfiznaky jsou sla-
bost, vertigo, ztrata postury s padem, nékdy
i synkopou (1). Jednou z prognosticky nejza-
vyse zminéné degenerativni postizeni CNS.
V roce 1960 popsal Milton Shy spolu s Glenem
Albertem Dragerem ortostatickou hypotenzi
spojenou s neurologickym postizenim a tento
stav nazvali multisystémova atrofie (MSA) (2).
V dalsich letech — po nékolika korekcich nozolo-
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gie — byla diagndza MSA-SDS upravena a od roku
1998 se uvadi délenf na 1) cerebeldrni — MSA-C
(cca20%) a 2) parkinsonskou — MSA-P (cca 80%
pfipadd) (3). Onemocneni se fadi mezi raritnf
choroby, Udaje o incidenci se v literatufe roz-
chézeji. Ve svété se odhaduje incidence MSA na
1,86-4,9/100 000/rok (4), vyskyt v CR neni znam.
Vétsina piipadd MSA je diagnostikovéna u pa-
cientl ve véku mezi 52-55 lety (5) a postihuje
dospélé jedince, muZi jsou postizeni castéji nez
Zeny, pfiblizné v pomeéru 9:1. Patofyziologickym
podkladem tohoto progresivniho onemocnéni
nervového systému jsou neurodegenerativni
zmény postihujici striato-nigralnf a olivo-ponto-
cerebelarni oblast CNS s jejich naslednou atrofi
a patologickym ukladanim alfa-synukleinu v po-
stizenych ¢astech CNS (6). Hlavnim symptomem



byva ortostatickd hypotenze, dalSimi celkovymi
pfiznaky jsou Unava, hubnuti, celkova slabost,
nevykonnost, dishydréza, zmény chize a celko-
vého drzeni téla, zmény grafomotoriky. Intelekt
ve vétsiné pripadd zdstavad nezménén, casto
je ale pfitomna depresivni symptomatologie,
ztidka se mlze objevit demence ¢i zmatenost.
Hlavni projevy jsou shrnuty v tabulce 1.
Diagnézu MSA mUzeme vétsinou stanovit
az po vylouceni postizeni jednotlivych systému
zpétnym zhodnocenim klinické symptomato-
logie. Kromé fyzikdlniho vysetreni, kde byva
typicka oblenéna reakce zornic s mydridzou,
ndpadnéa suchost sliznic a oblenénd peristalti-
ka, je nutné provést Holterovské monitorovani
krevniho tlaku a EKG. Zde nachazime hypotenzi
a bradykardii nereagujici na z&téz vzestupem
tepové frekvence. Pro jednoznac¢né stanoveni
diagnozy je podstatné prokazat pokles hladiny
katecholaminl v plazmé a moci (8). MlzZe byt
pfitomen rdzné vyjadreny extrapyramidovy
syndrom a zndmky vegetativni dysfunkce (9).
V diferenciadlné diagnostické rozvaze musime
uvazit: vrozené postizenf vegetativniho nervo-
vého systému, organické onemocnén( srdce,
zazivaciho traktu, urologické onemocnéni Ci
vrozenou poruchu metabolizmu. Lé¢ba je pouze
symptomatickd a je zamérena dle vidci sympto-
matologie: pfi suchosti sliznic uzijeme umélé
slzy, jsou nutné Casté vyplachy Ust a dostatecny
pitny rezim, kterym korigujeme i ztraty tekutin
pfi poruchdch poceni. Poruchy pasdZze mizeme
ovlivnit laxativy a prokinetiky, parkinsonsky syn-
drom podavanim preparatd s L-dopou, depresiv-
ni syndrom antidepresivy (selektivni inhibitory
zpétného vychytavani serotoninu — SSRI) (10). Pri
mocové retenci mizeme podat parasympato-
mimetika (pozor na bradykardii), pacienta edu-
kujeme k autokatetrizaci moc¢ového méchyfe
nebo zavedeme permanentni mocovy katétr ¢i
epicystostomii. Uroinfekce lé¢ime antibiotiky dle
citlivosti, event. zajistime pfipravu autovakciny
(11). Poruchy erekce Ize ovlivnit sildenafilem ¢i
tadalafilem. Projevy z postizenf kardiovaskular-
dykardii resime nejcastéji implantaci trvalého
kardiostimuldtoru a symptomatickou hypotenzi
alfa-sympatomimetiky (midodrin, event. hyd-
roxyamfetamin) nebo fludrokortizonem. Déle
zvysujeme pfivod sodiku 0 5-10 g nad obvyk-
lou davku a dbdme na dostate¢nou hydrataci.
Urcitého zlepsenf Ize dosdhnout izometrickym
svalovym cvi¢enim. Nezbytnou soucasti |é¢-
by je edukace nemocného, aby se vyvaroval
rychlym zméndm polohy (1). Prognéza je velmi
véazna, pacienti umiraji béhem 7-10 let od po-
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Tabulka 1. Klinickd symptomatologie — hlavni pfiznaky u SDS (volné podle 6, 7)

Postizeny organ Pfiznaky

Centralni nervovy systém
rigidita
hypomimie

tremor (rdznd intenzita a trvani)

zpomalené psychomotorické tempo
prerusovany REM spanek

|
]
| |
= hypokineza
]
| |
]

spankova apnoe

Smyslové organy

porucha akomodace (rozmazané vidéni)
porucha tvorby slz a slin
zména chuti k jidlu

Kardiovaskularni systém = bradykardie

= hypotenze (chronicka klidova i ortostatickd)

Gastrointestinalni systém = gastrektazie — evakuacni porucha Zaludku
= dolichokolon, distenze stfeva

zpomalend peristaltika — zacpa, subileus, ileus

Urogenitalni systém = mocova retence

= erektilni dysfunkce
retrogradni ejakulace

Unava
celkové slabost
poruchy pocenf

Celkové pfiznaky

myalgie

demence
zmatenost

zpomalené psychomotorické tempo
zmény chiize a drzenf téla

zmeény grafomotoriky
depresivni symptomatologie

¢atku onemocnéni nejcastéji na infekce plicni ¢i
mocoveého systému nebo arytmii. Do budoucna
se zvazuje pouziti neurotransplantace (zatim
probihaji experimentalni studie) (10).

Kazuistika

Sestactyficetilety nemocny byl pijat na nase
pracovisté k vysetieni recivujicich subileéznich
stavl provazenych vahovym ubytkem pres
20 kg v poslednim roce. Pfedtim byl hospitali-
zovan na rdznych oddélenich nékolika zdravot-
nickych zafizeni, kde byly jeho polymorfnf obtize
(zhorseni visu, porucha sekrece slin a slz, zavraté,
porucha vyprazdiovani mocového méchyre
a erektilnf dysfunkce) uzavirany jako psychoso-
matické onemocnéni. Az do soucasnych obtiz{
nikdy vaznéji nestonal, v rodiné se nevyskytovala
novala vyraznd ortostatickd hypotenze s TK vleze
90/50 mm Hg, po postaveni pacient kolaboval
s témér neméfitelnym tlakem, a pfitom pretr-
vavala bradykardie s tepovou frekvenci pod 60
tepd za minutu, bez vegetativniho doprovodu,
bez synkopy (na EKG sinusova bradykardie —
obrazek 1). Nekdy dochézelo i k padu do 1Gzka
ze sedu (bez ztraty védomi) v dlsledku poklesu
TK. Déle byla porucha akomodace s pretrvavajici
mydridzou (obrazek 2), oblenéna peristaltika
a mirné vzedmuté bricho s podezienim na dis-
tenzi moc¢ového meéchyfe. Po zacévkovani bylo

v mocovém méchyfi nalezeno reziduum kolem
400 ml. Po hydrataci byl jiz schopen stoje, avsak
velmi nestabilniho, s anteflexi trupu (obrazek 3).
Zédkladni laboratorn{ vysetfeni (krevni obraz, ko-
agulace, biochemie) byly v normé kromeé vy-
razné snizené hodnoty HDL cholesterolu (0,59
mmol/l). Dle dalSich vysetfent: nativni snimek
bficha s obrazem subiledzniho stavu s distenzi
lienalniho ohbi tra¢niku na 7 cm, na sonografii
bficha vicecetnd cholecystolitidza, dle gastrosko-
pie evakuacni porucha Zaludku a endoskopic-
ké zndmky duodenitidy (histologie negativni),

Obrdzek 1. tkg - sinusové bradykardie
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Obrdzek 2. Porucha akomodace - mydridza

www.internimedicina.cz | 2010; 12(7 a 8) | Interni medicina pro praxi



- Sdéleni z praxe

Obrdzek 3. Sikmy postoj
(+ zavedeny mocovy katétr)

Obrdzek 4. Ekg - stimulovany rytmus

dle koloskopie i nasledné irigografie popséno
dolichokolon, pfi CT bficha obraz poruchy pa-
saze tracnikem a distenze mocového méchyre.
Amyloid nebyl prokézan. Ostatni zobrazovacfi
metody (enteroklyza, rtg i CT hrudniku) byly
bez patologickych nalezl. Provedend konzilidrni
vysetfen( (neurologické a urologické) konstato-
vala smisenou autonomnf dysfunkci nejasné
etiologie a hyporeaktivni detrusor, pacient byl
indikovan a edukovan k autokatetrizaci moco-
vého méchyre. V rdmci $irsi diferencidlnf dia-
gndzy byly postupné vylouceny autoagresivni
demyeliniza¢ni onemocnéni typu roztrousena
sklerdza, HIV, borrelidza, vrozené poruchy me-

tabolizmu (profil aminokyselin v krvi nesvedcil
pro leucindzu, fenylektonurii/hyperfenylalanine-
mii a tyrosinemii, metabolity typické pro deficit
thymidinfosforyldzy (thymidin a deoxyuridin)
nedetekovény, profil acylkarnitind v krvi nesvéd-
Cil pro poruchy beta-oxidace mastnych kyselin
a organické acidurie). Rovnéz byla vyloucena
intoxikace olovem, amoniakem i rtuti. V dalSim
prabéhu byla doplnéna NMR mozku a celé pa-
tefe (s normalnim nélezem) a nakonec CT PET —
k vylouceni paraneoplastické pficiny autonomni
dysfunkce, kde se prokézala pouze zvysend aku-
mulace glukoézy v oblasti Waldayerova lymfatic-
kého okruhu (klinicky nevyznamna reaktivace
lymfatické tkadné). Vzhledem k suspekci na multi-
systémovou atrofii tedy bylo doplnéno vysetienf
hladiny katecholamind v plazmé a moci: v plaz-
mé prokézana snizend hladina noradrenalinu
0,13 nmol/I (pfi normé 1,20-3,40) i adrenalinu —
v 1.vzorku 0,39 a ve 2. vzorku 0,03 nmol/l (nhorma
0,10-0,80), hladina ACTH byla v normeé - 6,7 ng/I
(norma 1,0-50,0), odpady moci za 24 hod. byly
zcela pfi dolni hranici normy (mnozstvi moci
2500 ml/24 h.): noradrenalin 63,25 nmol/d (nor-
ma 60-475), adrenalin 31,0 nmol/d (n. 27-110),
dopamin 3942,0 nmol/d (norma 1300-2900),
odpad v moci za den (DU) u kyseliny vanil-
mandlové (VMA) 30,8 umol/d (norma 3-30),
u kyseliny homovanilmandlové (HVA) DU 35,8
(norma 11-38) (12). Tyto vysledky potvrzuji dg.
SDS; hladina dopaminu byla zvysena jesté prav-
dépodobné v souvislosti s pfedchozi 1é¢bou
levodopou s carbidopou (preparat Nakom) — byt
byl Iék dle doporuceni pred odbéry vysazen. Po
vyhodnoceni viech nélezd a klinického stavu
jsme pacienta indikovali k zavedenf trvalého
kardiostimulatoru (pfistroj Regency SR v reZzimu
AAIR - obrazek 4, po nékolika dnech pro dusnost
provedena interrogace pfistroje — upravena R
funkce) a nasadili jsme symptomatickou lécbu
hypotenze alfa-sympatomimetiky (midodrini
hydrochloridum, preparét Gutron v dévce 3x
2,5 mg denné), parkinsonsky syndrom zmfrnén
pfi terapii levodopou s carbidopou (preparat
Nakom v ddvce 3x 275 mg). Retence moci na-
déle feSena autokatetrizaci. Tyto lécebné kroky
vedly k celkovému zlepsent, Ustupu symptoma-
tologie a zlepseni kvality Zivota nemocného.
V soucasné dobé je pacient schopen chiize s do-
provodem nebo oporou hole, nepadd, zvldda
sebeobsluhu, zatimco pred témito opatienimi
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byl upoutén na Iizko a pfesunt byl schopen
pouze na invalidnim voziku.

Zaveér
Zjisténé klinické nélezy spolu s poklesem
hladiny katecholamin( svéd¢i pro diagndzu SDS.
I kdyZ se jedna o onemocnénf nevylécitelné, Ize
nékterymi kroky zmfrnit zadvaZznou symptoma-
tologii natolik, Ze se pacient mUZe opét zaradit
do béZného Zivota. V 1é¢bé symptomatické hy-
potenze se dobfe uplatruje midodrin, ktery je
nutno uzivat pravidelné. Vzhledem k cenové
ndro¢nosti této 1écby a nepfitomnosti jiného
léku, ktery by byl pIné hrazeny zdravotni po-
jistovnou, je mozno pozadat revizniho lékate
o plnou Uhradu uvedeného preparatu.
Prdce byla podporena vyzkumnym zdmérem
MSMT CR, MSM 0021620820
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