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PROGRESIVNI SUPRANUKLEARNI PARALYZA A GUAN

Obr. 3. Ostrov Guam, satelitni snimek NASA

V roce 1972 John Steele shrnul tehdejsi
znalosti o klinice, patofyziologii a patologii této
nemociv clanku v ¢asopise Brain. Kromé plivod-
nich autoptickych nélezl Jerzyho Olszewskiho
(ktery byl v té dobé jiz po smrti) byl v ¢lanku
uveden popis mozkové patologie u dalsich
dvou piipadu (Steele, 1972). Kdyz tento rozsahly,
shrnujici a frekventné citovany ¢lanek vysel, mél
John Steele iz jiné priority. Po pfedchozim néko-
likaletém pobytu v Londyné, Marseille a Bristolu
stravil v roce 1967 nékolik mésicli v Thajsku, kde
pracoval v Prasat Hospital v Bangkoku. Na zakla-
dé této zkusenosti s tropickou medicinou odjel
vroce 1972 na Marshallovy ostrovy, kde pracoval
6 let jako prakticky lékat na atolu Majuro. Podle
vzpominek své dcery sice vysetfoval neurolo-
gické pacienty, ale stejné tak oSetfoval poranéni
kordly nebo zubni kazy a za pomoci rychlého
motorového ¢lunu asistoval pfi porodech na
vsech ostrovech archipelu.

V roce 1978 zahjil fellowship na londyn-
ském institutu tropické mediciny, ktery zakondil
slozenim atestace (Master Class) v roce 1979.
Poté odcestoval opét do Tichomoii a usadil se
na ostrové Pohnpei ve Vychodnich Karolinach.
Kromé toho, ze praktikoval viéeobecnou medi-
cinu, skolil v tropické mediciné mistni Iékare
a sestry, mél tehdy afiliaci k havajské univerzi-
té v Honolulu. Vroce 1982 se usadil na ostrové
Guam, kde pfijal misto neurologa ve staré
namorini nemocnici US Navy Base Hospital
(Obr. 3 a4) a primare mistniho zdravotnického
zafizeni Veteran Administration.

Na ostrové Guam uz v roce 1945 zdo-
kumentoval namofini lékaf, patolog Harry
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Obr. 4. Stard ndmoini nemocnice na ostrové Guam

Tab. 1. Fenotypy progresivni supranukledrni paralyzy — PSP (Héglinger et al., 2017)

Fenotyp

Klinicka prezentace

Nejcastéjsi fenokopie

PSP — Richardsonv syndrom
(PSP-RS)

Casna posturalni nestabilita
s pady, supranukledrni pohledova
obrna, axidlni rigidita a kognitivni deficit

Mendelidnsky parkinsonismus
PARK 15
,parkinsonism — pyramidal signs”

PSP s predominantnim
parkinsonismem (PSP-P)

Asymetrickd bradykineze

a rigidita doprovézené tiesem,
zpocatku dobfe odpovidajici na
lé¢bu L-DOPA

,Sporadicka” Parkinsonova
nemoc

PSP s predominantni
okulomotorickou poruchou
(PSP-OM)

Paréza vertikélniho pohledu ¢i
zpomaleni vertikdlnich o¢nich sakdad,
mirna nebo zadnd posturdini nestabilita,
rigidita nebo kognitivni deficit

Vaskuldrni Parinaudv syndrom

PSP s predominantni posturalni
instabilitou (PSP-PI)

Dominujici posturdini nestabilita,
pozdéji rozvoj okohybné poruchy

SCA 17

PSP s progresivnim freezingem
chlize (PSP-PGF)

Progredujici freezing chtize jako
pocétecni pfiznak nebo jeho rozvoj v
prvnim roce onemocnéni, souc¢asna
bradykineze a rigidita neodpovidajici
na lécbu L-DOPA

Primarn{ porucha iniciace chlize
- ,gait ignition disoder”

PSP s dominantni frontalni
symptomatikou (PSP-F)

Kognitivni a behaviordIni poruchy
pramenici z dysfunkce frontdlniho
laloku; nejcastéji apatie, bradyfrenie,
exekutivni dysfunkce, snizena
verbalni fluence, disinhibice,
impulzivita nebo perseverace

Pickova nemoc

Behavioralni varianta
frontotemporalni demence -
bvFTD

PSP s dominantni poruchou
feci (PSP-SL)

Non-fluentni/agramatickd varianta
PPA nebo progresivni apraxie feci

Pickova nemoc
Non-fluentni primarnf
progresivni afdzie — nfvPPA

PSP s predominantnim
kortikobazalnim syndromem
(PSP-CBS)

Progresivni asymetrickd apraxie,
dystonie, kortikaIni porucha citlivosti
alien limb syndrom

a parkinsonismus neodpovidajici na
L-DOPA

Kortikobazalni degenerace

PSP s predominantni
cerebelarni ataxii (PSP-C)

Mozeckova ataxie jako prvni
a hlavni symptom pred rozvojem
charakteristickych projevd PSP-RS

Multisystémova atrofie typu C
- MSA-C

PSP s predominantni primarni
lateraini sklerozou (PSP-PLS)

Pfiznaky postizeni horniho
motoneuronu a degenerace
kortikospinalnich drah

Amyotrofickd laterdIni skleréza -
primarni laterdlni skleréza

Zimmerman, existenci onemocnéni, které
pfipominalo amyotrofickou lateralni skleré-
zu (Zimmerman, 1945) a které domorodci
(Chamorros) nazyvali lytico-bodig. Onemocnéni
o nékolik let pozdéji detailnéji popsali Kurland
s Mulderem, ktefi identifikovali dalsi tfi feno-
typy: ALS s parkinsonismem, parkinsonismus
s demenci a ,Cistou” demenci (Mulder et al.,
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1954; Kurland et al., 1954). Jako prvni nazvali
onemocnéni ,guamsky parkinsonsky kom-
plex”. Detailni patologicky obraz nemoci pfi-
dal o néco pozdéji ZimmermantGv newyorsky
23k Asao Hirano. Jako prvni objevil v mozcich
pacientd, zemfelych na toto onemocnéni, pa-
tognomické znamky tii typl neurodegenerace:
Lewyho téliska, neurofibrilarni klubka a téliska,

www.neurologiepropraxi.cz



