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James Parkinson
»~An Essay on the Shaking Palsy”

1817
| (1817)

m , It is now recognized, that there are
many causes of ‘shaking palsy’ or
parkinsonism, with frequent clinical

misclassification. even if strict clinical
diagnostic diagnostic criteria are used
an gccuracy of diagnosis of around

84% Is to be expected’
Greenfield’'Neuropathology, 7th Ed, 2002




Nehézségek - vegletek

= Hasonlo (azonos) klinikum mogott
eltéro patologia (Parkinson kor-
progressiv supranuclearis bénulas)

m Azonos patologia — diverz klinikum
(cerebellaris tinetek, primer autondm
failure, Parkinson szindroma..)

(MSA- Papp-Lantos zarvany)




Parkinson szindromaval
(rigor, tremor, bradykinesisi) (is) jaro betegsegek

Synucleinopathiak Taupatiak
(alpha-synuclein) (abnorally phosphorylated tau protein)

Parkinson kor m Progressiv
(aszimmetrialll) supranuclearis benulas

Oroklédé Parkinson (Steele-
kdrformak (PARK 1-4) Richardson_Olszewski

Corticalis Lewy test sy.)

betegseg s Cortocobasalis
Jncidental Lewy-body degeneratio

disease m (Frontotemopralis

Multiple system d e
atrophy (Papp-Lantos LY

betegséq)




Parkinson kor prevalencia és
etiologia

+

= prevalencia:
100-200/100 000
incidencia:
10-20/100 ezer

(komplex polygenes hatas
+ kornyezeti artalmak (?) (pesticidek? MPTP)
- monogénes oroklodo formak (ritkak!)




Parkinson kor: patologiai dg I

m Substancia nigra (ventrolateralis) pigmenthiany
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s Pigmenthiany masutt is (locus coeruleus)
m Versike:"lateralis letalis putamen elementaris” (KS)




100 beteg szakszer(l kdvetese és agyuk neuropatologiai
vizsgalata alapjan

Movernent Dirorders, Vol 18 Neo 5, 2003

Movement Disorders Society Scientific [ssues Committee Report

SIC Task Force Appraisal of Clinical Diagnostic Criteria for
Parkinsonian Disorders

noses. Asvmmetrical parkinsonism (tremor or ngidity)

and levodopa response (moderate to excellent response
or levodopa-induced dyskinesias) were the most impor-
tant discriminative features suggestive of PD. Other sig-
nificant predictors were rest tremor and the absence of
pvramidal or oculomotor signs.

Korai autonom zavarok és tartasi instabilitas hianya




Parkinson kor: a diagndzist
tamogato klinikai jellemzok

+

m progressziv korlefolyas

m a betegség kezdetén a tlinetek féloldaliak,
az aszimmetria a betegseg egeész
lefolyasa soran megfigyelheto

m levodopa adasa mellett a tiinetek
javulnak, levodopa hatekonysaga tobb
év utan is észlelheto

m levodopa terapia hosszutavu
mellekhatasaként motoros fluktuacio és
dyskinesisek alakulnak ki




Parkinson kor: motoros alaptiinetek
(eqyik oldalon jelennek meq, és az
aszimmetria veqgiq megmarad!!

= Hypokinézis/bradykinézis
= Tremor
= Rigor

s Tartasi instabilitas (,,8-10 év mulva”)




Pszichés tlnetek Parkinson kdrban

m alvaszavar
m depresszio
m demencia (,,subcorticalis”)

m hallucinacio, pszichozis:
gyogyszer indukalt




Autonom tlinetek: Parkinson
korban ,késén” jelentkeznek

* seborrheas kenocsos arc (kivetelevel)

~ortostaticus hypotensio
* gastrointestinalis zavarok (dysphagia,

obstipatio)
 sphinter zavarok
* Impotencia
‘fokozott verejtekezes




Parkinson szindromaval (is) jaro betegsegek

Synucleinopathiak Taupatiak

(alpha-synuclein) (abnoral phosphorylated
tau protein)

m Parkinson kor m Progressiv

s Oroklédd Parkinson supranuclearis bénulas

korformak (PARK 1-4) (Steele- |
s Corticalis Lewy test Richardson_Olszewski

betegség sy.)

= incidental Lewy-body ™ Cortocobasalis
disease” degeneratio

m Multiple system m (Frontotemopralis

atrophy (Papp-Lantos demenciak)
betegseg)




Multiple system atrophy:
Papp-Lantos zarvany
(oligodendroglaban!)

m striatonigral degenaration (snd)
= olivopontocerebellar atrophy
(opca),
and Shy-Drager syndrome (sds).

Egy betegség szindromai
(stadiumai)




Multiple system atrophy
(MSA)

- MSA-C: oliva inferior, pons magvak,
cerebellaris feltekek, vermis —
cerebllaris tinetek dominalnak

- MSA-P: putamen, nucl. caudatus,
globus pallidus

(biztos diagnozis: szovettan)




Multiple system arophy
(,Papp-Lantos betegseg”)

+
m prevalencia: 4.4/100 ezer (UK)

m betegségkezdet: 30 év utan

m betegségtartam: 1-18 év (atlagos
tulélés: 6.2 ev)
= prevalencia:
100-200/100 ezer




Multiple system arophy (Papp-
Lantos betegség)
jLKIinikai tunetek

m 839% parkinsonismus (hem, vagy alig
aszimmetrikus)

= levodopara nem vagy rosszul
reagal, sot pszichosist indukal hat
a dopaminerq kezeles

m korai elesésekkel, tartasi
instabilitassal

s Automom zavarok (orthostaticus
hypotonia)




Multiple system arophy (Papp-
Lantos betegség)
Klinikai tunetek

— 78% autonom zavarok (a betegseéeg
korai szakaban!)

ortostaticus hypotensio, incontinencia,

impotencia, inspiratorikus stridor
— 61% pyramis tunetek
— 55% cerebellaris tunetek

nystagmus, torzs-, végtagataxia, tremor,
dysarthria




Parkinson szindromaval
(rigor, tremor, bradykinesisi) (is) jaro betegsegek

+Synucleinopathiék Taupatiak

(alpha-synuclein) (abnorally phosphorylated tau

protein) ) _
m Parkinson kor m Progressiv

a Oroklédé Parkinson supranuclearis benulas

kdrformak (PARK 1-4) (Steele-

Richardson_Olszewski
sy.)

m Cortocobasalis
degeneratio

m (Frontotemopralis
demenciak)

m Corticalis Lewy test
betegség

m incidental Lewy-body
disease”

m Multiple system
atrophy (Papp-Lantos
betegséq)




Diffuiz corticalis Lewy-test-
betegseg (DCLB)

Szovettan: Lewy testek az agykéregben, agytorzsben,
gerincveloben

Alzheimer dementia utan a leggyakoribb primer
dementia

Alaptunetek:

1. Parkinson szindroma motoros tiinetei

2. Progressziv, ingadozo szellemi hanyatlas
3. Vizualis hallucinaciok

A diagnozista tamogato tiinetek:

fokozott neurolepticus érzékenyseég, levodopa
hatastalansaga, ortostaticus hypotensio, rendszerezett
téveszmék, pszichosis, atmeneti hypnoid tudatzavar




Parkinson szindromaval
(rigor, tremor, bradykinesisi) (is) jaro betegsegek

+Synucleinopathiék Taupatiak

(alpha-synuclein) (abnorally phosphorylated tau

protein) ) _
m Parkinson kor m Progressiv

a Oroklédé Parkinson supranuclearis benulas

kdrformak (PARK 1-4) (Steele-

Richardson_Olszewski
sy.)

m Cortocobasalis
degeneratio

m (Frontotemopralis
demenciak)

m Corticalis Lewy test
betegség

m incidental Lewy-body
disease”

m Multiple system
atrophy (Papp-Lantos
betegséq)




Progressziv supranuclearis bénulas
(PSP) - taupatia

+

- Steele, Richardson és Olszewski 1964

- prevalencia: 1/100 ezer (UK)
ferfi:no = 2:1

- progressziv lefolyasu, atlagos tulelés: 5.3
ev

- betegseégkezdet : 40 év utan (jellemzoen
6-7. evtizedben)




Progressziv supranuclearis bénulas
(PSP) — taupatia klinikai tlinetei

- tartasi instabilitas, a beteség korai
fazisaban elesesek freezing, axialis
rigiditas, bradyklnse5|s

- supranuclearis tekintészavar (dominaloan

verticalis) lefelé tekintés
- szemnyitasi apraxia
- dysarthria, dysphagia
- frontalis tunetek

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




Parkinson szindromaval
(rigor, tremor, bradykinesisi) (is) jaro betegsegek

+Synucleinopathiék Taupatiak

(alpha-synuclein) (abnorally phosphorylated tau

protein) ) _
m Parkinson kor m Progressiv

a Oroklédé Parkinson supranuclearis benulas

kdrformak (PARK 1-4) (Steele-

Richardson_Olszewski
sy.)

m Cortocobasalis
degeneratio

(Frontotemopralis
demenciak csoportjaba
tartozo szindromak?)

m Corticalis Lewy test
betegség

m incidental Lewy-body
disease”

m Multiple system
atrophy (Papp-Lantos
betegséq)




,Vascularis Parkinson szindroma”
— avaqy a tévedesek tarhaza

= ,lower body parkinsonism

Tunetek:- jaraszavar (ami frontalis jarasi
apraxia — labzsonglor a
cirkuszban...)

- tartasi instabilitas (ami frontalis
apraxia, abasia)

- dysarthria, pyramis laesio, demencia,
liberalizacios jelek

- felso végtagi tiinet, nyugalmi tremor
nincs!




Osszefoglal6 diak

kovetkeznek!




Parkinson kor mel/lett szol

m a tlinetek aszimmetriaja
m €S jO reagalasuk L-DOPA-ra!
= DOPA indukalta diszkinézisek

m yugalmi tremor

s Hypokinézis/bradykinézis

m Rigor

= (néhany év mulva kialakuld) tartasi instabilitas)




Parkinson-kor ellen szol

Parinson ,plusz” szindroma mellett szol

+

*Aszimmetria hianya
elevodopa hatastalansaga (korlatozott
hatasa)

ekorai (n€hany éven belll megjelend) tartasi
instabilitas

*koral autonom zavarok

korai dementia, aphasia, gnosticus zavarok

e supranuclearis tekintészavar

*neurolepticus th. a tunetek megjelenesekor




Koszonom a figyelmet!
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http://neurology.pote.hu/




