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SERIE 1 PARKINSONISMI ATIPICI

Parkinsonismi

atipici

Quasi quattro diagnosi di Parkinson su cinque riguardano la sindrome di Parkinson idiopatica
(o malattia di Parkinson). Essendo molto piu rari, i parkinsonismi atipici sono meno noti.
A loro dedichiamo una serie in quattro parti.

Oltre alla forma piti conosciuta, ovvero
la malattia di Parkinson (o sindrome di
Parkinson idiopatica, SPI) esistono diversi
cosiddetti parkinsonismi atipici. La diffe-
renziazione ¢ difficile. Si distingue tra:

e atrofia multisistemica (AMS) con
sottotipi

e paralisi sopranucleare progressiva
(PSP) con sottotipi

¢ degenerazione corticobasale (DCB)
con sottotipi

e demenza a corpi di Lewy
(Lewy Body Dementia, LBD)

L'unico modo affidabile per diagnosti-
care con sicurezza un parkinsonismo ati-
pico (PA) risiede nella diagnosi patolo-
gica mediante esame del tessuto cere-
brale (biopsia o autopsia), che non puo
essere effettuata sul paziente vivo. Oggi-
giorno la diagnosi si fonda percio solo su
criteri clinici, con una quota d’errore che
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puo raggiungere il 30%. Lincertezza che
permea la formulazione di una diagnosi &
evidenziata anche dal fatto che nel caso di
vari parkinsonismi atipici per uno stesso
sintomo esistono diverse liste di criteri.
Altrettanto rivelatore & che i criteri dia-
gnostici clinici (DCB, PSP) sono sottopo-
sti a frequenti revisioni. Finora questi cri-
teri non sono mai stati sottoposti a una
validazione prospettica, né confermati dal
profilo clinico-patologico per ciascun PA.
Alcuni studi degli scorsi anni hanno inol-
tre evidenziato un ampliamento del pos-
sibile spettro di sintomi e reperti, il che
rende ancora piu complessa la diagnosi
precoce di tutti i PA.

La differenziazione tra i singoli parkin-
sonismi atipici e rispetto alla sindrome di
Parkinson idiopatica (SPI) sarebbe impor-
tante proprio nelle fasi iniziali della malat-
tia, ai fini sia della prognosi, sia di una
terapia corretta o adeguata. Una diagnosi
precoce e inequivocabile sarebbe altresi

molto auspicabile per ragioni scientifi-
che, come la ricerca delle cause o la messa
a punto di nuove possibilita terapeutiche.
Nonostante decenni di studi, le cause e i
meccanismi patologici della sindrome di
Parkinson idiopatica sono infatti tuttora
ignoti. Di conseguenza, anche le possibi-
lita terapeutiche sono molto limitate.

I metodi diagnostici per immagini
(RMI) e le procedure diagnostiche di
laboratorio disponibili attualmente non
contribuiscono molto a una diagnosi pre-
coce e sicura. La ricerca si indirizza per-
tanto verso I'individuazione di biomarca-
tori (valori che sono specifici di un deter-
minato parkinsonismo atipico), utiliz-
zati ad esempio nelle analisi genetiche e
nell’ambito di speciali procedure di labora-
torio finalizzate allo studio del siero e del
liquor, come pure di particolari procedure
di imaging funzionale.

Prof. Dr. med. Mathias Sturzenegger

-
Sy af

(LBD)

Fonte delle immagini: Deutsches Arzteblatt (2016), 113 (5], 61-9, illustrazione 1
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SERIE l PARKINSONISMI ATIPICI

Atrofia multisistemica

[AMS)

Parte 1

Parkinsonismi

atipici

A differenza della forma piu diffusa di Parkinson, la malattia di Parkinson (o sindrome
di Parkinson idiopatica SPI), Uatrofia multisistemica e una patologia neurodegenerativa

a rapida progressione.

Prof. Dr. med. Mathias Sturzenegger, membro
del Consiglio peritale di Parkinson Svizzera.
Foto: pgc Mathias Sturzenegger

Oltre a sintomi simili a quelli del Parkinson,
l'atrofia multisistemica (AMS) comporta
disturbi imputabili a un’alterazione fun-
zionale delle vie motorie centrali (nel
cervello e nel midollo spinale) in com-
binazione variabile, come pure del cer-
velletto e del sistema nervoso vegetativo
(autonomo).

A dipendenza della sintomatologia pre-
valente, si distingue tra sottotipo Parkinson,
sottotipo cerebellare e sottotipo autonomo. I
sintomi clinici inaugurali possono essere
molto diversi, il che complica notevol-
mente la diagnosi. Essi possono riguar-
dare il cuore, il tratto gastrointestinale, la
vescica, la parola, la deglutizione, la respi-
razione e il sonno.

La malattia esordisce dopo i 50 anni
con una frequenza di circa quattro per-
sone su 100000. PAMS denota una pro-
gnosi peggiore rispetto alla sindrome di
Parkinson idiopatica (SPI): progressione
piu rapida, prospettive terapeutiche pil
sfavorevoli e aspettativa di vita pari a sei-
dieci anni dalla comparsa dei sintomi.

Di regola non esiste una predisposi-
zione famigliare: I'atrofia multisistemica

¢ cioe considerata una cosiddetta malat-
tia sporadica. AMS mostra una pecu-
liarita patologica: nelle cellule del tes-
suto di sostegno del cervello — e quindi
non nei neuroni, come nella SPI — sono
presenti corpi inclusi costituiti da una
proteina mal ripiegata (L-sinucleina).

Terapia
Con la terapia si puo soltanto cercare di
alleviare i sintomi. Non vi e alcuna pos-
sibilita di rallentare la progressione della
malattia. Una vescica iperattiva puo
essere «frenata» somministrando farmaci
o iniezioni di Botox, oppure applicando
un sistema di catetere. Per prevenire il
forte calo pressorio in posizione seduta o
eretta, si puo ricorrere a un’abbondante
assunzione di liquidi gia di primo mat-
tino o a farmaci specifici, indossare calze
di sostegno durante il giorno, e di notte
dormire con il tronco sollevato. I disturbi
notturni della respirazione e i problemi di
deglutizione con conseguente difficolta
ad alimentarsi possono essere contra-
stati mediante ausili mobili per la respira-
zione notturna, rispettivamente adattando
la composizione e la consistenza del cibo,
oppure applicando una sonda gastrica.
Prof. Dr. med. Mathias Sturzenegger

Serie

Parkinsonismi
atipici

La serie dedicata ai parkinsonismi atipici
comprende quattro articoli:

» atrofia multisistemica (AMS)
e paralisi sopranucleare
progressiva (PSP)
e degenerazione corticobasale (DCB)
edemenza a corpi di Lewy (LBD)

Sottotipi dell'AMS

Dal profilo clinico, nel sottotipo Parkinson
prevalgono il rallentamento dei movi-
menti, il tono muscolare elevato (rigidita)
e la tendenza alle cadute. Il tremore &
raro, e quando c’e, & un tremore postu-
rale o d'azione irregolare. Una caratte-
ristica importante risiede nel fatto che -
contrariamente a quanto avviene nella
SPI - questi sintomi rispondono poco

e solo temporaneamente, oppure non
rispondono per niente, alla terapia con

levodopa.

IL sottotipo cerebellare si distingue per

la marcia insicura a gambe larghe,

i movimenti scoordinati delle estremita,
i disturbi dei movimenti oculari e un
tremore d'azione (questi sintomi compa-
iono anche nel sottotipo Parkinson, ma

in forma mitigata).

| sintomi riguardanti il sistema nervoso
vegetativo sono quelli pit fastidiosi per il
paziente, e piu difficili da trattare per il
medico: disturbi della funzione sessuale
e vescicale (accresciuta urgenza min-
zionale e incontinenza, anche di notte);
forte calo pressorio in posizione eretta
con perdita di conoscenza; disturbi
respiratori con collasso delle vie aeree
durante linspirazione, pit accentuati
durante la notte, con rischio di soffoca-
mento; grave stitichezza. Questi sintomi
possono colpire tutti i malati di AMS, ma
sono dominanti nel sottotipo autonomico.
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