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JamesJames ParkinsonParkinson
„„AnAn EssayEssay onon thethe ShakingShaking PalsyPalsy””

(1817)(1817)

�� „„ It is now recognized, that there are It is now recognized, that there are 
many causesmany causes of of „„shaking palsyshaking palsy”” or or 
parkinsonism, with parkinsonism, with frequent clinical frequent clinical 
misclassification:misclassification: even if strict clinical even if strict clinical 
diagnostic criteria are used an diagnostic criteria are used an 
accuracy of diagnosis of around 84% accuracy of diagnosis of around 84% 
is to be expectedis to be expected ”” GreenfieldGreenfield’’NeuropathologyNeuropathology, 7th , 7th 
EdEd, 2002, 2002



NehNehéézszséégek gek -- vvéégletekgletek

�� HasonlHasonlóó (azonos) klinikum m(azonos) klinikum mööggöött tt 
elteltéérrıı patolpatolóógia (Parkinson gia (Parkinson kkóórr--
progressivprogressiv supranuclearissupranuclearis bbéénulnuláás)s)

�� Azonos patolAzonos patolóógia gia –– diverzdiverz klinikum klinikum 
((cerebellariscerebellaris ttüünetek, primer autonnetek, primer autonóóm m 
failurefailure, Parkinson szindr, Parkinson szindróóma..)     ma..)     
(MSA(MSA-- PappPapp--LantosLantos zzáárvrváány)           ny)           



SynucleinopathiSynucleinopathiáákk TaupTaupáátitiáákk
((alphaalpha --synucleinsynuclein )) ((abnoralabnoral phosphorylatedphosphorylated

tautau protein)protein)

�� Parkinson kParkinson kóórr

�� ÖÖrrööklklııddıı Parkinson Parkinson 
kkóórformrformáák (PARK 1k (PARK 1--4)4)

�� CorticalisCorticalis LewyLewy test test 
betegsbetegséégg

�� „„incidentalincidental LewyLewy--bodybody
diseasedisease””

�� MultipleMultiple systemsystem
atrophyatrophy ((PappPapp--LantosLantos
betegsbetegséég)g)

�� ProgressivProgressiv
supranuclearissupranuclearis bbéénulnuláás s 
((SteeleSteele--
RichardsonRichardson__OlszewskiOlszewski
sysy.).)

�� CortocobasalisCortocobasalis
degeneratiodegeneratio

�� ((FrontotemopralisFrontotemopralis
demencidemenciáákk))



Parkinson kParkinson kóór: patolr: patolóógiai dg Igiai dg I

�� SubstanciaSubstancia nigranigra ((ventrolateralisventrolateralis) ) pigmenthipigmenthiáányny

�� PigmenthiPigmenthiáányny mmáásutt is (pl.: sutt is (pl.: locuslocus coeruleuscoeruleus))
�� Versike:Versike:””laterlateráális letlis letáális lis putamenputamen elementelementáárisris”” (KS)(KS)



Parkinson kParkinson kóór: patolr: patolóógiai dg IIgiai dg II

�� SubstanciaSubstancia nigranigra ((ventrolateralisventrolateralis) ) pigmenthipigmenthiáányny

�� LewyLewy testek (ztestek (záárvrváányok) jelenlnyok) jelenléétete



Parkinson kParkinson kóór: patolr: patolóógiai dg IIIgiai dg III

1.1. SubstanciaSubstancia nigranigra ((ventrolateralisventrolateralis) ) 
pigmenthipigmenthiáányny

2.2. LewyLewy testek (ztestek (záárvrváányok) jelenlnyok) jelenlééte (a te (a 
pigmentpigmentááltlt neuronokban)neuronokban)

3.3. GlobusGlobus palliduspallidus, , putamenputamen, n. , n. 
caudatuscaudatus éépp



MultipleMultiple systemsystem atrophyatrophy

�� PappPapp--LantosLantos zzáárvrváány                ny                
((oligodendroglioligodendrogliáábanban!)!)

� A zárvány elsı
kimutatása                                                 
Gallyas ezüstözéssel                                     
Budapesten,                                                     
a Neurológiai Klinikán                                         
történt  1986-ban                                         
(Papp Mátyás)

� A kék nyíl egy

zárványra mutat



MultipleMultiple systemsystem atrophyatrophy::
PappPapp--LantosLantos zzáárvrváány ny 
((oligodendrogloligodendrogláábanban!)!)

� Papp M.I., Komoly S. (Clin Neuropath 1988, 

7:195) „Filamentous glial cytoplasmic
inclusion in the CNS of patients with 
various combinations of

� striatonigral degenaration (snd)

� olivopontocerebellar atrophy (opca),
� and Shy-Drager syndrome (sds). „



SynucleinopathiSynucleinopathiáákk ((alphaalpha --synucleinsynuclein ))

ááttekintttekint ééss--öösszefoglalsszefoglal ááss

�� „„LewyLewy zzáávváányny
betegbetegéég(g(ekek))””
(neuronokban)(neuronokban)

�� Parkinson kParkinson kóórr
�� „„incidentalincidental LewyLewy--

bodybody diseasedisease””
�� CorticalisCorticalis LewyLewy test test 

betegsbetegséégg

�� PappPapp--LantosLantos zzáárvrváány ny 
betegsbetegséég g -- MultipleMultiple
systemsystem atrophyatrophy
((oligodendroglioligodendrogliáábanban))

�� NigrostrialisNigrostrialis
degeneratiodegeneratio

�� OlivoOlivo--pontoponto--
cerebellariscerebellaris atrophiaatrophia

�� ShyShy--DragerDrager sysy..



SynucleinopathiSynucleinopathiáákk TaupTaupáátitiáákk

�� ((alphaalpha--synucleinsynuclein))
�� ‘‘LewyLewy zzáárvrváány betegsny betegséégekgek’’

(z(záárvrváány a neuronokban)ny a neuronokban)
–– CorticalisCorticalis LewyLewy test betegstest betegséégg
–– Parkinson kParkinson kóórr
–– „„incidentalincidental LewyLewy--bodybody

diseasedisease””
�� MultipleMultiple systemsystem atrophyatrophy ((PappPapp--

LantosLantos betegsbetegséég) (zg) (záárvrváány az ny az 
oligodendroglioligodendrogliáákbankban))
–– NigrostrialisNigrostrialis degdeg
–– OlivoOlivo--pontoponto--cerebell.atrcerebell.atr
–– ShyShy--DragerDrager sysy

�� ((‘‘abnoralabnoral phosphorylatedphosphorylated
tautau proteinprotein’’))

�� ProgressivProgressiv supranuclearissupranuclearis
bbéénulnuláás s 

�� CortocobasalisCortocobasalis degeneratiodegeneratio
�� (Primer progressz(Primer progresszíív afv afáázia, zia, 

frontotemporalisfrontotemporalis demencia demencia 
ALS szindrALS szindróómmáával, val, PickPick--
betegsbetegséégg……..)..)

�� „„variantsvariants ofof
frontotemporalfrontotemporal
demencia demencia parkinsonismparkinsonism
linked linked toto chromosomechromosome
1717””–– tautau ggéén)n)

Öszefoglalás
Parkinson sy (hypokinesis-rigor-nyugalmi tremor)
hátterében leírt neuropatológiai entitások (?)



��APPENDIXAPPENDIX



�� The The humanhuman microtubulemicrotubule--associatedassociated
protein (MAP) protein (MAP) tautau is a is a singlesingle copycopy
gene1,2, gene1,2, mappedmapped toto thethe longlong armarm ofof
chromosomechromosome 17 17 



FamiliarisFamiliaris Parkinson Parkinson 
betegsbetegséég g –– úújabb mutjabb mutáácicióó
�� MutationsMutations inin thethe genegene LRRK2 LRRK2 encodingencoding
dardarindardarin (PARK8) (PARK8) causecause familialfamilial Parkinson'sParkinson's
diseasedisease: : clinicalclinical, , pathologicalpathological, , olfactoryolfactory andand
functionalfunctional imagingimaging andand geneticgenetic datadata..

KhanKhan NLNL, , JainJain SS, , LynchLynch JMJM, , PavesePavese NN, , AbouAbou--SleimanSleiman
PP, , Holton JLHolton JL, , HealyHealy DD, , GilksGilks WW, , SweeneySweeney MGMG, , 
GangulyGanguly MM, , GibbonsGibbons VV, , Gandhi SGandhi S, , VaughanVaughan JJ, , 
EunsonEunson LHLH, , KatzenschlagerKatzenschlager RR, , GaytonGayton JJ, , LennoxLennox GG, , 

ReveszRevesz TT,, NichollNicholl DD, , BhatiaBhatia KPKP, , QuinnQuinn NN, , 
BrooksBrooks DD, , LeesLees AJAJ, , Davis MBDavis MB, , PicciniPiccini PP, , SingletonSingleton
ABAB, , WoodWood NWNW..



SynucleinopathiSynucleinopathiáákk TaupTaupáátitiáákk
((alphaalpha --synucleinsynuclein )) ((abnoralabnoral phosphorylatedphosphorylated

tautau protein)protein)

�� Parkinson kParkinson kóórr

�� ÖÖrrööklklııddıı Parkinson Parkinson 
kkóórformrformáák k (PARK 1(PARK 1--4)4)

�� CorticalisCorticalis LewyLewy test test 
betegsbetegséégg

�� „„incidentalincidental LewyLewy--
bodybody diseasedisease””

�� MultipleMultiple systemsystem
atrophyatrophy ((PappPapp--LantosLantos
betegsbetegséég)g)

�� ProgressivProgressiv
supranuclearissupranuclearis
bbéénulnuláás (s (SteeleSteele--
RichardsonRichardson--
OlszewskiOlszewski sysy.).)

�� CortocobasalisCortocobasalis
degeneratiodegeneratio

�� ((FrontotemopralisFrontotemopralis
demencidemenciáákk))


