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1. Parkinson kor (PD)

m_primer idegrendszeri degenerativ betegség

= patholdgia: substantia nigra pars
compaget?ganak degenerativ sejtpusztulasa és
ek (intraneuronalis citoplazmatikus
hyalln zarvany testek) jelenléte a substantia
nigra megmaradt sejtjeiben (és locus
ceruleusban, raphe magvakban, thalamusban,
agykeregben)

= biokémia: motoros striatum (putamen
dorsolateralis részének) dopamin hianya (relativ
acetil-kolin tulsulya) (noradrenalin és szerotonin
hiany is)



= prevalencia:
100-200/100 ezer
incidencia:
10-20/100 ezer

m oroklodés:
- sporadikus

komplex polygénes hatas + kornyezeti
artalmak

- monogénes formak (ritkak!)



Motoros alaptunetek

m Hypokinézis/bradykinézis
= Tremor
m Rigor

m Tartasi instabilitas



Diagnozis

m egy alaptunet: klinikailag lehetséges PD
m két alaptinet: klinikailag valdszinu PD
m harom alaptiinet: klinikailag biztos PD

m biztos diagnozis: szovettan



Autonom tunetek

» ortostaticus hypotensio

 gastrointestinalis zavarok (dysphagia,
obstipatio)

* sphinter zavarok

* iImpotencia

» seborrheas kenocsos arc

 fokozott izzadas



Pszichés tiinetek

m alvaszavar
m depressio
® demencia

m hallucinacio, pszichosis



A diagndzist tamogato jellemzok

m progressziv korlefolyas

m a betegség kezdetén a tunetek féloldaliak,
az aszimmetria a betegség egész
lefolyasa soran megfigyelheto

m levodopa adasa mellett a tinetek
javulnak, /evodopa hatékonysaga tobb
év utan is észlelheto

m levodopa terapia hosszutavu
mellékhatasaként motoros fluktuacio és
dyskinesisek alakulnak ki



2. Neurodegenerativ korképek
(Parkinson-plusz szindromak)

1. Multiple system atrophy (MSA)
- Shy-Drager syndroma
- Striatonigralis degeneratio (MSA-P)
- Olivopontocerebellaris atrophia (MSA-C)
2. Progressziv supranuclearis bénulas (PSP)
(Steele-Richardson-Olszewski szindréma)
3. Parkinson szindroma demencia betegsegekben
- Alzheimer-kor
- Diffuz corticalis Lewy-test-betegség
- Frontotemporalis demencia
4. Corticobasalis degeneratio
5. Parkinson-demencia-ALS komplex
6. Hemiparkinson-hemiatrophia syndroma



Multiple system atrophy (MSA)

m Korabban 3 kiilonb6z6 klinikai tiinetegyiittesnek tartottak:
Olivopontocerebellaris atrophia — Déjerine és Thomas 1900
Striatonigralis degeneracio — Adams 1961
Shy-Drager szindroma — Shy és Drager 1960

m Atfed§ tiinetegyittesek
Multiple system atrophy - Graham, Oppenheimer 1969

m Patholdgia: neuronpusztulas, gliosis

ggglgis argyrophil oligodenroglia zarvanyok - Papp és mtsi

- MSA-C: oliva inferior, pons magvak, cerebellaris féltekék, vermis
- MSA-P: putamen, nucl. caudatus, globus pallidus
(biztos diagnozis: szdvettan)



m prevalencia: 4.4/100 ezer (UK)

m betegségkezdet: 30 év utan

m betegségtartam: 1-18 év (atlagos tulélés: 6.2 év)
m tlnetek:

- 89% parkinsonismus

levodopara nem vagy rosszul reagald, akinetikus-rigid
tinetek, korai elesésekkel, tartasi instabilitassal

— 78% autonom zavarok

ortostaticus hypotensio, incontinencia, impotencia,
inspiratorikus stridor

- 61% pyramis tiinetek

— 55% cerebellaris tunetek
nystagmus, torzs-, végtagataxia, tremor, dysarthria



Progressziv supranuclearis bénulas (PSP)

- Steele, Richardson és Olszewski 1964
- prevalencia: 1/100 ezer (UK)
férfi:nd = 2:1
- progressziv lefolyasuy, atlagos tulélés: 5.3 év

- betegségkezdet : 40 év utan (jellemzoen 6-7.
évtizedben)



- tunetek:

- tartasi instabilitas, korai elesések,
freezing, axialis rigiditas, bradykinsesis

- frontalis tuiinetek

echolalia, palilalia, perseveratio, aphatia,
liberalizacios jelek, frontalis tipusu
dementia

- supranuclearis tekintészavar
(dominaldan verticalis)

lefelé tekintés
- szemnyitasi apraxia
- dysarthria, dysphagia



Corticobasalis degeneratio (CBD)

- Rebeiz 1968

- Ritka, 6-7. évtizedben kezd8dd, gyors (5-10 évt),
progressziv lefolyasu

- Tunetek:

Corticalis (parietalis):- apraxia,

- corticalis érzészavar,

- .idegen kéz" jelenség
Mozgaszavar: - levodopara nem reagalo

akinetikus-rigid PS, mely
aszimmetrikusan indul

- dystonia

- myoclonus

- chorea

- posturalis/kinetikus tremor

- korai jaras-, egyensulyzavar nem jellemzo




Diffuz corticalis Lewy-test-betegseg
(DCLB)

Okazaki 1961

Szovettan: Lewy testek az agykéregben, agytorzsben,
gerincveloben

Alzheimer dementia utan a leggyakoribb primer
dementia

Alaptiinetek:

1. Parkinson szindroma motoros tiinetei

2. Progressziv, ingadozo szellemi hanyatlas
3. Vizualis hallucinaciok

A diagndzista tamogatd tinetek:

fokozott neurolepticus érzékenység, levodopa
hatastalansaga, ortostaticus hypotensio, rendszerezett
teveszmek, pszichosis, atmeneti hypnoid tudatzavar



3. Ismert eredeti Parkinson
szindromak
1. gyogyszer
neurolepticumok (antiemeticumok, cimetidin,
Ca-csatorna blokkolok, tiapride,...)
2. toxicus
MPTP (modell)
3. postencephalitises
encephalitis letargica, virus, AIDS, gomba
. prion-betegseg
. hydrocephalus
demetia+jaraszavar+incontinentia
. vascularis
. traumas
. metabolikus
Wilson kor
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Vascularis Parkinson szindroma

n lower body parkinsonism”
Tunetek:- jaraszavar
- akinetikus-rigid
- tartasi instabilitas
- dysarthria, pyramis laesio, demencia,
liberalizacios jelek

- fels6 végtagi tiinet, nyugalmi tremor ne
jellemzo

= Az ischaemias laesiok altalaban basalis ganglionokban,
frontalis lebenyben, mely subcorticalis feherallomanyban
talalhatok (,,supranigralis parkinsonismus”).

m Arteriosclerosis €s Parkinson kor egylttes eléfodulasa a
ket betegseg gyakorisaga miatt nem ritka.



Parkinson kor ellen szol:

 koral autonom zavarok

* korai tartasi instabilitas

 korai dementia, aphasia, gnosticus zavarok

e supranuclearis tekintészavar

» csak feloldali tinetek 3 éves betegsegtartam utan is
e tartos remisszio

* nagy dozisu levodopa hatastalansaga

* egyeb betegseg az anamnézisben (isméetlédo stroke a
parkinsonos tinetek lepcsozetes rosszabbodasaval,
iIsmételt koponyaseérulés, hydrocephalus internus stb.)
* neurolepticus th. a tunetek megjelenesekor



