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PROGRESIVN SUPRANUKLEARNT PARALYZA A GUAMSKY PARKINSONSKY KOMPLEX ANEB KANADAN V TICHOMORI: JOHN C. STEELE (1934-2022)

Obr. 1. John C. Steele (1934-2022)

V roce 1963 jej Clifford Richardson poza-
dal, aby se vénoval studiu onemocnéni, které
diagnostikoval u jednoho ze svych pacientt
(Wherett, 1986). Slo 0 onemocnéni, které se
projevovalo parkinsonskym syndromem s ab-
senci tfesu a zajimavym pfiznakem: poruchou
pohledu smérem vzhdru. Tehdy se mu fikalo
Parinauduv priznak a mél signalizovat poruchu
nepdrového Perliova jadra (Obr. 2).

John Steele zacal studovat podklady a re-
vidovat publikované kazuistiky. Béhem jed-
noho roku shromazdil osm ptipadd tohoto
onemocnéni, pficemz u jednoho byl zndm pa-
tologicky nélez. Autoptické vysetieni proved|
a prvni ,tau patologii” na svété popsal Jerzy
Olszewski, rodak z Vilniusu, narodnosti Polak,
ktery po druhé svétové valce pracoval u pro-
fesora Vogta v Neustadtu. Zde se k nému pfi-
pojil dalsi absolvent vilniuské Iékarské fakulty,
Igor Klatzo, rodak z Petrohradu, narodnosti
Ukrajinec; obéma dvéma bylo na doporuceni
profesora Vogta a Wilbura Penfielda umoznéno
odjet do Kanady a stét se rezidenty v Montrealu
aTorontu (Klatzo, 1964; Spatz et Hossman, 2008;
Williams et al., 2008; Colosimo et al., 2014). Klatzo
pozdéji jako prvni na svété popsal patologic-
ky nélez kuru (Klatzo et al., 1957). Richardson,
Steele a Olszewski svij soubor osmi kazui-
stik publikovali v roce 1963 v Transactions of
American Neurological Society a 1964 v Archives
of Neurology, tady byl dopInény o dalsi, deva-
ty, pfipad (Richardson et al., 1963; Steele et al,,
1964). Pro onemocnéni, inicidlné nazvané ,he-
terogenous system degeneration”, se v Evropé
ujalo oznaceni ,Steele-Richardson-Olszewski
syndrome” (Barbeau 1965), nicméné jiz v roce
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Obr. 2. Prvni kazuistika progresivni supranukledrni paralyzy, prezentace Clifforda Richardsona na
konferenci ANA v roce 1963

1963 Richardson navrhl pojmenovat nemoc
Jprogressive supranuclear palsy”, ¢esky ,prog-
resivni supranuklearni paralyza” (PSP). V ceské
literature byla poprvé detailné popsana az v roce
2001 (Karovsky, 2001). Nemoc byla po dlouhou
dobu taxonomicky fazena mezi tzv. ,atypické
parkinsonské syndromy” nebo do bizarni sku-
piny ,parkinson-plus syndromy”; v roce 1996
byla publikovéna prvni (validovana!) klinicka
diagnosticka kritéria, kterd z(istala beze zmény
v platnosti po dobu vice nez dvaceti péti let
(Litvan, 1996). Az diky dlouhodobé a detailni pra-
ci Davida Williamse a Andrewa Leese byly polo-
zeny zaklady modernitaxonomie a biologie PSP,
veéetné klinicko-patologickych korelaci; tento
novy koncept byl pozdéji reflektovan v moderni
Ceské monografii z roku 2015 (Williams et Lees,
2009; Mensikova et al., 2015). Pokrok v oblasti
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molekularni biologie, molekuldrni patologie
amolekularnigenetiky piinesl dalsi zmény; zcela
recentné je PSP fazena do spektra ,tauopathy
continuum®, spolu s kortikobazélni degeneraci,
globulérni glidIni tauopatii, nemoci's argyrofilni-
mi zrny a tau-astrogliopatii starnoucich (ARTAG);
jinak také oznac¢ovanymi za nemoci ze skupiny
4R-tauopatii (Whitwell, 2023). U PSP také moder-
ni taxonomicka nozologie registruje existenci
celkem 8 (zatim) fenotypu, u kterych se pred-
poklada celkem fluidni klinicka manifestace
(Tab. 1); toto je nepochybné pfi¢inou pomérné
komplikovaného diagnostického a diferencialné
diagnostického procesu (Stamelou et al., 2022).
Tento fakt je reflektovan i v komplikované struk-
ture soucasnych oficidlnich a validovanych kli-
nickych diagnostickych kritérii (Hoglinger et al.,
2017; Respondek et al., 2020).



