Diagnostisk nytte av SPECT- og
MR-undersokelse ved atypisk parkinsonisme

Idiopatisk Parkinsons sykdom er den
vanligste Arsaken til det kliniske bildet
parkinsonisme, men post mortem-stu-
dier viser at det hos opptil en firedel av
pasientene er en annen patologisk til-
stand som ligger bak, i mange tilfeller
et sdkalt Parkinson-pluss-syndrom.
Dette er degenerative tilstander med en
mer utbredt degenerasjon i sentralner-
vesystemet enn det man ser ved Par-
kinsons sykdom. Selv om slike pasien-
ter vanligvis ogsa har andre nevrolo-
giske funn i tillegg til parkinsonisme,
kan diagnosen vaere vanskelig.

Magnetisk resonanstomografi (MR)
og nuklezermedisinske metoder som
SPECT (single photon emission com-
puted tomography) har i studier vist
seg 4 kunne veere verdifulle ved dia-
gnostikk av pasienter med atypisk par-
kinsonisme. Vi presenterer tre slike pa-
sienter hvor klinisk undersokelse ble
supplert med MR og SPECT-underseo-
kelse med 3-CIT og epideprid.

Alle pasientene utviklet over fa ir et
relativt symmetrisk akinetisk-rigid
syndrom og responderte darlig pa be-
handling med levodopa. MR viste hos
to av pasientene forandringer som ty-
pisk sees ved multippel systematrofi,
mens én pasient hadde uspesifikke
funn. SPECT-undersokelse med f3-
CIT viste hos alle pasientene uttalt re-
duksjon av dopaminerg aktivitet i stri-
atum bilateralt. SPECT-undersokelse
med epideprid viste sikker bilateral re-
duksjon av D,-reseptorbinding i stria-
tum hos én av pasientene, men ikke hos
de to andre.

MR og SPECT-undersokelse med [3-
CIT og epideprid kan gi verdifull hjelp
til diagnostikken ved atypisk parkinso-
nisme.

Med begrepet parkinsonisme forstar vi et
klinisk bilde hvor pasienten har minst to av
de typiske symptomene hypo-/akinesi, rigi-
ditet, hviletremor og postural instabilitet.
Hos omkring 75 % av pasienter med parkin-
sonisme blir diagnosen idiopatisk Parkin-
sons sykdom bekreftet ved nevropatologisk
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Background. Clinico-pathological studies have
shown that only three out of four patients with
parkinsonism have idiopathic Parkinson’s dis-
ease. In patients with so-called Parkinson plus
syndrome, the degeneration in the brain is more
widespread and the variety of neurological signs
greater than in Parkinson’s disease. The differen-
tiation of these syndromes from Parkinson’s dis-
ease can be difficult. Single photon emission
computed tomography (SPECT) and magnetic
resonance imaging (MRI) can be of value in the
differential diagnosis of parkinsonism.

Material and methods. We present three
patients with atypical parkinsonism in whom
MRI and SPECT with B-CIT and epidepride
was performed in addition to the clinical evalu-
ation.

Results. The three patients all had a rapidly de-
veloping symmetric akinetic-rigid syndrome that
responded poorly to levodopa. MRI showed find-
ings regarded as typical for multiple system atro-
phy in two patients, but only nonspecific findings
in the third patient. SPECT with 3-CIT showed a
pronounced bilateral and relatively symmetric re-
duction in the striatal dopaminergic activity in all
patients. SPECT with epidepride showed a clear-
ly reduced striatal D,-receptor binding bilaterally
in only one of the patients.

Interpretation. In patients with atypical parkin-
sonism, MRI and SPECT with B-CIT and epide-
pride can give valuable support to the clinical dia-
gnosis of a Parkinson plus syndrome.
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undersgkelse post mortem (1). Pasienter med
parkinsonisme som ikke har Parkinsons syk-
dom, kan grovt deles inn i to grupper:
Pasienter med andre nevrodegenerative syk-
dommer som omfatter mer enn det nigro-
striatale system, og pasienter med sekundeere
former for parkinsonisme. I den sistnevnte
gruppen er parkinsonisme som bivirkning til
bruk av tradisjonelle nevroleptika hyppigst.

I gruppen andre nevrodegenerative syk-
dommer er de sakalte Parkinson-pluss-syn-
dromene de viktigste. De vanligste er pro-
gressiv supranukleer parese og multippel
systematrofi (2), mens kortikobasal degene-
rasjon, progressiv pallidal atrofi, diffus
Lewy-legemedemens og andre er mer sjeld-
ne. Multippel systematrofi deles igjen inn i
undergruppene striatonigral degenerasjon,
sporadisk olivopontocerebellar atrofi og
Shy-Drégers syndrom.

Det kan vere vanskelig & skille Parkin-
son-pluss-syndromene fra Parkinsons syk-
dom, serlig tidlig i sykdomsforlapet. Klinis-
ke forhold som trekker i retning av et Parkin-
son-pluss-syndrom er andre nevrologiske
symptomer og funn i tillegg til parkinsonis-
me, dérlig eller manglende effekt av levodo-
pa og en raskere progrediering enn hos pa-
sienter med Parkinsons sykdom. Magnetisk
resonanstomografi (MR) kan vise typiske
patologiske funn hos en del pasienter med
Parkinson-pluss-syndrom, men funnene kan
ogsa vere uspesifikke.

Ved nuklezermedisinske metoder som sin-
gel fotonemisjonstomografi (single photon
emission computed tomography, SPECT)
og positronemisjonstomografi (PET) kan de
dopaminerge nigrostriatale nerveterminale-
ne (fra substantia nigra til striatum) og de
postsynaptiske dopaminreseptorene i stria-
tum undersekes in vivo. Pa den presynaptis-
ke siden i striatum finnes dopamintransport-
proteinet i membranen som serger for re-
opptak av dopamin fra den synaptiske
spalten. Radioaktivt 123T-merket B-CIT (2f3-
karboksy-metoksy-3[3-(4-iodofenyl) tropan)
har hey affinitet for dopamintransportprote-
inet og er den mest brukte ligand for & pavise
dopaminerge nerveterminaler med SPECT-
undersegkelse. P4 den postsynaptiske siden
er det saerlig dopamin-D,-reseptorene som
er av interesse, fordi man antar at det er re-
dusert stimulering av disse som er viktigst
for opptreden av motoriske parkinsonistiske
symptomer. 123I-epideprid er en ligand med
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Figur 1 Magnetisk resonanstomografi fra pasient 1 (a og b) og pasient 2 (c og d). T2-
vektede aksialsnitt (a og c) viser hos begge pasientene en hyperintens kant lateralt i putamen
(pilhoder). Ti-vektede sagittalsnitt (b og d) viser uttalt atrofi av pons (pil) og cerebellum hos
pasient 2 (d), men ikke hos pasient 1 (b)

hay spesifisitet for D,-reseptorer utviklet for
SPECT-undersekelse. Fordi det ved Parkin-
sons sykdom er en ren presynaptisk affek-
sjon av den nigrostriatale banen, mens det
ved Parkinson-pluss-syndromene ogsé er en
degenerasjon postsynaptisk i striatum, kan
slike undersekelser bidra i differensialsiag-
nostikken av de ulike parkinsonistiske til-
standene. Det er viktig a skille idiopatisk
Parkinsons sykdom og Parkinson-pluss-syn-
dromene, fordi det har implikasjoner for
bade medikamentell og kirurgisk behand-
ling av pasientene og for vurdering av pro-
gnosen.

I denne artikkelen presenteres tre pasien-
ter med atypisk parkinsonisme hvor SPECT-
undersgkelse og MR har vart brukt som
hjelpemidler i diagnostikken. Nytteverdien
av slike undersekelser diskuteres.

Materiale og metode

Pasientene ble henvist fra nevrologisk avde-
ling ved sentralsykehus for naermere utred-
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ning grunnet atypisk parkinsonisme. For-
uten klinisk nevrologisk undersekelse ble
det gjort supplerende undersekelser, med
spesiell vekt pA MR- og SPECT-underseokel-
se med radioaktivt >T-merket B-CIT og epi-
deprid. To pasienter ble fulgt opp poliklinisk
ved Rikshospitalet, den tredje ved sentral-
sykehus.

MR ble utfort med sagittale T)-vektede og
aksiale proton- og T,-vektede snitt med en
1,5 tesla Siemens Vision-magnet (Erlangen).
SPECT-undersekelse ble utfort ved at pa-
sienten fikk injisert '23I-B-CIT intravengst
ca. 24 timer for emisjonstomografien med
dedisert hodetomograf (Tomomatic Medi-
matic 564, Hellerup, Danmark). Ved
SPECT-undersgkelse med '23I-epideprid ble
injeksjonen gitt ca. tre timer for den scinti-
grafiske undersekelsen. Ved hver prosedyre
ble det registrert 27 transaksiale snitt. Tomo-
grammene ble bedemt visuelt med henblikk
pé symmetri og relativ fordeling av opptaket
mellom nucleus caudatus og putamen.

Pasient 1. Kvinne, 66 ar, tidligere stort sett frisk
og uten herediteer sykdomsbelastning. Siste to ar
hadde hun fatt gradvis gkende uste gange med
fremoverlutende holdning og stivhet i kroppen.
Levodopa opptil 600 mg i degnet hadde muligens
noe effekt, i hvert fall initialt. Hun var ved klinisk
undersegkelse mentalt upafallende, men mimikk-
fattig og hadde noe monoton stemme. Det var in-
gen hjernenerveutfall. Glabellarefleksen var ikke
trettbar og snoutrefleksen var til stede. Hun hadde
uste gange med rullator og en sterkt fremoverlu-
tende holdning. I alle ekstremiteter var det brady-
kinesi og rigiditet med tannhjulspreg, men ingen
hviletremor. Myotatiske reflekser og plantar-
reflekser var normale. Blodtrykket var 140/80
mmHg, og nevrourologisk undersekelse viste
detrusorhyperrefleksi. Apomorfintest var nega-
tiv.

MR cerebrum viste lavsignalforandringer i pu-
tamen bilateralt med en hyperintens kant lateralt
mot capsula externa og lett generell atrofi korti-
kalt og sentralt (fig 1a), mens cerebellum var nor-
mal (fig 1b). SPECT-undersgkelse med B-CIT
viste nedsatt dopaminerg aktivitet i striatum bi-
lateralt, mest uttalt i putamen og relativt symme-
trisk (fig 2e). SPECT-undersokelse med epide-
prid viste nedsatt D,-reseptortetthet i putamen og
nucleus caudatus bilateralt (fig 2f).

Det péfalgende éret tilkom dysartri og hypofo-
ni, forverret trunkal rigiditet, mer fremoverluten-
de holdning og propulsjon ved gange. @kning av
levodopadosen til 1000 mg/degn gav ingen ef-
fekt. Et ar senere hadde hun uttalt hypokinesi og
generell rigiditet med uttalt anterocollis, matte
bruke rullestol og var fullstendig pleietrengende,
men mentalt velbevart.

Pasient 2. Kvinne, 59 ar. Migrene fra ungdoms-
arene, ellers tidligere stort sett frisk. Ingen sikker
herediteer sykdomsbelastning. Siste tre ar okt
trettbarhet i muskulatur og skjelving i heyre arm,
og etter hvert ustohet ved gange, med okende fall-
tendens bakover og generell stivhet i kroppen.
Hun matte bruke gastol innenders. Etter hvert
fikk hun dysartri, noe dysfagi og skjelving i begge
bein samt imperios vannlatingstrang. Levodopa i
okende dose til 500 mg i dognet hadde noe effekt
pa tremor.

Ved klinisk undersekelse var hun mentalt upa-
fallende, hadde moderat dysartri, men normalt
tempo i tungen. Det var ujevne sakkadebevegel-
ser, for gvrig var gyemotilitet og andre hjernener-
ver normale. Ved Rombergs prove hadde hun
spontan falltendens bakover. Hun hadde korea-
tisk pregede dyskinesier i hoyre arm, men ingen
tremor. Det var moderat bradykinesi og lett ataksi
i alle ekstremiteter, god kraft og minimal rigiditet.
Hun hadde en lett dysdiadokokinesi i hoyre arm.
Myotatiske reflekser var generelt noe livlige, men
plantarefleksene var normale.

MR cerebrum viste hoysignal lateralt og oppad
i begge putamen (fig 1c) og markert (og ekende)
atrofi av cerebellare foliae, vermis cerebelli og av
pons (fig 1d). I tillegg var det hoysignalforandrin-
ger periventrikuleert nar sideventriklenes bak-
horn. SPECT-undersekelse med B-CIT viste bi-
lateral betydelig reduksjon av dopaminerg aktivi-
tet, like mye i putamen og nucleus caudatus og
mest pa venstre side. SPECT-undersgkelse med
epideprid var normal.

Ett ar senere matte hun bruke rullestol, kunne
ikke sté uten stotte, hadde generell hypokinesi, ut-
talt venstresidig ataksi, dysartri og dysfagi.

Pasient 3. Kvinne, 68 ar. Hun hadde hatt parok-
sysmal supraventrikuler takykardi fra ungdoms-
arene, ellers tidligere frisk. Moren hadde hatt de-
mens og dede 83 ar gammel, og en halvsester
hadde parkinsonisme. Fire ar tidligere hadde pa-
sienten merket balanseproblemer, treghet og dar-
lig finmotorikk. Etter to ar ble hun brétt verre med
okende falltendens bakover, sviktende stemme,
nedsatt utholdenhet og nedsatt initiativ. Ifelge pa-
rerende fikk hun ogsa en viss personlighetsend-
ring og nedsatt hukommelse. Hun hadde urin-
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inkontinens med imperigs vannlatingstrang. Det
var ingen sikker effekt av levodopa opptil 600 mg
i dognet i tillegg til selegelin, men hun fikk bi-
virkninger i form av svimmelhet og okt fallten-
dens. Forsgk med enkeltdoser pa 200 mg gav dys-
kinesier. Tilstanden forverret seg ikke etter sepo-
nering av antiparkinsonistisk medikasjon.

Ved klinisk undersgkelse var hun fullt orien-
tert, mimikkfattig, hadde dysartri og hypofoni.
Primitive reflekser (glabella, snout, palmomen-
tal) var til stede, og hun hadde parese for blikk i
vertikalplanet, spesielt oppad. Hun hadde parkin-
sonistisk gange (med rullator) og holdning, og
falltendens serlig ved vending. I ekstremitetene
var det moderat rigiditet med tannhjulspreg, sar-
lig i overekstremiteter. Hun hadde ingen tremor,
spastistet, kraftsvikt eller sikker temporetarda-
sjon. Det var symmetrisk moderat hyperrefleksi,
men nedadvendte plantarreflekser.

MR cerebrum viste sma, spredte, uspesifikke
hoysignalomréder, ellers ingen sikre patologiske
funn. SPECT-undersgkelse med B-CIT viste ut-
talt reduksjon av dopaminerg aktivitet i striatum
bilateralt, mest pa hoyre side. SPECT-underso-
kelse med epideprid viste lett nedsatt D,-reseptor-
tetthet i nucleus caudatus, men normal i putamen.

Ved kontroll ett ar senere hadde hun nesten
ikke taleevne og betydelige vansker med fodeinn-
tak pa grunn av dysfagi, darlig finmotorikk og ge-
nerell hypokinesi i ekstremitetene, men kunne
reise seg og ga noen skritt med stotte. Rigiditeten
var mest uttalt aksialt. Hun dede fire maneder se-
nere av pneumoni og sannsynlig lungeemboli.
Autopsi ble ikke utfort.

Diskusjon
Hos pasienter med parkinsonisme er det i en
del tilfeller vanskelig & avklare om det dreier
seg om idiopatisk Parkinsons sykdom, Par-
kinson-pluss-syndrom eller sekundar par-
kinsonisme. I en klinisk-patologisk studie av
100 pasienter med klinisk diagnose Parkin-
sons sykdom stilt av nevrologer og geriatere
fant Hughes og medarbeidere at bare 76 had-
de nevropatologiske funn diagnostisk for
Parkinsons sykdom (1). Dette viser at det er
behov for & gke treffsikkerheten for den kli-
nisk funderte diagnosen ved parkinsonisme,
og understreker det faktum at man forst ved
autopsi far en helt sikker diagnose.

Det er viktig a identifisere de relativt fa til-
fellene av sekunder parkinsonisme dersom

Figur 2 SPECT-undersokelse med 3-CIT
(a, ¢, e) og epideprid (b, d, ) fra en frisk
41-drig mann (a-b), en 50 dr gammel kvinne
som har hatt Parkinsons sykdom i to dr (c-d)
og pasient 1 fra vdart materiale (e-f). SPECT-
undersokelsene fra de to forstnevnte er tatt
med som referanser for undersokelsene fra
pasient 1. Begge SPECT-undersokelsene fra
frisk mann er normale. SPECT-undersokel-
se med B-CIT er patologisk og viser redusert
mengde dopaminerge nerveterminaler i stri-
atum bdde hos pasienten med Parkinsons
sykdom (c) og pasient I (e), med mer sym-
metrisk reduksjon hos pasient 1. SPECT-un-
dersokelse med epideprid er normal hos pa-
sienten med Parkinsons sykdom (d), mens
den hos pasient 1 med Parkinson-pluss-syn-
drom viser redusert D,-reseptortetthet bi-
lateralt i striatum (f)
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arsaken kan elimineres eller angripes tera-
peutisk. Det er ogsa viktig a skille idiopatisk
Parkinsons sykdom og Parkinson-pluss-syn-
dromer fordi dette har implikasjoner for pro-
gnose, bruk av antiparkinsonistisk medika-
sjon og i vurderingen av om nyere kirurgiske
behandlingsmetoder kan vare aktuelle for
pasienten.

Kliniske karakteristika

Ved de vanligste Parkinson-pluss-syndro-
mene progressiv supranuklezr parese og
multippel systematrofi (2) er akinesi og ak-
siale motoriske symptomer (dysartri, aksial
rigiditet, postural instabilitet og gangvans-
ker) de dominerende parkinsonistiske sym-
ptomene, mens hviletremor forekommer
sjeldnere enn ved Parkinsons sykdom. Pro-
gressiv supranukleser parese og multippel
systematrofi progredierer raskere enn Par-
kinsons sykdom, og effekten av levodopa og
dopaminagonister er darligere, selv om
enkelte pasienter kan ha en viss nytte av sli-
ke medikamenter.

Vire tre pasienter hadde alle et raskt pro-
gredierende akinetisk-rigid bilde med store
gangvansker og falltendens tidlig i forlepet.
Pa bakgrunn av den kliniske vurderingen
hadde vi mistanke om multippel systematro-
fi hos pasient 1 og pasient 2, og progressiv
supranukleer parese hos pasient 3. Rigiditet
i ekstremitetene er gjerne mest uttalt ved
striatonigral degenerasjon og ved progressiv
supranuklezr parese, mens man ved olivo-
pontocerebellar atrofi ofte ser mindre rigidi-
tet, fordi denne maskeres av cerebellare
funn. Dette kan kanskje veere grunnen til at
pasient 2, som hadde en del cerebellare tegn,
hadde minst rigiditet av de tre. Effekten av
levodopa hos pasient 1 og pasient 2 var liten
og etter hvert usikker, mens pasient 3 ikke
hadde noen sikker effekt. Denne pasienten
hadde parese for blikk i vertikalplanet, noe
som trekker i retning av progressiv supranu-
klezr parese. Sikker supranuklezr blikkpa-
rese, som er et obligatorisk kriterium for dia-
gnosen progressiv supranuklesr parese,
sees imidlertid ofte relativt sent i forlepet og
kan ogsa forekomme blant annet ved multip-
pel systematrofi.

Hos pasient 3 hadde parerende bemerket
en viss personlighetsendring og apati, noe
som kan sees tidlig ved progressiv supranu-
kleer parese. Milde til moderate demens-
tegn kan ogsé opptre sent i forlepet ved mul-
tippel systematrofi og Parkinsons sykdom.
Ved parkinsonisme ledsaget av tidlige og
klare tegn til demens ber imidlertid en pri-
mer demenstilstand mistenkes.

Autonom dysfunksjon, hvor man hyp-
pigst ser ortostatisk hypotensjon, vannla-
tingsforstyrrelser og obstipasjon (3, 4), er
vanligere og sees tidligere i forlepet ved
multippel systematrofi enn ved Parkinsons
sykdom (5). Vare tre pasienter hadde alle
imperiegs vannlatingstrang med inkontinens
av varierende grad, men ikke sikre tegn til
svikt i andre autonome funksjoner.
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Magnetisk resonanstomografi (MR)
Ved striatonigral degenerasjon sees hyppig
atrofi 1 putamen pa T2-vektede bilder, atrofi
kan ogsa sees i globus pallidus med even-
tuelt nedsatt signal. Funn av en hyperintens
kant pa grensen mellom putamen og capsula
externa, som hos pasient 1 og pasient 2 (fig
la, Ic), er i to artikler funnet & ha hey spesifi-
sitet for serlig striatonigral degenerasjon,
mens atrofi og signalreduksjon i putamen
alene er mer uspesifikt (6, 7). De mest typis-
ke MR-funnene for sporadisk olivoponto-
cerebellar atrofi er atrofi av cerebellum og
pons relativt tidlig i forlepet, som hos pa-
sient 2 (fig 1d) (6). Normal MR-undersokel-
se er observert hos opptil 20 % av pasienter
med multippel systematrofi (8). Ved Parkin-
sons sykdom pavises ikke patologiske for-
andringer ved MR hyppigere enn hos friske
kontrollpersoner, og funnene er da av uspe-
sifikk natur.

Ved progressiv supranuklezr parese er
folgende MR-funn de mest karakteristiske:
Redusert anteroposterior diameter av me-
sencephalon (< 1,7 cm), signalekning i me-
sencephalon, dilatasjon av tredje ventrikkel
og frontal- og temporallappsatrofi (6). Ingen
av vare pasienter hadde slike funn ved MR.

Singel fotonemisjonstomografi
(SPECT) og positronemisjonstomo-
grafi (PET)

De forste studiene av dopaminopptak i stria-
tum med funksjonelle nukleeermedisinske
metoder ble gjort med PET-kameraer og
Bfluoro (F)-dopa som ligand. Disse viste hos
pasienter med tidlig hemiparkinsonisme
tydelig reduksjon av dopaminopptak i stria-
tum bilateralt, mest uttalt i putamen og kon-
tralateralt til klinisk affisert side (9, 10). Ved
lenger kommet Parkinsons sykdom er det
nedsatt dopaminopptak bilateralt i putamen,
nucleus caudatus, substantia nigra og teg-
mentum i mesencephalon (11).

Det er senere utviklet andre ligander som i
likhet med '8F-dopa binder seg til dopamin-
transportproteinet i membranen til de nigro-
striatale nerveterminalene og som er egnet
for registrering med SPECT-kameraer. 123]-
B-CIT er den mest brukte av disse. I kliniske
studier har man med bruk av slike underse-
kelser kunnet pavise tap av dopaminerge ter-
minaler i striatum hos pasienter med Parkin-
sons sykdom pa gjennomsnittlig ca. 50 % av
nivaet hos friske (12, 13). Reduksjonen av
dopaminopptak eker med ekende varighet
av sykdommen (14, 15).

Selv om sensitiviteten for pavisning av
Parkinsons sykdom ved SPECT-underse-
kelse med B-CIT er meget hay, er spesifisi-
teten lav nar man bare vurderer grad av redu-
sert dopaminopptak i striatum. Det viser seg
imidlertid at mens dopaminopptaket hos pa-
sienter med Parkinsons sykdom szrlig er re-
dusert 1 putamen og oftest asymmetrisk pa
de to sider, er det hos pasienter med Parkin-
son-pluss-syndrom og serlig ved progressiv
supranukleer parese en mer symmetrisk re-

duksjon i hele striatum, inkludert nucleus
caudatus (9, 16). Alle vare tre pasienter had-
de patologiske funn ved SPECT-underse-
kelse med B-CIT med tendens til mer propo-
sjonal affeksjon i caudatus og putamen enn
man ser hos pasienter med Parkinsons syk-
dom (fig 2c, 2e). Hos pasient 3 var affeksjo-
nen mer uttalt enn man ser ved Parkinsons
sykdom av like lang varighet.

For & bedre spesifisiteten har man ogsa
undersekt den postsynaptiske siden av dopa-
minerg transmisjon i striatum; D;- og D,-
reseptorene. Det er redusert stimulering av
D,-reseptorer som antas & vare av sterst
betydning for opptreden av motoriske par-
kinsonistiske symptomer, og det er derfor
disse man serlig har undersekt med PET og
SPECT-undersekelse. 23I-epideprid er en
av ligandene som binder seg til D,-resepto-
rene, og som benyttes ved SPECT-underso-
kelse av disse (17). Undersekelser av pasien-
ter med Parkinson-pluss-syndrom har vist
redusert D,-reseptortetthet i gjennomsnitt
for hele gruppen av pasienter, men noen av
dem ligger innenfor det normale referanse-
omradet (17—19). Péavisning av signifikant
nedsatt D,-reseptortetthet i striatum, som
hos pasient 1 (fig 2f), gir derfor stotte til dia-
gnosen Parkinson-pluss-syndrom og taler
imot diagnosen Parkinsons sykdom. Normal
eller forheyet D,-reseptortetthet i striatum
ved SPECT-undersgkelse, som man ser ved
Parkinsons sykdom og som vi fant hos pa-
sient 2, utelukker likevel ikke at det forelig-
ger et Parkinson-pluss-syndrom. Hos pa-
sient 2 er det sarlig klinisk utforming og
MR-funn som taler for olivopontocerebellar
atrofi, mens man hos pasient 3 ma stette seg
forst og fremst til kliniske tegn samt de ut-
talte forandringene ved SPECT-undersekel-
se med B-CIT.

Pasienter med atypisk parkinsonisme ber
utredes naermere i nevrologisk spesialavde-
ling. I tillegg til grundig klinisk evaluering,
inkludert apomorfintest, bar det gjores MR.
Ved SPECT-undersgkelse med B-CIT og
epideprid kan henholdsvis den presynaptis-
ke og den postsynaptiske siden av den dopa-
minerge transmisjonen i striatum under-
sekes in vivo. Er det affeksjon bade pre- og
postsynaptisk, stetter dette diagnosen Par-
kinson-pluss-syndrom, mens kun presynap-
tisk affeksjon sees bade ved Parkinsons syk-
dom og hos noen pasienter med Parkinson-
pluss-syndrom.

For pasient og parerende er en tidlig dia-
gnostisk avklaring viktig for en mest mulig
realistisk innsikt i behandlingsmuligheter og
prognose. Parkinson-pluss-pasienter ber
slippe antiparkinsonistiske medikamenter
dersom disse ikke virker. Nyere lovende kir-
urgiske behandlingsmetoder ved avansert
Parkinsons sykdom er ikke indisert hos pa-
sienter med Parkinson-pluss-syndrom, og de
ma derfor ikke gis urealistiske forhapninger
om slik behandling.
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