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Dr. James Parkinson
(1755-1824)

ESSAY

SHAKING PALSY.

CHAPTER L
DEFINITION-HISTORY-ILLUSTRATIVE CASES.

SHAKING PALSY, ( Paralvsiy Agitans.)

Involuntary tremulous motion, with lessened
muscular power, m pars ndl in action and
evenn when supported. with a propensiy
i hend the trunk forward, and 1o pass
from o walking 0 a moning pace: the
seqses and intellzcts heing uninjured.

1817-ben irta le els6 alkalommal az ,,An Essay on
the Shaking Palsy” (Ertekezés a reszketeg
bénulasrél) cimd tanulmanyaban a Parkinson-koér
tlneteit.
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TABLE 1. UK Parkinson’s Disease Society Brain Bank clinical diagnostic criteria

Inclusion criteria

Exclusion criteria

Supportive criteria

Bradykinesia (slowness of initiation of
voluntary movement with progressive
reduction in speed and amplitude of
repetitive actions)

And at least one of the following:

Muscular rigidity

46 Hz rest tremor

Postural instability not caused by
primary visual. vestibular, cerebellar,
or proprioceptive dysfunction

History of repeated strokes with stepwise
progression of parkinsonian features

History of repeated head injury

History of definite encephalitis

Oculogyric crises

Neuroleptic treatment at onset of symptoms

More than one affected relative

Sustained remission

Strictly unilateral features after 3 yr

Supranuclear gaze palsy

Cerebellar signs

Early severe autonomic involvement

Early severe dementia with disturbances of
memory, language. and praxis

Babinski sign

Presence of cerebral tumour or
communicating hydrocephalus on CT
scan

Negative response to large doses of
levodopa (if malabsorption excluded)

MPTP exposure

(Three or more required for diagnosis of definite
PD)
Unilateral onset
Rest tremor present
Progressive disorder
Persistent asymmetry affecting side of onset most
Excellent response (70-100%) to levodopa
Severe levodopa-induced chorea
Levodopa response for 5 yr or more
Clinical course of 10 yr or more

UK. United Kingdom: PD, Parkinson’s disease: CT, computed tomography.
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Bizonyossagi szintek

Klinikailag megalapozott Klinikailag lehetséges
* Motoros alaptiinetek * Motoros alaptiinetek
* Nincs abszolut kizarasi kritérium e Nincs abszolut kizarasi kritérium
¢ Legalébb két témogaté kritérium ° Egy ) red ﬂag” esetén |ega|a’ bb egy
° Nincs ) red ﬂag” té mogaté kritérium
e Két ,red flag” esetén legalabb két
tamogato kritérium
* Ketténél tobb ,red flag” nem lehet




Motoros alaptinetek

bradikineézia
és
rigor
és/vagy
nyugalmi tremor



Bradikinézia

Bradikinézia: mozgas lelassulasa

Akinézia/hipokinézia: mozgas amplituddjanak csokkenése (hezitacid/ledllas)

Vizsgalat:
ujj 6sszeérintés (UPDRS 3.4)
kézmozgas (UPDRS 3.5)
kezek szuppinacidja és pronacidja (UPDRS 3.6)
labujjdobolas (UPRDS 3.7)
labmozgékonysag (UPDRS 3.8)



www.movementdisorders.org > resources > rating scales > MDS-UPDRS

3.5 KEZMOZGAS

Utmutatd a vizsgald részére: Mind a két kezet kiuldn kell megvizsgalnia. Mutassa be a feladatot, de a
beteg értékelése soran mar ne veégezze azt. Utasitsa a beteget, hogy szoritsa dkélbe a kezét és hajlitsa
be a konydket ugy, hogy a tenyere a vizsgalo felée nezzen. Kérje meg a beteget, hogy tizszer nyujtsa ki
az ujjait olyan gyorsan ES nagyra amennyire csak tudja. Ha a beteg nem szoritja 6kélbe a kezét vagy
nem nyujtja ki az ujjait teljes mertekben, figyelmeztesse arra, hogy igy veégezze a feladatot. Mind a ket
oldalt kulén pontozza. A sebesseget, az amplituddt, az inditasi nehezitettseget (hezitacidt), a

megakadasokat és az amplitudd csdkkenest ertékelje.

O: Normalis: Nincsenek ilyen jellegl problemak.

A kovetkezdk barmelyikének jelenléte: a) a mozgassor szabalyos ritmusanak

1: Csekeély:
inditasi nehezitettseggel vagy 1-2 megakadassal vald megtdrese; b) csekely
foku meglassultsag; c) az amplitudd lecsdkkenése a feladat vege fele.

2: Enyhe: A kovetkezdk barmelyikéenek jelenlete: a) 3-5 megakadas a mozgassor alatt;

b) enyhe foki meglassultsag; c¢) az amplitudod lecsékkenése mar a feladat
kdézepenel jelentkezik.

A kovetkezdk barmelyikéenek jelenléte: a) legalabb 5 megakadas vagy egy
hosszabb leallas (lefagyas) a mozgassor kivitelezése soran; b) kézepes foku
meglassultsag; ¢) az amplitudd lecsdkkenése mar az elsd kinyitas-becsukas

utan jelentkezik.

3: Kozepes:

4: Sulyos: A meglassultsag, a megakadasok vagy az amplitudd csékkenes miatt alig

vagy egyaltalan nem képes a feladatot elvégezni.

PONTSZA



http://www.movementdisorders.org/

Rigor

» Sebességtdl flggetlen ellenallas passziv mozgataskor
* Nagy izuletekben, nyakban

* Beteg relaxalt allapotban legyen



www.movementdisorders.org > resources > rating scales > MDS-UPDRS

3.3 RIGOR PONTSZAN

Utmutatd a vizsgalod részére: A rigor mértékét a nagyobb iziletek lassu, passziv mozgatasa alapjan kell
megitelni. A vizsgalat soran a beteg ellazult allapotban helyezkedjen el, mikdézben a vizsgald a
vegtagokat, illetve a nyakat passzivan mozgassa. Elészdr provokacidos mandverek alkalmazasa nelkiil
ertekelje a rigortl A nyakat és a végtagokat kulén-kilén vizsgalja és értékelje. A felsd végtag
megitélésehez egyszerre vizsgalja a konydk és a csukld izileteket. Az alsd végtag megitelesekor
egyszerre vizsgalja a csipd és a térd izuleteket. Ha ilyen mddon rigor nem észlelhetd, hasznaljon Nyak
provokacios teszteket is: Ujjosszeérintest, 6kdlbeszoritast és nyitast, vagy esetleg sarokérintést
vegeztessen egy nem vizsgalt vegtagon. Kerje meg a beteget, hogy a rigor vizsgalata soran a lehetd
legnagyobb mértékben lazitsa el magat.

0: Normalis: Nincs rigor.
1: Csekély: A rigor kizarélag provokaciés tesztek alatt észlelhetd. JFV
2: Enyhe: A rigor provokacios tesztek nelkul is észlelhetd, de a teljes mozgastartomany

kédnnyen kivitelezhetd.
3: Kdzepes: A rigor provokacios tesztek nelkil is észlelhetd es a teljes mozgastartomany

csak erdkifejtés mellett is kivitelezhetd. .y
4: Sulyos: A rigor provokacios tesztek nelkil is észlelhetd es a teljes mozgastartomany

mar nem Kkivitelezheto.



http://www.movementdisorders.org/

Nyugalmitremor
* 4-6 Hz

* Nyugalomban lévé végtagban
* Mozgas inditaskor megsz(inik

* UPDRS 3.17, 3.18



3.17 NYUGALMI TREMOR NAGYSAGA

Utmutatd a vizsgald részére: A jelenlegi és a kévetkezd feladatot azzal a szandékkal helyeztik el a
teszt végére, hogy a vizsgaldnak elegendd informacio alljon rendelkezésére a nyugalmi tremor
megitélésere. A nyugalmi tremor a vizsgalat barmely fazisaban megjelenhet, akar a helyben llés
kézben, akar a jaras alatt vagy pedig olyan cselekvések soran, amikor végtagok egy része
mozgasban van, mig a test tébbi része pedig nyugalomban. A legnagyobb amplitudét ertékelje
fuggetlenll attdl, hogy ez a vizsgalat melyik réesze soran jelentkezett. Csak az amplituddt, nem pedig a
tremor folyamatossagat vagy pedig az intermittaléd megjelenéset pontozza.

A vizsgalat ezen részében a beteg legalabb 10 masodpercig minden egyéb iranymutatas nelkdl Gljén
nyugodtan egy karosszékben. Ekd6zben a beteg tegye a kezeit a szek karfajara, ne pedig az dlébe,
illetve helyezze a labait kényelmesen a féldre. Kildn értékelje a nyugalmi tremort mind a négy
végtagon és az ajkakon/allon. Kizardlag a legnagyobb amplitudot értékelje a végséd pontszam
megadasakor, flggetlenul attdl, hogy mikor eszlelte azt.

Veéqgtagok pontozasa

0: Normalis: Nincs remeges.

1: Csekély: 1 cm-nél kisebb amplituddju tremor észlelhetd.

2: Envyhe: A tremor amplituddja legalabb 1 cm, de 3 cm-nél kisebb.
3: Kdzepes: A tremor amplituddja legalabb 3 cm, de 10 cm-nél kisebb.

4: Sulyos: Legalabb 10 cm amplituddju tremor.

JFYV

BFY

JAV




3.18 NYUGALMI TREMOR FOLYAMATOSSAGA

Utmutatd a vizsgalo részére: Ez a kérdés egy pontszammal értékeli a nyugalmi remegést. A kérdés a

nyugalmi tremor teljes vizsgalat alatt észlelheté folyamatos vagy intermittald megjelenésére
dsszpontosit. A kérdést szandékosan helyeztik el a vizsgalat legvégen, mivel eddigre hosszabb
détartamon alapuld informacié all rendelkezésre a pontozashoz.

0: Normalis:

1: Csekély:

2: Enyhe:

3. Kdzepes:

4: Sulyos:

Nincs remeges.

Nyugalmi tremor a teljes vizsgalati idétartam kevesebb, mint £ 25%-ban
észlelhetd.

Nyugalmi tremor a teljes vizsgalati idétartam 26-50%-a alatt észlelhetd.
Nyugalmi tremor a teljes vizsgalati idétartam 51-75%-a alatt észlelhetd.

Nyugalmi tremor a teljes vizsgalati idétartam tébb mint 75%-ban észlelhetd.

PONTSZAN




Tamogato kritériumok

1. Egyértelmd és hatarozott javulas dopaminerg terapiara.

Terapia megkezdésekor normal vagy kozel-normal allapot érhet6 el.

Mar kezelt betegnél gyogyszer adag csokkentés markans romlast, dézis emelése
hatarozott javulast eredményez.

Objektiv mérés: >30 % javulas UPDRS lll-ban
Szubjektiv: beteg v. hozzatartozo véleménye

Wearing of , on-off



2. Levodopa-indukalta diszkinézia

3. Nyugalmi tremor (végtagban)

* Ritka mas korképekben
* Néha nem reagal dopaminerg kezelésre



4. Kiegészitdé diagnosztikus tesztek:

1. Szaglaszavar
2. MIBG szcintigrafia kardialis szimpatikus denervaciot igazol

Specificitasuk 80%-nal magasabb Parkinson-koér és parkinsonizmussal jaré egyéb
korképek differencialasaban.

(Ez minimum harom tanulmany altal bizonyitott, melyek kiilonb6z6
centrumokban készlltek.)



MIBG (metaiodobenzylguanidine) szcintigrafia

MIBG:

Mediastinum

-Norepinefrin analog

lung : -Adrenerg terminalokhoz
¥ kotddik
Myocardium - -Posztganglionalis szimpatkius

rendszer épséget teszteli
-alfa-szinuklein indukalta

Heart MIBG scintigraphy.1231-MIBG scintigraphy. Anterior view at 120 min after szim patikus denervacio

injection in a patient with multiple system atrophy (MSA) and a patient with Parkinson’s : . 2 2
discase kimutatasara hasznalhato

Iver

- Parkinson-korban,
Lewy-testes demenciaban
pozitiv

Movement Disorders Vol. 24, Suppl. 2, 2009, pp. S732-S741



Abszolut kizaro kritériumok

(Nincs alternativ, a jelen betegségtol fliggetlen ok, mellyel az adott
tinet magyarazhato.)

1. Kisagyi tunet
2. Lefele tekintés bénulas

3. Frontotemporalis demencia (viselkedési varians) vagy primer

progressziv afazia diagnodzis (konszenzus kritériumok alapjan®) az elsé 5
évben

Mas demencia tipus NEM kizaro kritérium!

*Brain 2011: 134; 24562477



4. Kizarolag also végtagi tliinetek tobb, mint 3 évig.

Differencial dg:
vascularis parkinsonismus: ,lower body parkinsonism”
Tunetek:- jaraszavar
- akinetikus-rigid
- tartasi instabilitas
- dysarthria, pyramis laesio, demencia, liberalizacios jelek
- fels6 végtagi tinet, nyugalmi tremor nem jellemz6

* Azischaemias laesiok altalaban basalis ganglionokban, frontalis lebenyben, mély
subcorticalis fehérallomanyban talalhatok (,,supranigralis parkinsonismus”).




5. Dopamin receptor blokkolo vagy dopamin-depletalo agens az anamnezisben,
melynek dozisa es alkalmazasanak ideje alapjan gyogyszer-indukalta
parkinsonizmus valdszinGsithetd.

Megfeleld klinikai korultekintésselalkalmazzuk!

Pl.:
Nem diagnosztizalhato gyogyszer-indukalta parkinsonismus, ha:

I—gkis adag atipusos (clozapine, quetiapine) antipszichotikumot szed a
eteg

-parkinsonizmus a gyogyszer megvonasa utan hosszu
idOvel is perzisztal



6. Magas dozisu levodopara adott valasz hianya, annak ellenére, hogy a
betegség legalabb kdzepes sulyossagu.

Magas dozis: min. 600mg/nap
Levodopa valasz hianya: a javulas < 3 pont UPDRS Ill-ban

Enyhe parkinsonizmus v. tremor esetén nem mindig vilagos a
terapiara adott valasz, ezért vizsgaljuk legalabb kézepes
sulyossagu betegségnél (MDS-UPDRS pontszam>2 a rigor v.
bradikinézia esetén)



7. Egyértelm( kortikalis érzészavar, végtagi ideomotoros apraxia v.
progressziv afazia

8. Normal funkcionalis képalkoto a preszinaptikus dopaminerg
rendszerrol.

Funkcionalis képalkoto készitése NEM alapfeltétele a
diagnodzisnak!

DAT scan

9. Olyan alternativ allapot, mely parkinsonizmust eredményezhet,
csatlakozik a beteg tlineteihez és a vizsgald megitélése szerint
valdszinlbb, mint a Parkinson-kor.

MSA, PSP, Wilson-kor stb.



,Red flag”-ek

1. Gyors progresszioju jaraszavar, mely 5 éven belll kerekesszék rendszeres
hasznalatat teszi szukségesseé.

2. Motoros tlinetek progresszidojanak hianya 5 (vagy tobb) éven at, kivéve,
ha a terapia hatékonysaga miatt van igy.

Téves Parkisnon-kor diagnozis kiszlirése miatt



3. Korai — 5 éven bellli- bulbaris tinetek:

-sulyos diszfonia, dizartria (beszéd tébbnyire érthetetlen)
-sulyos diszfagia (pépes étel, NG szonda, gaszrtosztoma)

(MDS-UPDRS: 4-dizartria, 23 diszfagia )



3.1 BESZED

Utmutaté a vizsgalo részére: Figyelie meg a beteg kodtetlen beszélgetését, ha szikséges
kezdeményezzen tarsalgast. Javasolt temakdérdk: Kerdezzen a beteg munkajaval,
hobbitevékenységével, tornavegzésevel kapcsolatban, esetleg arrdl, hogyan jutott el a rendelébe.
Vizsgalja meg a hangerdét, a hangszint (modulacioét, prosodiat) és az érthetéséget. A hadarast, a
palialiat (szotagok ismétléset) és tachifemiat (gyors beszédet, tobb szotag ésszefolyasat) is vegye
figyelembe.

0: Normalis: Nincs beszédzavar.

1: Csekély: Az eléadasmad, a kiejtés, vagy a hangerd érintett, azonban az dsszes sz6
kdnnyen éerthetd.

2: Enyhe: Az eléadasmad, a kiejtés, vagy a hangerd érintett. Annak ellenére, hogy

néhany szé nem tisztan érthetd, a mondatok 6sszességéeben jol kdvethetdk.

3: Kbzepes: A beszeéd nehezen érthetd, mivel néhany (nem sok) mondat rosszul érthetd.

4: Sulyos: A beszéd ddntd része nehezen érthetd vagy akar teljesen érthetetlen.

PONTSZAM




2.3 RAGAS ES NYELES

\z elmult hét soran okozott —e Onnek barmilyen nehézséget a gydgyszerek lenyelése
ragy az etelek elfogyasztasa? A felrenyelés elkerlilése érdekében szikseges —e, hogy
1 gyogyszereit elvagjak vagy ésszetorjek, illetve, hogy az etelét puhara fozzék,
ysszedaraboljak vagy leturmixoljak?

0: Normalis: Nincsenek ilyen jellegu problémaim.

1. Csekely: Erzem, hogy a ragas lassabban megy vagy pedig a nyelés némi
erofeszitést igényel, de nem nyelek félre és nem igénylem,
hogy az ételeimet specialisan készitsek el.

2: Enyhe: A nyeléssel vagy a ragassal kapcsolatos nehézsegeim miatt a
gyogyszereimet el kell térdelni vagy az ételeimet specialisan
kell elkésziteni. Azonban az elmult hét soran egyaltalan nem
nyeltem félre.

3: Kdzepes. Az elmult het soran legalabb egyszer félrenyeltem.

4: Sulyos: A ragasi és nyelési nehezitettség miatt szondat hasznalok az

atlravacha—




4. Inspiratorikus légzési zavar:

-nappali v. éjszakai stridor
-gyakori belégzési sd6haj

Diff. dg.: Multiszisztémas atrofia



5. Sulyos autondm zavar a betegség els6 5 évében:

-ortosztatikus hipotenzio
Felallas utan 3 perccel mérve a vérnyomast a szisztolés
erték 30 Hgmm, a diasztolés ertéek 15 Hgmm-rel
alacsonyabb, mint fekv6 helyzetben

-sulyos vizelet inkontinencia v. retencio

Diff. dg: Multiszisztémas atrofia



6. Ismétl6d6 elesések (>1/év) egyensulyzavar miatt a betegség
indulasatol fogva 3 éven beldl.

7. Kifejezett anterocollis (disztoniform) vagy kontraktura kialakulasa
kézben vagy labban a betegség els6 10 évében.



8. Egyaltalan nincs nem-motoros tunet a betegség 5 éves tartama
ellenére.

Ezek lehetnek:

-alvaszavar: inszomnia, nappali aluszékonysag, REM
magatartaszavar

-autondm zavar: obstipacio, vizelet urgencia
-szaglaszavar

-pszichiatriai probléma: depresszio, szorongas, hallucinacio

Diff. dg.: ,nem parkinsonizmus”

Pl.: esszencialis tremor, disztoniform tremor stb.



9. Piramis palya karosodasra utalo tinet.

10. Kétoldali, szimmetrikus parkinsonos tlnetek a teljes
betegségtartam alatt.
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Degree of disability

Pre-motor/prodromal period

Parkinson’s disease diagnosis

Early Advanced/late
Complications
Fluctuations
Dyskinesi Motor
Dysphagia
Postural instablity
Bradykinesia Freezing of gait
Rigidity Falls
Tremor
EDS Pain Urinary symptoms
Hyposmia Fatigue Orthostatic hypotension
Constipation RBD Depression MCl Dementia
I 1 I 1 1 ’
-20 -10 0 10 20
Time (years)

LV Kalia, AE Lang: Parkinson’s disease, The Lancet, Vol386, 896-912, 2015



Braak stadiumok

Braak stages 1 and 2 Braak stages 3 and 4 Braak stages 5 and 6
Autonomic and olfactory Sleep and motor Emotional and cognitive
disturbances disturbances disturbances

Via olfactory
bulb

Premotor
symptoms symptoms

@ Brainstem Lewy body
nerve (®) Cortical Lewy body

Via vagus



Prodromalis fazis: neurodegeneracionak korai jelei, tinetei észlelhetdk,
de a Parkinson-kér diagnozis a motoros kritériumrendszer alapjan nem
allithato fel.

Eletkor alapjan Addicionalis
becsult valoszintiséeg diagnosztikus
informaciok

* Parkinson-kor prevalencia, * Rizikofaktorok
incidencia . * Diagnosztikus tesztek




Prodromalis Parkinson-kor életkor alapjan becsult valoszinlisége

Eletkor (év)
50-54
55-59
60-64
65-69
70-74
75-79

80-

%
0.4
0.75
1.25
2.0
2.5
3.5
4.0



B ERG ET AL _‘1

J
TABLE 1. LRs of risk and prodromal markers
LR* LR~
Risk markers

Male sex 1.2 (male) 0.8 (female)
Regular pesticide exposure 1.5 n/a
Occupational solvent exposure 1.5 n/a
Nonuse of caffeine 1.35 0.88
Smoking

Current n/a 0.45

Never 1.25 n/a

Former n/a 0.8
Sibling had PD with age onset <50 7.5 n/a
or
Any other first-degree relative with PD 2.5 n/a
or
Known gene mutation see Supporting Table I n/a
SN hyperechogenicity 4.7 0.45

Prodromal markers

PSG-proven RBD 130 0.62
or
Positive RBD screen questionnaire with —80% specificity 2.3 0.76
Dopaminergic PET/SPECT clearly abnormal (e.g., <65% normal, 2 SDs below mean) 40 0.65
Possible subthreshold parkinsonism (UPDRS =3 excluding action tremor) 10 0.70
or
Abnormal quantitative motor testing 3.5 0.60
Olfactory loss 4.0 0.43
Constipation 2.2 0.80
Excessive daytime somnolence 2.2 0.88
Symptomatic hypotension 2.1 0.87
Severe erectile dysfunction 2.0 0.90
Urinary dysfunction 1.9 0.90
Depression (* andety) 1.8 0.85

n'a, not applicable.



Osszefoglalds

e MIDS-PD kritériumrendszer:

* Motoros alaptlinetek

Negativ és pozitiv kritériumok (sulyozva)
Jelek értelmezése, értékelése

|d6faktor

Demencia nem kizard kritérium
Kiegészitd tesztek

* PD prodromalis fazis kutatasi kritériumrendszer



Koszonom a figyelmet!



