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Magneticka rezonancia (MR) je $tandardnou sicastou diferencialne diagnostického procesu u pacientov s extrapyramidovymi ochore-
niami, pri€om po vylaéeni poliekového, toxického alebo funkéného povodu tazkosti zvykne byt prvym $tandardnym krokom v dalSom
diagnostickom procese. V tomto ¢lanku budu blizsie prediskutované nélezy, ktoré s pomerne velkou pravdepodobnostou poukazuiji na
Specifické ochorenia pri danej klinickej fenomenoldgii, rozdelené na parkinsonské syndrémy, ochorenia asociované s akumulaciou kovov
v mozgu (Zelezo, mangén, med’) a ostatné ochorenia s typickymi MR nalezmi vratane Huntingtonovej choroby, syndromu tremoru/ataxie
asociovaného s fragilnym X chromozémom (FXTAS) a hemichorey pri hyperglykémii.

Klicova slova: MRI, parkinsonizmus, akumulécia kovov v mozgu, Huntingtonova choroba

How can MRI help in diagnostics of movement disorders

Magnetic resonance imaging (MRI) is a standard part of the differential diagnostic process in movement disorders and is typically
performed as the first diagnostic step after excluding drug-induced, toxic or functional origin of the disorder. This review discusses
MRI findings which are rather typical for different movement disorders in combination with a specific clinical phenomenology divided
into three subcategories: atypical parkinsonism, disorders associated with brain metal accumulation (iron, manganese and copper) and
other movement disorders.
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Uvod

Magneticka rezonancia mozgu je
jednym zo zakladnych kameriov diferen-
cialne diagnostického procesu u velkej
vacsiny extrapyramidovych pacientov
(Brandsma, 2021). Jej realizacia by ma-
la nasledovat po dékladnom odobrati
anamnézy a podrobnom cielenom kli-
nickom vySetreni, ktoré nam u velkej
Casti pacientov pomozu vylucit polie-
kov, toxicku alebo funként etiologiu
tazkosti este pred indikovanim dalSich
dopliyjtacich vySetreni. MR by sa malo
indikovat s konkrétnou cielenou otazkou
- inymi slovami, pri indikacii MR by malo
byt jasné, na aké ochorenie alebo skupinu
ochoreni myslime, ¢o vyznamne zvySuje
vytaznost diagnostického procesu a zni-
Zuje riziko dezinterpretacie ndhodnych
zobrazovacich nalezov. Takisto je vel-
mi dolezité osobne prezerat MR nalezy
a nespolahnut sa vyhradne na ich opisy,
nakol'ko niektoré Specifické nalezy mo-
Zu byt pri opisovani prehliadnuté alebo
neopisané. Okrem beZne opisovanych
zmien, ako st demyelinizacie, vaskularne
zmeny atd., mozu byt pri magnetickej
rezonancii pritomné aj Specifickejsie

nalezy, ktoré neurologa navedl s vyso-
kou suspekciou na konkrétne ochorenie.
V tomto ¢lanku sa budeme venovat MR
nalezom, ktoré s dost typické a mali by
byt vo vS§eobecnom povedomi neurologa
zname.

Typické MR nalezy pri
parkinsonskych syndrémoch

Progresivna

supranuklearna obrna

Progresivna supranuklearna obr-
na (PSP) sa zaraduje medzi zriedkavé ne-
urodegenerativne ochorenia zo skupiny
tauopatii. Pozostéva z viacerych subty-
pov, pricom najcastejsi je Richardsonov
variant charakterizovany relativne sy-
metrickym parkinsonizmom, skorym vy-
vojom kognitivneho deficitu, vertikalnej
pohladovej obrny, posturalnej instability
s padmi, dyzartrie a dysfagie (Agarwal,
2020). Pri MR vySetreni nachadzame ty-
picky atrofiu tekta mezencefalu, ktort
mozeme hodnotit pomocou viacerych
markerov. V sagitalnych rezoch moze
byt pritomné napadné splosStenie az
konkavnost na jeho vrchole, ktory ma

inak plynulé konvexné zakrivenie. Tento
obraz sa oznacuje ako priznak kolibrika
¢i tuéniaka (obrazok 1A) (Righini, 2004).
Podrobnejsimi radiologickymi merania-
mi je mozné stanovit tzv. MR parkin-
sonsky index (MRPI) ¢i urcit pomer plo-
chy mezencefalu k ponsu. Abnormalne
hodnoty nam predikuji vznik PSP. V T2
vazeni mozZeme taktiez pozorovat diftiz-
ne hyperintenzivne zmeny v mozgovom
kmeni, ktoré st vSak neSpecifickym pri-
znakom (Quattrone, 2018).

Multisystémova atrofia

Multisystémova atrofia patri
medzi sporadické neurodegenerativne
ochorenia z okruhu synukleinopatii.
V roznej miere sa prejavuje mozocko-
vou ataxiou, autonémnou dysfunkciou,
parkinsonizmom a kortikospinalnym
postihnutim. Zahfna dva zakladné pod-
typy podla prevaZzujiceho postihnutia:
MSA-C s vyraznejSie vyjadrenym cere-
belarnym syndrémom a MSA-P s do-
minujicim parkinsonizmom (Meissner,
2019). Senzitivita MR vySetrenia je len
okolo 50 %, takze v ivode ochorenia
nemusi pacient vykazovat Ziadne lo-
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Obr. 1. Typické MR nélezy u pacientov s atypickym parkinsonizmom: A) PSP atrofia mezencefalu v T1
vazenych sagitalnych rezoch s maximom na dorzalnej ploche mezencefalu, tzv. priznak kolibrika alebo
priznak tucniaka; B) normalny nélez v oblasti mezencefalu; C) MSA-C, transverzalny rez v oblasti ponsu
v T2 vézeni s nalezom priznaku kriza ,hot cross bun sign”; D) sagitélny rez v T2 vazeni s nalezom
napadnej disproporénej atrofie ponsu a cerebella (fotoarchiv LF UPJS a UNLP Kosice)

ziskové zmeny mozgu. Naopak Speci-
ficita dosahuje az 90 %, preto je MR
vySetrenie v diagnostike tejto jednotky
velmi napomocné. V oblasti mozgové-
ho kmena v T2 axialnych rezoch st pri
MSA-C typicky pritomné hyperinten-
zivne zmeny v mozocku, strednych mo-
zockovych stonkoch, no prizna¢nym
je najma nalez tzv. hot cross bun sign,
pri ktorom lézie vytvaraju tvar kriza,
reprezentujuc selektivne postihnutie
pontocerebelarnych drah (obrazok 1C).
Taktiez nachadzame vyrazne atrofické
zmeny mozocka a ponsu (obrazok 1D)
(Lee JY, 2010). Pri MSA-P sa vyskytuju
zmeny v oblasti putamenu, najvyraz-
nejSou z nich je linearne abnormalne
zvy$enie signalu lateralneho okraja pu-
tamenu (putamen rim sign) v T2 vazeni
viditelné pri vySetreni na 1,5T pristroji
(pri 3T MR tento nalez nie je patologic-
ky) (Lee, 2005). Podla novsej prace vSak
az 38,5% zdravych ludi méZe pri 1,5T
MR vykazovat dany priznak, preto ho
nemozme povazovat za Uplne Specificky
(Tha, 2012).

MR nalezy pri ochoreniach
spojenych s akumulaciou
kovov v mozgu (Zelezo,
mangan, med)

Neurodegenerdcia

asociovana s akumulaciou

Zeleza v mozgu (NBIA)

NBIA predstavuji skupinu ocho-
reni, ktorych spolo¢nou charakteristikou
je nadmerna akumulacia Zeleza v moz-
gu (hypointenzity v T2 vaZeni), predo-
vietkym v oblasti globus pallidus (GP)
a substantia nigra (SN) pars reticulata.
Prejavuji sa najma kombinaciou dysto-
nie, parkinsonizmu, spasticitou (niekedy
oznacované aj ako pallido-pyramidovy
syndrom), kognitivhym deficitom a psy-
chiatrickymi priznakmi. Tieto ocho-
renia predstavuja réznorodt skupinu
genetickych metabolickych ochoreni,
z ktorych vSak len aceruloplazmineé-
mia a neuroferitinopatia priamo stvisia
s metabolizmom Zeleza. Pri ostatnych
jednotkach zo skupiny NBIA je tloha
Zeleza v patogenéze ochorenia menej

zrejma. V podmienkach strednej Europy
je najcastejSou formou neurodegeneracia
asociovana s pantotenatkinazou (PKAN)
(obrazok 2A), nasledovana neurodege-
neraciou asociovanou s mitochondrial-
nym membranovym proteinom (MPAN)
(obrazok 2B, 2C). Opisanych bolo aj nie-
kol'ko pacientov s neurodegeneraciou
asociovanou s beta-propreller protei-
nom (BPAN). MR a klinické charakteris-
tiky vybranych foriem NBIA st uvedené
v tabulke. Zelezo je akumulované najma
vo forme perivaskularnych depozitov
hemosiderinu, typicky MR nalez tigrie-
ho oka s centralnou T2 hyperintenzitou
v GP pri PKAN je navySe podmieneny
gliézou a vakuolizaciou v medialnej ¢asti
GP. MR nalezy indikativne pre akumu-
laciu Zeleza v mozgu boli opisané aj pri
inych zriedkavych ochoreniach vratane
Woodhouse-Sakati syndromu (mutacia
c2orf37), Kufor-Rakeb syndrému (mu-
tacia ATP13A2), lyzozomalnych ochoreni
- najma fukozidozy a GM1-gangliozidozy
(Dusek, 2015). Z terapeutického hladis-
ka je efektivnost chelata¢nej liecby pri
NBIA nekonstantn4, lepS§ia je najma u pa-
cientov s aceruloplazminémiou a predo-
vSetkym v jej presymptomatickej faze.
Nedavna dvojito zaslepena randomi-
zovana $tudia s deferipronom indikuje
u pacientov s PKAN mozné mierne spo-
malenie priebehu ochorenia (Klopstock,
2019). Dystonia moze byt u Casti pacien-
tov s PKAN zlepsena implantaciou pal-
lidalnej DBS, optimalne je ju indikovat
u pacientov s krat§im trvanim ochorenia
(Svetel, 2019).

Superficidlna siderdza

Superficialna sider6za (SS) je
zriedkavé ziskané neurologické ochore-
nie, ktoré je spojené s depozitmi hemosi-
derinu v subpialnych (povrchovych) ¢as-
tiach mozgu, hlavovych nervov a miechy
(Stabile, 2018). SS sa deli na kortikalnu
a infratentorialnu superficialnu siderézu,
pricom v MR st pritomné charakteristic-
ké T2 alebo SWI hypointenzity povrcho-
vych Casti uvedenych nervovych Struktar
(povrch mozgu akoby obtiahnuty ¢iernou
ceruzou - pozri obrazok 2D, 2E). Pri¢inou
SS je zrejme drobné chronické alebo
intermitentné krvacanie do subarach-
noidalneho priestoru, pri ¢asti pacien-
tov moze byt SS spojena s cerebralnou
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Tab. Podtypy neurodegenerécie asociovanej s akumuldciou Zeleza v mozgu, typické MR ndlezy a klinické charakteristiky (adaptované podla Dusek, 2015)

Vek néstupu

Charakteristické neurologické

Ochorenie (gén) Priemer (rozsah) | Vzorec akumulacie na MR prejavy Iné charakteristické prejavy
PKAN (PANK2) Klasicky 3,5 GP, SN Oneskoreny vyvoj, posturalna instabilita, | Akantocytéza
Atypicky 14 ,0ko tigra" dystonia, spasticita, parkinsonizmus, Retinitis pigmentosa
(0,5-37) dyzartria, psychiatrické prejavy | beta lipoproteiny v sére
1 laktdt v sére
MPAN (c90rf72) 10 (3-30) GP, SN Spasticita, kognitivna dysfunkcia, Optickd atrofia
dyzartria, extrapyramidové Axondlna motoricka neuropatia
a psychiatrické prejavy
PLAN (PLA2G6) Klasicky 0,5-3 GP, SN Regresia vyvoja, trupova hypotdnia,
Atypicky 4-30 Cerebeldrna atrofia a glidza, 1ézie spasticita, strabizmus, autizmus, ataxia,
bielej hmoty dyzartria, dystonia, parkinsonizmus,

psychiatrické prejavy

Aceruloplazminémia 40-50 (16-71)

(ceruloplazmin)

GP, ncl. caudatus, putamen, SN,
thalamus, ncl. dentati, kortex

Dyzartria, ataxia, extrapyramidové
prejavy, kognitivna dysfunkcia

DM, retindlna degenerécia,
mikrocytova anémia,

| ceruloplazmin, Zelezo,
med a feritin v sére

Neuroferitinopatia (FTL1) | 30-50 (13-63)

GP, ncl. caudatus, putamen, SN,
thalamus, ncl. ruber, ncl. dentati,
kortex, cystické zmeny putamene, GP

Dystonia, chorea, parkinsonizmus,
ataxia, dyzartria, dysfagia, kognitivny
deficit, psychiatrické tazkosti

| Feritinv sére

BPAN (WDR45) Deterioraciav 25 | GP, SN Oneskorenie vyvoja, Rett-like syndrém, | Myopia
(15-37) Generalizovana atrofia epilepsia, poruchy spanku, dysténia -
Hyperintenzivne T1 ,halo" parkinsonizmus, kognitivna dysfunkcia
v mezencefale
CoPAN (COASY) 2-3 GP, SN, ,oko tigra” Spastickd paraparéza, dystonia, Axondlna motoricka neuropatia
parkinsonizmus, psychiatrické tazkosti,
kognitivny deficit
FAHN (FA2H) 3-10 GP, SN Spastickd paraparéza, dystonia, Optickd atrofia

Cerebeldrna a kmenova atrofia,
stencenie corpus callosum

dyzartria, kognitivny deficit, epilepsia

PKAN - neurodegenerdcia asociovand s pantotenat kindzou; GP - globus pallidus; SN - substantia nigra; MPAN - neurodegenerdcia asociovand s mitochondridlnym
membranovym proteinom; PLAN - neurodegenerdcia asociovana s fosfolipazou A2G6, DM — diabetes mellitus; BPAN - neurodegeneracia asociovand s beta-propeller
proteinom; CoPAN - neurodegenerdcia asociovand s proteinom CoA syntetdzy, FAHN — neurodegenerdcia asociovand s hydroxyldzou mastnych kyselin

amyloidovou angiopatiou (Charidimou,
2019). Klinické prejavy stvisia s lokaliza-
ciou SS, najmé v pripade infratentorialnej
distribucie je pomerne ¢asta kombinacia
ataxie, senzorineuralnej poruchy sluchu
a pyramidovych prejavov.

Neurodegenerdcia asociovana

s akumuldciou mangénu

v mozgu

Typickym MR nalezom pri aku-
mulacii manganu v mozgu st relativne
symetrické T1hyperintenzivne lézie naj-
mé v oblasti globus pallidus, mézu byt ale
pritomné aj v oblasti striata, cerebella,
bielej hmoty a hypofyzy (pozri obrazok
2F). Typickym ochorenim, aj ked zriedka-
vym, je deficit manganového transportéra
podmieneny recesivnymi mutaciamiv gé-
ne SLC30A10 (Stamelou, 2012). Ochorenie
typicky zacina dystoniou v prvej dekade
zZivota, vynimocne sa moze prezentovat aj
ako parkinsonizmus. U pacientov zvykne
dojst k poskodeniu pecene rozneho stup-
na, laboratérne je pritomna polycytémia
a nizke hladiny feritinu a Zeleza v sére.
Iné pri¢iny akumulécie manganu v moz-

gu zahrnaju ziskané hepatocerebralne
poskodenie (napr. pri cirhoze), profesio-
nalnu expoziciu manganu (napr. banictvo,
smaltovanie, zvaranie), zvySeny prijem
manganu pri dlhodobej parenteralnej vy-
Zive alebo abtize metkatinénu (efedrénu).
U vacsiny pacientov je efektivna chela-
ta¢na liecba kalcium edetatom (Na2Ca-
EDTA) (Dusek, 2015).

Wilsonova choroba

Wilsonova choroba je autozomalne
recesivne ochorenie (gén ATP7B) podmie-
nené patologickym ukladanim medi naj-
ma v peceni, mozgu a oku. Priemerny vek
nastupu neurologickej formy je 19 rokov
(rozsah od 6-72 rokov), v mladSom detskom
veku je CastejSia hepatalna manifestacia.
Z neurologickych prejavov sa najcastejsie
vyskytuje tremor (80 %), ktory moZe byt
pokojovy aj akény, ¢asto mé charakter tzv.
mavania kridel (,wing-beating tremor*).
Okrem tremoru su ¢asto pritomné aj aki-
néza s rigiditou, ataxia a dystonia. Priblizne
65 % pacientov v priebehu ochorenia vy-
vinie aj psychiatrické tazkosti zo spektra
kognitivnej dysfunkcie, portch osobnos-

ti a nalady, psychézu alebo iné prejavy
(Dusek, 2015). Typickym MR nalezom pri
Wilsonovej chorobe st symetrické hyper-
intenzity v T2 vazeni v putamene (72 %,
najma hyperintenzivny lem putamen), GP
(61 %), ncl. caudatus (61 %), talame (58 %)
a ponse (20 %) (pozri obrazok 2G, 2H)
(Dusek, 2015). Okrem typického MR na-
lezu je pri diagnostike potrebné vysetrit
Keiser-Fleischerove prstence v oku pomo-
cou Strbinovej lampy, hladinu volnej me-
di a ceruloplazminu v sére a odpad medi
v moci. Chelata¢na terapia penicilaminom,
zinkom alebo trientinom by mala byt zaca-
ta ¢o najskor a musi byt dozivotna.

Typické MR nalezy pri
inych extrapyramidovych
ochoreniach

Huntingtonova choroba

Huntingtonova choroba je auto-
zomalne dominantné (AD) progresivne
neurodegenerativne ochorenie, ktoré-
ho podkladom je expanzia nukleotidov
CAG v géne pre huntingtin vedica k za-
niku GABA-ergickych neurénov, najma
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Obr. 2. MR nalezy u pacientov s akumuléciou Zeleza, manganu a medi v mozgu: PKAN - obraz ,tigrieho
oka"v T2 vazeni (A), T2 hypointenzity v GP (B) a SN (C) pri MPAN; kortikélne (E) a infratentoridlne (F)
depozity Zeleza pri superficidlnej sideréze, vedlajsim nalezom je akitna ischémia v temporalnom laloku
vpravo (F); T1 hyperintenzity v globus pallidus pri akumulécii manganu v mozgu pri abuze efedrénu (G),
T2 hyperintenzity v bazalnych ganglidch a mezencefale pri Wilsonovej chorobe (A, B, C - fotoarchiv Petr
Dusek, Karlova Univerzita, Praha; C, D - fotoarchiv Miroslav Borsek, Jan Necpal, Nemocnica Zvolen; E -
fotoarchiv Pille Taba, University of Tartu, Esténsko; F, G - fotoarchiv LF UPJS a UNLP, Kosice)

v oblasti putamenu a nucleus caudatus.
Typickym klinickym nalezom je triada —
chorea, demencia a psychiatrické preja-
vy (McColgan, 2017). V diagnostike je zo
zobrazovacich vySetreni najvytaznejsia
magneticka rezonancia mozgu, pri ktorej
je najviac preukaznym markerom atrofia
hlavy ncl. caudatus. Zaroveri st pritomné
atrofické zmeny v oblasti putamenu, ktoré
sa vSak daju dobre objektivizovat az pri vo-
lumetrickom vySetreni. Kombinacia tychto
zmien vedie k zvacSeniu Sirky frontalnych

rohov postrannych komor (pripominajtice
balénovité rozsirenie) a predizeniu vza-
jomnej vzdialenosti oboch hlav ncl. cau-
datus (obrazok 3) (Negi, 2014).

Syndrém tremoru/ataxie
asociovany s fragilnym X
chromozémom (FXTAS)

FXTAS predstavuje dalSie neuro-
degenerativne polyglutaminové ocho-
renie s expanziou tripletu CGG v roz-
medzi 50-200 opakovani v géne FMR1

Obr. 3. Meranie atrofie nucleus caudatus: pomer
Sirky frontalnych rohov postrannych komaor (FH)
k vzdialenosti medzi oboma hlavami nucleus
caudatus (CC), resp. pomer vzdialenosti oboch
hldv nucleus caudatus (CC) k vnutornej Sirke
lebky (IT). Postupnou atrofizaciou hlavy kau-
data sa rozmer CC predlzuje a pribliZuje sa tak
az k rozmeru FH, resp. sa meni pomer CC k IT
(upravené z fotoarchivu NsP Bardejov)

oznacované ako premutacia. Typickym
klinickym nalezom je kombinacia ataxie
s akénym tremorom zacinajaca po 50.
roku Zivota. Vzhladom na X-viazant de-
di¢nost stt dominantne postihnuti muzi.
U pacientov vSak mézZeme najst aj pre-
javy demencie, psychiatrickych zmien,
parkinsonizmu ¢i periférnej neuropatie
(Cabal-Herrera, 2020). Zasadnym néle-
zom na MR vySetreni mozgu st T2 hy-
perintenzity v strednych mozockovych
pedunkuloch (MCP sign), ktoré st pri-
tomné priblizne u 60 % postihnutych
muzov (obrazok 4A). Druhym hlavnym
radiologickym priznakom je T2 hyperin-
tenzita v splenium corporis callosi vysky-
tujlica sa priblizne s rovnakou frekven-
ciou ako MCP sign (Leehey, 2011). Tento
radiologicky obraz u starsieho pacienta
s ataxiou €i tremorom je vyrazne suges-
tivny pre FXTAS, pricom nasledovat by
mala indikacia genetického vySetrenia.
Menej §pecifické MR nalezy zahfnaji T2
hyperintenzity v bielej hmote ponsu, in-
zuly a perivetrikularnych oblasti, gene-
ralizovant atrofiu mozgu alebo mozocka
(Cabal-Herrera, 2020).

Hyperglykemicka nonketoticka

hemichorea

Zriedkavou neurologickou kom-
plikaciou nonketotickej hyperglykémie,
najma u oso6b s DM 2. typu, je hemicho-
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Obr. 4. MR nélezy pri inych extrapyramidovych ochoreniach: A) T2 hyperintenzivne Iézie v strednych mozoc¢kovych pedunkuloch (MCP sign) u pacienta

s FXTAS (fotoarchiv NsP Bardejov); B) T1 hyperintenzivna Iézia v oblasti lavého striatu u pacienta s pravostrannou hemichoreou pri hyperglykémii (foto
MUDr. Simona BaCova, FNsP F. D. Roosevelta v Banskej Bystrici); C) symetrické T2 hyperintenzivne Iézie v ncl. caudatus a putamene u pacientky s famili-
arnou formou Creutzfledt-Jacobovej choroby a potvrdenou mutéciou v géne E200K (fotoarchiv LF UPJS a UNLP Kosice)

rea. Pocas epiz6dy hyperglykémie sa na
podklade metabolickych zmien v ba-
zalnych gangliach rychlo rozvija jed-
nostranna (ale méze byt aj bilateralna)
chorea alebo balizmus. Tazkosti zvy&ajne
ustupia po normalizacii hladiny gluké-
zy v krvi (Zheng, 2020). V diferencialnej
diagnostike je MR metodou prvej volby,
typicky sa pri nej vyskytuji zmeny in-
tenzity signalu najmé v oblasti putame-
nu a/alebo nucleus caudatus. V pripade
jednostrannych zmien st tieto lokali-
zované kontralateralne k symptoémom.
V T1vazeni je pritomna hyperintenzivna
lézia, v T2/FLAIR st zmeny variabilné,
ale najcastejSie st hypointenzivne, v DWI
je signal s vysokou diftiziou. Najviac kon-
zistentnym nalezom je hyperintenzita
v T1vazeni (obrazok 4B) (Zhou, 2012). Po
ustupe hyperglykémie MR nalezy po-
stupne regredujt, av§ak ovela pomalSie
ako ich klinické prejavy (Lai, 1996).

Creutzfeld-Jakobova choroba

Creutzfeld-Jakobova choroba
(CJD) je neliecitelné pridonové ochorenie
charakterizované rychlo progreduja-
cou demenciou, ataxiou, myokloniami
a poruchami zraku. S progresiou sa pri-
druzuja dalSie pyramidové, extrapyra-
midové a neuropsychiatrické sympto-
my veduce az k akinetickému mutizmu
(Uttley, 2020). Pri sporadickej aj familiar-
nej forme ochorenia sa pri MR vySetreni
mozgu vyskytuji zmeny v mozgovej kore
a hlbokej sivej hmote. Tieto T2/FLAIR

hyperintenzivne zmeny postihuji najma
oblasti inzuly, cingula a gyrus frontalis
superior, resp. striatum (nucleus cauda-
tus a putamen) a talamus (obrazok 4C).
Lézie st Casto bilateralne, ale nalez moze
byt asymetricky. Rozsah a intenzita po-
stihnutia koreluje s dizkou trvania ocho-
renia. Najviac senzitivhe na zmeny st
novsie sekvencie DWI/ADC, pri ktorych
pozorujeme reStrikciu diftzie vo vyssie
uvedenych oblastiach. Postihnutie mo-
zocCka sa v MR obraze prejavuje atrofiou
a abnormitami signalu v jeho kortexe.
Pri novom variante CID (vCJD) je prie-
beh ochorenia o nieco odli§ny a pomal-
§i, s typickymi zmenami v zadnej Casti
talamu, ktoré s najlepSie viditelné vo
FLAIR a DWI sekvenciach a oznacujt sa
ako priznak pulvinar talami. Hoci sa ten-
to nalez da pozorovat aj pri sporadicke;
a familidrnej CJD, v diagnostike vCJD ma
s prisluSnym klinickym obrazom vysoku
senzitivitu aj Specificitu (Fragoso, 2017).

Zaver

Diagnostika zriedkavejSich ocho-
reni s extrapyramidovou symptomato-
logiou moéze byt niekedy mimoriadne
naro¢na. Magneticka rezonancia nam
v mnohych pripadoch pontka vynikajtci
navod na ich spravne a v¢asné rozpo-
znanie. DoéleZité je v8ak upozornit na
fakt, Ze vy$Sie opisané zmeny nemusia
byt vylu¢ne patognomické pre jednotlivé
diagnozy, av§ak ich nalez spolu s prislus-
nym klinickym obrazom nam vyraznou

mierou napomaha k ich urceniu. Zaroven
vSak plati, ze jej indikacia nie je pausalna,
ale malo by jej predchadzat dokladné
klinické vySetrenie pacienta.

1. Agarwal S, Gilbert R. Progressive Supranuclear Palsy. 2020
Jul 26. In: StatPearls [online]. Treasure Island (FL): StatPe-
arls Publishing; 2021 Jan. PMID: 30252354.

2. Brandsma R, van Egmond ME, Tijssen MAJ. Groningen
Movement Disorder Expertise Centre. Diagnostic approach
to paediatric movement disorders: a clinical practice guide.
Dev Med Child Neurol 2027; 63(3): 252-258.

3. Cabal-Herrera AM, Tassanakijpanich N, Salcedo-Arellano
MJ, Hagerman RJ. Fragile X-Associated Tremor/Ataxia Syn-
drome (FXTAS): Pathophysiology and Clinical Implications.
IntJ Mol Sci 2020;21(12): 4391. doi: 10.3390/ijms21124391.
PMID: 32575683; PMCID: PMC7352421

4. Dusek P, Litwin T, Czlonkowska A. Wilson disease and other
neurodegenerations with metal accumulations. Neurol Clin
2015; 33(1): 175-204.

5. Fragoso DC, da Mota Gongalves Filho AL, Pacheco FT,
Barros BR, Littig IA, Hoffmann Nunes R, Junior ACMM, da
Rocha AJ. Imaging of Creutzfeldt-Jakob Disease: Imaging
Patterns and Their Differential Diagnosis. RadioGraphics
2017;37(1): 234-257.

6. Charidimou A, Boulouis G, Greenberg SM, Viswanathan A.
Cortical superficial siderosis and bleeding risk in cerebral
amyloid angiopathy: A meta-analysis. Neurology 2019; 93(24):
€2192-e2202.

7. Klopstock T, Tricta F, Neumayr L, Karin I, Zorzi G, Fradette
C, Kmie¢ T, Blichner B, Steele HE, Horvath R, Chinnery PF,
Basu A, Kiipper C, Neuhofer C, Kdlman B, Dusek P, Yapici Z,
Wilson I, Zhao F, Zibordi F, Nardocci N, Aguilar C, Hayflick
SJ, Spino M, Blamire AM, Hogarth P, Vichinsky E. Safety and
efficacy of deferiprone for pantothenate kinase-associated
neurodegeneration: a randomised, double-blind, controlled
trial and an open-label extension study. Lancet Neurol 2019;
18(7): 631-642.

8. Lai PH, Tien RD, Chang MH, Teng MM, Yang CF, Pan HB,
Chen C, Lirng JF, Kong KW. Chorea-ballismus with nonketo-
tic hyperglycemia in primary diabetes mellitus. AUNR Am J
Neuroradiol 1996; 17(6): 1057-64.

9. Lee JY, Yun JY, Shin CW, Kim HJ, Jeon BS. Putaminal ab-
normality on 3-T magnetic resonance imaging in early par-

Neuroldgia pre prax | 2021;22(5) | www.solen.sk



Hlavna téma

301

kinsonism-predominant multiple system atrophy. J. Neurol
2010; 257(12): 2065-70.

10. Lee WH, Lee CC, Shyu WC, Chong PN, Lin SZ. Hyperinten-
se putaminal rim sign is not a hallmark of multiple system at-
rophy at 3T. AUNR Am J Neuroradiol 2005; 26(9): 2238-42.
11. Leehey MA. Fragile X-associated tremor/ataxia syndro-
me: clinical phenotype, diagnosis, and treatment. J. Inves-
tig. Med 2011; 57(8): 830-6.

12. McColgan P, Tabrizi SJ. Huntington's disease: a clinical re-
view. Eur J Neurol 2018; 25(1): 24-34. doi: 10.1111/ene.13413.
Epub 2017 Sep 22. PMID: 28817209

13. Meissner WG, Fernagut PO, Dehay B, Péran P, Traon AP,
Foubert-Samier A, Lopez Cuina M, Bezard E, Tison F, Ras-
col 0. Multiple System Atrophy: Recent Developments and
Future Perspectives. Mov Disord 2019; 34(11): 1629-1642.
doi: 10.1002/mds.27894. Epub 2019 Nov 6. PMID: 31692132
14. Negi RS, Manchanda KL, Sanga S. Imaging of Huntin-
gton's disease. Medical journal, Armed Forces India 2014;
70(4): 386-8.

15. Quattrone A, Morelli M, Nigro S, Quattrone A, Vescio B,
Arabia G, Nicoletti G, Nistico R, Salsone M, Novellino F, Barba-
gallo G, Le Piane E, Pugliese P, Bosco D, Vaccaro MG, Chiriaco
C, Sabatini U, Vescio V, Stana C, Rocca F, Gulla D, Caracciolo
M. A new MR imaging index for differentiation of progressive
supranuclear palsy — parkinsonism from Parkinson's disease.
Parkinsonism & related disorders 2018; 54: 3-8.

16. Righini A, Antonini A, De Notaris R, Bianchini E, Meucci N,
Sacilotto G, Canesi M, De Gaspari D, Triulzi F, Pezzoli G. MR
imaging of the superior profile of the midbrain: differential
diagnosis between progressive supranuclear palsy and Par-
kinson disease. AUNR Am J Neuroradiol 2004; 25(6): 927-32
17. Stabile A, Di Lazzaro V, Colosimo C, Piazza F, Ferrarese C,
DiFrancesco JC. Idiopathic infratentorial superficial siderosis
of the central nervous system: case report and review of lite-
rature. Neurol Neurochir Pol 2018; 52(1): 102-106.

18. Stamelou M, Tuschl K, Chong WK, Burroughs AK, Mills PB,
Bhatia KP, Clayton PT. Dystonia with brain manganese accu-
mulation resulting from SLC30A10 mutations: a new treatable
disorder. Mov Disord 2012; 27(10): 1317-22.

19. Svetel M, Tomi¢ A, Dragasevi¢ N, Petrovi¢ |, Kresojevi¢
N, Jech R, Urgosik D, Banjac |, Vitkovi¢ J, Novakovi¢ |, Kosti¢
VS. Clinical course of patients with pantothenate kinase-as-
sociated neurodegeneration (PKAN) before and after DBS
surgery. J Neurol 2019; 266(12): 2962-2969. doi: 10.1007/
s00415-019-09499-3. Epub 2019 Aug 29. PMID: 31463603.
20. Tha KK, Terae S, Tsukahara A, Soma H, Morita R, Yabe I,
Ito YM, Sasaki H, Shirato H. Hyperintense putaminal rim at
1.5T: prevalence in normal subjects and distinguishing featu-
res from multiple system atrophy. BMC Neurol 2012; 12(39).
21. Uttley L, Carroll C, Wong R, Hilton DA, Stevenson M. Creu-
tzfeldt-Jakob disease: a systematic review of global inciden-
ce, prevalence, infectivity, and incubation. Lancet Infect Dis

2020; 20(1): e2-e10. doi: 10.1016/S1473-3099(19)30615-
2. PMID: 31876504.

22. Zheng W, Chen L, Chen JH, Lin X, Tang Y, Lin XJ, Wu J,
Lin ZM, Lin JY. Hemichorea Associated With Non-ketotic
Hyperglycemia: A Case Report and Literature Review. Front
Neurol 2020; 11: 96. doi: 10.3389/fneur.2020.00096. PMID:
32158423; PMCID: PMC7052123

23. Zhou Y. Hemichorea in nonketotic hyperglycemia: Puta-
menal and cerebellum lesion on MR imaging. World Journal
of Neuroscience 2012; 02(02).

Clanok je prevzaty z:
Neurol. praxi 2021; 22(5): 352-357

doc. MUDr. Matej Skorvanek, PhD.
Neurologicka klinika LF UPJS

a UNLP KoSice

Trieda SNP 1,285 04 KoSice
mskorvanek@gmail.com




