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STRESZCZENIE
Zwyrodnienie watrobowo-soczewkowe nabyte (AHD, acquired he-
patocerebral degeneration) jest to zespot objawow neurologicznych,
gléwnie pozapiramidowych, wystepujacy u 0s6b z marskoscig watro-
by. Objawy zwykle wystepuja, gdy w uszkodzeniu watroby powstajg
czynne potaczenia krazenia wrotnego z systemowym uruchamiajace
sig W przebiegu nadcisnienia wrotnego lub wykonane chirurgicznie,
jako zespolenia wrotno-systemowe, w leczeniu nadcisnienia wrot-
nego. Chociaz pierwsze przypadki AHD opisano juz na poczatku
XX wieku, to przez dfugi czas istnienie tego zespofu poddawano w wat-
pliwos¢. Ponowne zainteresowanie nim spowodowaty wyniki badan
neuropatologicznych, wykazanie roli manganu w etiologii schorzenia
i wprowadzenie badan rezonansu magnetycznego (MR, magnetic re-
sonance) mozgu. Zespotten wystepuje u 1-4% pacjentow z marskos-
cig watroby. Obecnie podstawa rozpoznania choroby jest stwierdzenie
charakterystycznych objawdw klinicznych (gféwnie pozapiramido-
wych) u chorych z marsko$cig watroby i gromadzeniem manganu
w gatkach bladych (zmiany hiperintensywne w sekwenciji T1 w MR
mozgu). Objawowe leczenie zaburzen pozapiramidowych (lewo-
dopa, leki antycholinergiczne, leki S-adrenolityczne tetrabenazyna)
nie hamuje rozwoju choroby i moze powodowaé tylko niewielkg
i przejSciowa poprawe. Jedynie przeszczepienie watroby prowadzi
do ustgpowania objawow neurologicznych.
W artykule przedstawiono aktualny stan wiedzy na temat AHD
— obrazu klinicznego, etiologii, diagnostyki roznicowej oraz
mozliwo$ci leczenia tego zespotu.
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Wprowadzenie

Zwyrodnienie watrobowo-soczewkowe nabyte
(AHD, acquired hepatocerebral degeneration) jest
to zespo6t objaw6éw obejmujacy parkinsonizm,
ataksje, plasawice oraz inne ruchy mimowolne
wystepujace w przebiegu zaawansowanej cho-
roby watroby (najczesciej marskosci). W obrazie
klinicznym i etiologii AHD znamienna jest obec-
nos$¢ czynnych potaczen krazenia wrotnego z sy-
stemowym (tzw. polaczenn wrotno-systemowych
[PSS, portosystemic shunt]), uaktywniajacych sie
w przebiegu nadci$nienia wrotnego lub wytwa-
rzanych chirurgicznie jako zespolenia wrotno-
-systemowe, réwniez w przypadku nadcis$nienia
wrotnego [1, 2]. Po raz pierwszy zespét ten zo-
stal opisany w 1914 roku przez van Woerkema
u 50-letniego chorego z marskoscig watroby,
u ktérego stopniowo narastaly objawy pozapi-
ramidowe (sztywno$é, drzenie), zaburzenia snu
i niestabilno$¢ emocjonalna [3]. W poSmiertnym
badaniu neuropatologicznym stwierdzono obu-
stronne uszkodzenie neuronéw w prazkowiach
z rozplemem astrocytéw [3].

Przez wiele dekad istnienie tego zespotu pod-
dawano w watpliwosé. W 1965 roku Victor, Adams
i Cole opublikowali analize 27 chorych z marskos-
cig watroby i objawami neurologicznymi. Wsréd
objawéw neurologicznych najczesciej stwierdza-
li: zesp6! otepienny, dyzartrie, ataksje, drzenie,
plasawice oraz sztywno$¢ pozapiramidows [4].
U wszystkich opisywanych pacjentéw wystepo-
waly PSS (u 12 zespolenia te byly wytworzone
chirurgicznie). U 17 os6b przeprowadzono au-
topsje i stwierdzono ubytki neuronéw w jadrach
podstawy z rozplemem astrogleju (podobnie jak
w opisie van Woerkema), potwierdzajac kliniczne
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rozpoznanie AHD. Za przyczyne objawéw neu-
rologicznych u opisywanych pacjentéw autorzy
uznali wystepowanie PSS, ktére powoduja, ze
toksyny zwykle metabolizowane w watrobie moga
bezposrednio przedostawac sig z krwig do osrod-
kowego uktadu nerwowego (OUN), wywolujac
objawy neurologiczne [4]. Badania neuroobrazowe
metoda rezonansu magnetycznego (MR, magnetic
resonance) przeprowadzone pod koniec XX wieku
wykazaly, ze u chorych z AHD dochodzi do syme-
trycznego odkladania manganu w jadrach pod-
stawy w przebiegu schorzen watroby. Obecnie
zjawisko to uznaje sig za czynnik sprawczy AHD
prowadzacy do wystapienia zaburzen przekazni-
ctwa dopaminergicznego [1, 2, 5-9]. Nastepnie
pojawily sie prace prospektywne i retrospek-
tywne dotyczace wystgpowania oraz mozliwosci
leczenia AHD u pacjentéw z marsko$cig watroby.
Dzi$ istnienie AHD jako jednostki chorobowej nie
budzi watpliwosci, natomiast jego rozpoznawa-
nie, jak wynika z literatury, nastepuje zbyt rzadko
wzgledem rzeczywistego wystepowania [10, 11].
W artykule przedstawiono przeglad pismienni-
ctwa z ostatnich lat odnoszacy sie do aktualnej
wiedzy o etiologii, objawach klinicznych, diag-
nostyce i mozliwo$ciach leczenia AHD.

Etiologia
Zwyrodnienie watrobowo-soczewkowe nabyte

moze wystepowac w przebiegu kazdej przewleklej

choroby watroby (niezaleznie od etiologii), zwia-

zanej zwykle z obecnodcig aktywnych PSS [1, 2].

Za przyczyne AHD u pacjentéw z PSS uwaza sie

dziatanie substancji neurotoksycznych, ktére —

omijajac watrobe i dostajac sie do OUN — prowa-

dza do selektywnego uszkodzenia neuronéw [1, 2,

5-9]. Jak dotad, nie zidentyfikowano konkretnych

toksyn doprowadzajacych do uszkodzenia OUN.

Poczatkowo w etiopatogenezie AHD rozwazano

role amoniaku i aminokwaséw aromatycznych

(zaburzajacych metabolizm dopaminy w OUN).

Obecnie gtéwna role przypisuje sie zaburzeniom

metabolizmu metali cigzkich (zwlaszcza manga-

nu) z ich odkladaniem sie¢ w OUN w przebiegu

uszkodzenia watroby [1, 2, 10-13].

Hipotezy o roli manganu w etiologii AHD wy-
nikajg z kilku przyczyn:

1) podobienistwa obrazu klinicznego u os6b z AHD
oraz u chorych z zatruciem manganem (dyski-
nezy ustno-policzkowo-jezykowe, parkinso-
nizm atypowy);

2) stwierdzenia w 1989 roku podobnych zmian
w MR mézgu w AHD i zatruciu manganem

Rycina 1. Badanie rezonansu magnetycznego moézgu u chorego z
marskoscig watroby i prawdopodobnym odktadaniem sie manganu
w o$rodkowym uktadzie nerwowym — hiperintensywne zmiany w
gatkach bladych w sekwenciji T1 (ze zbiorow Il Kliniki Neurologii
Instytut Psychiatrii i Neurologii)

— w obrazach T1 hiperintensywnos$¢ jader
podkorowych (gatek bladych) z prawidiowym
obrazem w sekwencji T2 (ryc. 1);

3) potwierdzeniu w badaniach surowicy krwi, pty-
nu mézgowo-rdzeniowego oraz mozgu podwyz-
szonych warto$ci manganu (w gatkach bladych
3-9 krotnie wyzsze stezenie manganu niz oséb
zdrowych) u oséb z marskoscig watroby [1, 2].
Mangan moze uszkadza¢ tkanki mézgu przez

zwiekszanie neurotoksycznosci glutaminianu,
wywolywanie stresu oksydacyjnego (uszko-
dzenie bton komoérkowych; zaburzenia tancu-
cha oddechowego, uszkodzenie neuronéw),
zaburzenia transmisji dopaminergicznej (do-
chodzi do uszkodzenia postsynaptycznego ze
zmniejszeniem ekspresji receptorow D2, a takze
uszkodzenia presynaptycznego z ostabieniem
ekspresji transportera dopaminy [DAT, dopa-
mine transporter]). Jednak mechanizm neuro-
toksycznosci wywolanej przez mangan nie jest
nadal w pelni poznany.

W badaniach neuropatologicznych u pacjen-
téw z AHD makroskopowo stwierdza sie rozlany
zanik mozgu oraz przebarwienia w obszarze jader
podstawy i kory mézgu. W badaniach mikro-
skopowych stwierdza sie rozlegla wakuolizacje
neuropilu, dotyczaca przede wszystkim jader
podkorowych oraz kory mézgowej (zwlaszcza
warstwy 51 6), co objawia sig tak zwana polimikro-
kawityzacja (rozlane jamki). Obserwuje sie takze
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zanik neuronéw oraz rozplem i przerost gleju
w istocie szarej. Charakterystyczne sa komorki gle-
ju — tak zwane komdrki Alzheimera typu II (tzw.
nagie jadra), wystepujace najliczniej w obszarach
dotknietych wakuolizacjg. Patologiczne komérki
gleju nie sg stwierdzane wylgcznie w AHD; wy-
stepuja rowniez w innych chorobach przebie-
gajacych z uszkodzeniem watroby niezaleznie
od ich etiologii, na przykltad w zwyrodnieniu
watrobowo-soczewkowym wrodzonym (chorobie
Wilsona) oraz niepowiktanej marskosci watroby.
Dotychczas nie opisano komoérek Alzheimera
typu I w przebiegu zatrucia manganem (gérnicy,
zatrucia efedronem) [1, 2, 5-9].

Epidemiologia

Wedtug ré6znych zZrédet szacuje sie, ze AHD
wystepuje u 1-4% pacjentow z marskoscig wa-
troby, z wywiadem dotyczacym choroby watroby
srednio od 7,5 roku [7]. Istniejg opisy pacjentow
z AHD, ktéry wystapil bezposrednio 8 tygodni po
ostrym zapaleniu watroby, ale majg one znaczenie
kazuistyczne [1, 2, 10, 13].

Obraz kliniczny
Objawy AHD zwykle pojawiaja sie w wieku doj-

rzalym, w 5.-6. dekadzie zycia, rzadko wystepuja
rowniez u dzieci [1, 2]. Zaczynajg sie podostro,
po tygodniach, zwykle latach trwania choroby
watroby i majg charakter postepujacy. W obrazie
klinicznym dominuja:

* szerokie spektrum zaburzen poznawczych i be-
-hawioralnych (apatia, bradyfrenia, zaburzenia
uwagi, przy czym nie sg obecne zaburzenia
jezykowe, pamieci ani praksji), a w przeciwien-
stwie do encefalopatii watrobowej nie stwier-
dza sie zaburzen swiadomosci;

* zaburzenia ruchowe:

— dyskinezy ustno-policzkowo-jezykowe (naj-
czestszy ruchowy objaw AHD), przypomi-
najace dyskinezy pézne, czesto z kurczem
powiek, okulogyrig czy dystonia;

— plasawica;

— parkinsonizm (tzw. parkinsonism in cirrhosis
lub AHD-related parkinsonism) — drzenie
spoczynkowe, rowniez zamiarowe, brady-
kinezja, sztywno$¢, niestabilno$é¢ postawy,
chéd parkinsonowski; wymienione wyzej
objawy sg obustronne, symetryczne, poste-
puja gwattowniej niz w idiopatycznej cho-
robie Parkinsona (PD, Parkinsons’ disease);

— ataksja;

* mielopatia metaboliczna (bardzo rzadki objaw)
— napiecie kurczowe, podostro narastajaca
parapareza spastyczna (bez zaburzen czucia).

Diagnostyka

Podstawg rozpoznania AHD sa objawy kli-
niczne (objawy pozapiramidowe, parkinsonizm,
dyskinezy ustno-policzkowo-jezykowe, drzenie
zamiarowe, plasawica u os6b z przewleklym
uszkodzeniem watroby — zwykle marskoscia,
z poczatkiem objawéw neurologicznych w wieku
dojrzalym, zwykle 5.-6. dekadzie) oraz uwidocz-
nione w badaniu MR mézgu (akumulacja manga-
nu w gatkach bladych, rzadziej we wzgérzach oraz
innych strukturach — zwykle u os6b marskoscia,
z poczatkiem objawéw neurologicznych w wieku
dojrzatym; zazwyczaj zmiany hiperintensywne
w sekwencji T1, izointensywne w T2) [1, 2, 5-7].

Roznicowanie
Objawy neurologiczne opisywane w AHD

(oprécz charakterystycznych zmian w MR) wy-

stepuja w wielu chorobach, dlatego wymagajg

szerokiej diagnostyki ré6znicowej i obejmuja:

1) dyskinezy wywolane lekami (np. leki przeciw-
malaryczne, przeciwpadaczkowe, estrogeny,
antycholinergiczne, steroidy anaboliczne, leki
psychostymulujace);

2) choroby dziedziczne przebiegajace z zespolami
pozapiramidowymi (choroby: Huntingtona,
Lesha-Nyhana, Wilsona, neurozwyrodnienia
z akumulacja zelaza [NBIA, neurodegeneration
with brain iron accumulation], choroby mito-
chondrialne, neuroakantocytoza, gangliozydo-
za GM1);

3) zatrucia (tlenkiem wegla, manganem, talem,
rtecia, toluenem);

4) choroby metaboliczne (nadczynno$é lub nie-
doczynnos¢ przytarczyc, hiperglikemia, zabu-
rzenia odzywiania, elektrolitowe, hemochro-
matoza);

5) choroby zapalne (zesp6t antyfosfolipidowy, pla-
sawica Sydenhama, zespoly paranowotworowe,
toczen rumieniowaty uktadowy [SLE, systemic
lupus erythematosus));

6) choroby naczyn moézgowych (udar w obszarze
jader podkorowych, zapalenie naczyn OUN);

7) choroby hematologiczne (policytemia, biataczki);

8) inne (choroba Whipple’a, zespét tikow).

W praktyce AHD najczesciej r6znicuje sie
zidiopatyczng PD, za$ cechami charakterystyczny-

mi parkinsonizmu w AHD w poréwnaniu z PD sa:
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Tabela 1. Diagnostyka réznicowa najczestszych zmian w obrebie jader podkorowych stwierdzanych w rezonansie mag-

netycznym mézgu (MR, magnetic resonance) lub w tomografii komputerowej (TK)

Hiperglikemia

Choroba Wilsona

(zmiany w neuroobrazowaniu
mog3 sie lokalizowac rowniez
w istocie biatej, mézdzku,
pniu mézgu i wzgorzach)

NBIA

(w aceruloplazminemii i neuro-
ferrytynopatii zmiany réwniez we
wzgorzach, korze mézgu, moézdzku;
w NBIA typu 2 i FAHN mozliwe
uszkodzenie istoty biatej)

Zwapnienia w jadrach podstawy

Zatrucie tlenkiem wegla
(zmiany rowniez w korze, hipokam-
pach, moézdzku)

Histiocytoza Langerhansa (zmiany
rébwniez w przysadce, istocie biatej,
pniu mézgu, mézdzku)

Neurofibromatoza typu 1
(wspotistnienie innych nowotworow
— gwiazdziakéw, glejakéw i in.)

Fukozydoza

Krwawienie do zwojow podstawy

zmiany w gatkach bladych

Asymetryczne zmiany hiper-
intensywne zlokalizowane
gtownie w prazkowiu

Hipo- lub izointensywny
(rzadziej hiperintensywny)
sygnat z jader podstawy

Sygnat izointensywny

Zmiany hipo-, izo-
lub hiperintensywne

Hipointensywny sygnat z czesci
przysrodkowych gatek bladych
(rzadziej hiperintensywny sygnat)

Hiperintensywny sygnat z gatek
bladych (wzmocnienie po po-
daniu srodka kontrastowego)

1zo- lub hiperintensywny sygnat
z jader podkorowych (zmiany
moga byc¢ obustronne, ale
czesciej sg jednostronne)

Hiperintensywny sygnat z gatek
bladych (podobny do stwier-
dzanego w AHD)

1zo-, hipo- lub hiperintensywny
sygnat zaleznie od stanu
utlenienia hemoglobiny

(czasu od zachorowania)

1zo-, hipo- lub hiperintensywny
sygnat z prazkowia

Hipo- lub hiperintensywny
sygnat z jader podstawy

W NBIA typu 1 hipointensywny
sygnat z gatek bladych

z centralng hiperintensywnoscia
(tzw. oko tygrysa), w innych
typach NBIA hipointensywny
sygnat z gatek bladych,

istoty czarnej

Zmiany izo- lub hipointensywne

Hiperintensywny sygnat
z gatek bladych

Hipo-, izo- lub hiperintensywny
sygnat z gatek bladych

Hiperintensywny sygnat
z jgder podkorowych

Hipointensywny sygnat
z gatek bladych

1zo-, hipo- lub hiperintensywny
sygnat zaleznie od stanu
utlenienia hemoglobiny

(czasu od zachorowania)

Jednostka chorobowa MR sekwencja T1 MR sekwencja T2 TK mézgu
AHD Symetryczne hiperintensywne Prawidfowy Prawidfowe
zmiany w gatkach bladych
Zatrucie manganem Symetryczne hiperintensywne Prawidtfowy Prawidtfowe

Prawidfowe lub rzadziej
hiperdensyjne zmiany
w prazkowiu

Zmiany hipodensyjne
w jadrach podkorowych

Zmiany widoczne tylko

w niektorych typach NBIA
(aceruloplazminemia

oraz neuroferrytynopa-
tia — zmiany martwicze,
hipodensyjne w jadrach
podkorowych i mézdzku)

Zmiany hiperdensyjne
w jadrach podkorowych

Zmiany hipodensyjne
w obrebie gatek bladych

Zmiany lityczne
w kosciach czaszki

Prawidfowy

Zmiany hipodensyjne
w gatkach bladych

Zmiany hiperdensyjne

AHD (acquired hepatocerebral degeneration) — zwyrodnienie watrobowo-soczewkowe nabyte; NBIA (neurodegeneration with brain iron accumulation) — neurozwy-
rodnienie z odktadaniem zelaza; FAHN (fatty acid hydroxylase-associated neurodegeneration) — neurozwyrodnienie zwigzane z hydroksylaza kwasow ttuszczowych

* bardziej gwaltowny postep choroby;

* symetryczno$¢ objawéw ruchowych od poczat-
ku choroby;

* wczesne wystepowanie niestabilnosci posta-
wy;

* czestsze drzenie posturalne i kinetyczne
o wiekszej amplitudzie w poréwnaniu z drze-
niem spoczynkowym dominujacym w PD;

* staba i wyczerpujaca sie odpowiedZ na lewo-
dope i agonistéw dopaminy;

* fluktuacje objawéw oraz ich ustgpienie po
przeszczepieniu watroby;

* dodatkowe inne objawy neurologiczne w AHD

(dyskinezy, plasawica, ataksja, parapareza

spastyczna).

W diagnostyce réznicowej AHD, juz na etapie
wstepnym, podstawowe znaczenie ma badanie MR
moézgu, w ktérym ztogi manganu obecne w gatkach
bladych (a niekiedy réwniez we wzgérzach), mozna
do$¢ tatwo zréznicowaé ze zmianami w jgdrach
podkorowych w przebiegu innych schorzen (tab. 1).

Leczenie

Dane dotyczace leczenia AHD pozostaja og-
raniczone i w wigkszosci pochodzg z opiséw
kazuistycznych oraz badan retrospektywnych.
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W przypadku parkinsonizmu informacje na temat
stosowania preparatéw lewodopy lub agonistéw
dopaminy sg sprzeczne. Pierwsze doniesienia z lat
70. XX wieku wskazywaly na istotng poprawe
ruchowa po stosowaniu lewodopy u pacjentéw
z parkinsonizmem w przebiegu marskosci wa-
troby, jednak w nastepnych badaniach nie za
kazdym razem potwierdzano korzystny efekt
takiego leczenia [7, 13]. Przy czym nalezy zazna-
czy¢, ze analizowane grupy pacjentéw zawsze
byly mate (kilka, kilkanascie oséb). Niezaleznie
od postulowanej etiologii zaburzeni ruchowych
w przebiegu AHD (oslabienie ekspresji recep-
tor6w D2, zmniejszenie dostepnosci DT), na
podstawie opublikowanych badan dotyczacych
skutecznos$ci terapii dopaminergicznej wydaje
sie, ze u niektérych pacjentéw z AHD mozna
obserwowac krétkotrwata, przejsciowg poprawe
podczas wspomnianego leczenia, wymaga to
jednak potwierdzenia w dalszych badaniach [13].
Co istotne, nie wykazano réwniez pogorszenia po
stosowaniu lewodopy, dlatego terapia ta moze by¢
leczeniem pierwszego rzutu w parkinsonizmie
w przebiegu AHD. Cze$¢ pacjentéw z AHD poczat-
kowo reaguje na preparaty lewodopy, ale stabiej
niz chorzy z idiopatyczng PD i szybciej dochodzi
u nich do wyczerpania odpowiedzi na leczenie,
co réwniez moze by¢ wskazéwka pozwalajaca na
réznicowanie ADH z PD.

W przypadku AHD z dominujgcymi ruchami
mimowolnymi, plasawicg, dyskinezami ustno-po-
liczkowo-jezykowymi obserwuje sie przejéciowa
poprawe po stosowaniu lekéw blokujacych recep-
tory dopaminowe lub wyptukujacych dopamineg
z zakonczen presynaptycznych (tetrabenazyna),
przy czym bezpieczenistwo stosowania tych lekow
u 0s6éb z uszkodzong watrobg nie zostato jasno
okreslone [5-7].

Istnieja doniesienia na temat stosowania lekow
antycholinergicznych oraz -adrenolitycznych
w leczeniu objawowym drzenia, przy czym
dane dotyczace efektéw takiej terapii rowniez sg
sprzeczne [5-7].

Leki stosowane do obnizenia stezenia amoniaku
w przebiegu encefalopatii watrobowej (laktuloza,
antybiotyki) nie wplywajg na objawy ruchowe
w przebiegu AHD (inna etiologia zaburzen niz
w encefalopatii watrobowej) [1].

Biorac pod uwage etiologie AHD zwiagzang
z odktadaniem manganu w gatkach bladych,
przyjeto hipoteze, ze leczenie chelatujace man-
gan moze spowodowaé zmniejszenie objawow
neurologicznych tej choroby. Dotychczas prze-

prowadzono dwa mate badania z zastosowaniem
lekéw chelatujacych. Wykazano, ze trientine (lek
stosowany w chorobie Wilsona) powodowat usu-
niecie nadmiaru manganu z organizmu, ograniczat
zmiany odpowiadajgce ztogom manganu w obre-
bie gatek bladych w MR mézgu oraz zmniejszal
objawy deficytu neurologicznego [14]. W drugim
badaniu zastosowano wersenian disodowy (EDTA,
edetate disodium). Nie uzyskano efektu klinicz-
nego, a leczenie spowodowalo wiele objawéw
niepozadanych [15]. Konieczne sg dalsze bada-
nia w celu wyjaénienia, czy terapia chelatujaca
moze by¢ stosowana w AHD. Jak dotad, jedynym
skutecznym leczeniem przyczynowym w tej
chorobie jest przeszczepienie watroby [16, 17].
W serii badan w r6znych osrodkach dotyczacych
pacjentéw z AHD oraz przeszczepieniem watroby
obserwowano ustepowanie zmian w MR moézgu
odpowiadajgcych gromadzeniu manganu u okoto
50% pacjentow oraz w podobnym odsetku uste-
powanie objawéw neurologicznych [1, 2, 5-9, 17,
18]. Wyniki powyzszych obserwacji mozna ttuma-
czy¢ nieodwracalnym z czasem trwania choroby
uszkodzeniem uktadu dopaminergicznego w prze-
biegu marskosci watroby. Z tego powodu nalezy
rozwazy¢ wczesniejsza kwalifikacje pacjentow
z AHD do przeszczepienia watroby — zanim
dojdzie do nieodwracalnego uszkodzenia jader
podkorowych [1].

Rokowanie

Przezywalnos¢ pacjentow z AHD waha sie od
tygodni do wielu lat od wystapienia objawow
i przede wszystkim jest zwigzana z uszkodzeniem
watroby. Pacjenci umieraja z powodu powiktan
ogélnoustrojowych niewydolnoéci marskiej wa-
troby — infekgcji, koagulopatii, zespotu watrobowo-
-nerkowego, raka watrobowo komoérkowego
— i w przebiegu skrajnej niewydolnosci watroby
[1, 2, 5-9]. Jak wyzZej wspomniano, leczeniem
zdecydowanie najbardziej efektywnym, zar6wno
w odniesieniu do choroby podstawowej, jak i ob-
jawéw AHD, pozostaje przeszczepienie watroby
powodujgce zmniejszenie objawéw neurologicz-
nych w ponad 50% przypadkow.

Podsumowanie

Zwyrodnienie watrobowo-soczewkowe nabyte
jest zespotem neurologicznym zbyt rzadko rozpo-
znawanym, prowadzacym potencjalnie do znacz-
nej niesprawnosci ruchowej pacjentéw. Szacuje
sie, ze obecno$¢ marskosci watroby 2,65-krotnie
zwieksza ryzyko parkinsonizmu w poréwnaniu ze
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zdrowg populacjg [6-9]. Czesto u 0séb z objawami
neurologicznymi AHD (gléwnie pozapiramidowymi)
po wykluczeniu choroby Wilsona btednie rozpo-
znaje sie parkinsonizm naczyniowy (ze wzgledu
na wiek, liczne obcigzenia pacjentéw i obraz
kliniczny — symetryczno$é¢ objawoéw), co powo-
duje wrecz odstapienie od leczenia ze wzgledu na
nieskutecznosé preparatéw lewodopy lub agoni-
stéw dopaminy. Wczesne, wlasciwe rozpoznanie
AHD moze by¢ kluczowe dla leczenia, w tym
rozwazenia przeszczepienia watroby oraz préb
leczenia preparatami lewodopy (w poczatkowym
okresie choroby).

Konieczne sa dalsze badania dotyczace etiologii,
przebiegu i leczenia AHD, migdzy innymi prepa-
ratami chelatujgcymi mangan, w celu poprawy
skutecznosci leczenia zespotu. Zespét AHD powi-
nien by¢ zawsze brany pod uwage w diagnostyce
r6znicowej chordb pozapiramidowych u dorosltych,
u ktoérych wspdélistnieje marskosé watroby.
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