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Ahnlich und doch verschieden:
PSP und die Parkinsonsche Krankheit

Die PSP ist eine fortschrei-
tende, Parkinson-dhnliche
Krankheit, die erstmals 1964 als
eigene, von der Parkinson-
Krankheit und der Multiplen-
System-Atrophie (MSA) unter-
scheidbare Krankheit erkannt
wurde.

Ein Freund des Neurologen
Richardson erkrankte an einem
Parkinson-ahnlichen Leiden und
verstarb nach wenigen Jahren
Krankheit. Richardson, der sei-
nem Freund nicht hatte helfen
konnen, hatte das Gefiihl, dass
sein Freund nicht an der eigent-
lichen Parkinson-Krankheit ge-
litten haben konnte. Er erwirk-
te eine Leichenschau und bat
die Neuropathologen Steele und
Olszeswki um eine Untersuchung
des Gehirns. In der Tat zeigten
sich unter dem Mikroskop Ver-
anderungen, die sich deutlich
von denen der Parkinson-Krank-
heit unterschieden. Somit war
klar, dass es sich bei der PSP —
passend zum besonderen, von
dem der Parkinson-Krankheit
abweichenden Verlauf —um eine
ganz eigene Krankheit handelt.
Bis heute kann eine gesicherte
PSP-Diagnose nur durch die Un-
tersuchung des Gehirns unter
dem Mikroskop gestellt werden,
ist also erst nach dem Tode mog-
lich.

PSP ist anders als Parkinson
Wie Sie aus der eigenen Er-
fahrung wissen, unterscheidet
sich die Beschwerden von PSP-
Kranken von den Beschwerden
;normaler’ Parkinson-Kranker: So

finden sich bei PSP-Kranken
eine Storung der Augenbewe-
gungen: sie koénnen den Blick
nicht willktrlich senken. Diese
Stérung der willkrlichen Au-
genbewegungen wird als supra-
nukleére Blickparese bezeichnet
und gilt als typisch fiir die PSP.

Allerdings ist —wie Sie wahr-
scheinlich auch aus eigener Er-
fahrung wissen — die Beein-
trachtigung der willklrlichen
Augenbewegungen nicht das
erste Anzeichen der Erkrankung:
vielfach treten frih Stiirze auf,
v.a. nach hinten, wobei die Be-
troffenen sich kaum abfangen
konnen und sich haufig erheb-
lich verletzen. Haufig nimmt der
Nacken eine Zwangshaltung nach
hinten ein (Retrocollis), was den
Blick nach unten weiter er-
schwert. Im Verlauf stellen sich
Sprech- und Schluckschwierig-
keiten ein. Zudem nimmt die
geistige Beweglichkeit und Um-
stellungsfahigkeit deutlich ab,
obwohl Verstandnis und Ge-
déachtnis wenig beeintrachtigt
sind (subkortikale Demenz). Es
kann sich zusétzlich eine Sto-
rung des sogenannten autono-
men Nervensystems entwickeln,
die sich in Impotenz und in ei-
nem Verlust der Kontrolle tber
die Urin-Ausscheidungen be-
merkbar macht.

Wie bei Parkinson-Kranken
finden sich bei den meisten PSP-
Kranken eine Bewegungsverar-
mung (Bradykinese) und eine
krankhafte Versteifung der Mus-
kulatur (Rigor), die besonders
im Rumpf und im Nacken aus-
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gepragt ist. Ein Ruhezittern
(Ruhetremor), wie typisch bei
Patienten mit der Parkinson-
Krankheit, ist seltener zu beob-
achten.

Medikamente helfen nicht

Noch gewichtiger allerdings
ist, dass bei lhrer Erkrankung,
der PSP, die Medikamente, die
ublicherweise bei der Parkinson-
Krankheit helfen (z. B. L-Dopa),
nicht wirksam sind. Das ist Fol-
ge der Tatsache, dass es im Ge-
hirn von PSP-Kranken nicht nur
am Nerven(bertragerstoff Dopa-
min mangelt (wie bei allen Par-
kinson-Erkrankten), sondern
zusatzlich auch andere Hirn-
gebiete beeintréchtigt sind.
Menschen mit einer PSP sind
deshalb viel starker behindert
als Menschen mit einer Parkin-
son-Krankheit, sind viel friher
auf einen Rollstuhl und auf Pfle-
ge angewiesen und haben eine
verkiirzte Lebenserwartung.

PSP ist nicht selten: Aus Un-
tersuchungen von Gehirnen von
Patienten mit Parkinson-Erkran-
kungen ist bekannt, dass etwa
6 % der klinisch als Parkinson-
Kranke eingeordneten Patienten
in Wirklichkeit an einer PSP lei-
den. Die Ursache der Gehirn-
schédigung bei der PSP ist bis-
lang unbekannt.

Was sich im Gehirn andert
Untersucht man das Gehirn
von einem Menschen, der an PSP
gelitten hat, findet man charak-
teristische Veranderungen. Wie
bei der Alzheimer-Krankheit
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hauft sich auch bei der PSP ein
Eiweil3 in den Nervenzellen,
aber auch im Stutzgewebe der
Nervenzellen (Astroglia) an, das
Mikrotubuli-bindende Protein
Tau. Mikrotubuli sind wichtige
Bestandteile der Nervenzellen,
die am Erhalt der zum Teil sehr
langen Nervenzellauslaufer und
am schnellen Informationsaus-
tausch zwischen Zellkérper und
Nervenzellauslaufer mit ihren
Kontaktstellen (Synapsen) be-
teiligt sind. Mikrotubuli-binden-
de Eiweil3e wie das Tau-Protein
sind fur das Funktionieren von
Nervenzellen von entscheiden-
der Bedeutung. Bei der PSP so-
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Einschlusskérperchen im Zelleib von Nervenzellen mit Antikdrpern gegen
hyperphosphoryliertes Tau-Protein (links) sowie im Zelleib von Astroglia (,tufted
astrocytes’; rechts). Diese Einschlisse lassen sich auch mit Versilberungstechniken
(,Bielschowsky- oder Gallyas-Versilberung'; rechts) nachweisen.

wie bei anderen Erkrankungen
mit Ablagerungen von Tau-Pro-
tein (Tauopathien) kommt es zu
einem Verlust der normalen
Funktion des Proteins und zu
einer Ablagerung von verander-
tem (abnorm phosphoryliertem)
Tau-Protein in Nervenzellen
(Neuronen) und im Stiitzgewe-
be der Nervenzellen (Astroglia).
Die Ursache(n) dafir sind bis-

lang nicht bekannt.

Eine gesicherte PSP-Diagno-
se ist erst moglich, wenn man
nach dem Tode die charakteri-
stischen Veranderungen im Ge-
hirn des Verstorbenen nachwei-
sen kann. Im n&chsten Beitrag
stellen wir eine Institution vor,
die solche Intersuchungen vor-
nimmt.
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