
Postêpuj¹ce pora¿enie nadj¹drowe
(choroba Steele-Richardsona-
-Olszewskiego)

Zmiany makroskopowe

W postêpuj¹cym pora¿eniu nadj¹drowym zmiany makroskopowe nie s¹ wybi-
tnie wyra¿one. Najczêœciej obserwuje siê jedynie niewielki zanik œródmózgowia,
poszerzenie wodoci¹gu i odbarwienie istoty czarnej. Ciê¿ar mózgu czêsto mieœci
siê w granicach normy.

Badanie mikroskopowe

Charakterystyczne dla PSP s¹ �-dodatnie z³ogi zarówno w neuronach, jak
i komórkach gleju. Najczêœciej obserwuje siê k³êbki zwyrodnienia w³ókienkowe-
go w neuronach, astrocyty kêpkowe i nici neuropilowe. Zaniki neuronów i glejo-
za w³óknista s¹ najbardziej widoczne w j¹drach podstawnych, miêdzymózgowiu
i pniu mózgu. Szczególnie du¿y ubytek neuronów widoczny jest w brzusznej czê-
œci istoty czarnej (Oyanagi i wsp., 2001). Rozplem gleju gwiaŸdzistego zwykle
towarzyszy zanikom neuronów.

Zwyrodnienie w³ókienkowe neuronów w PSP zazwyczaj przyjmuje formê
globoidnych lub p³omykowatych struktur. Liczne k³êbki zwyrodnienia w³ókien-
kowego w pniu mózgu i w j¹drach podstawnych s¹ cech¹ charakterystyczn¹,
u³atwiaj¹c¹ rozpoznanie tej tauopatii. Zwyrodnienie neurow³ókienkowe najlicz-
niej wystêpuje w istocie szarej oko³owodoci¹gowej, miejscu sinawym, j¹drze Me-
ynerta, j¹drze œrodkowym mostu i j¹drze zêbatym (Verny i wsp., 1996). Globoid-
ne NFT obserwuje siê przede wszystkim w j¹drze Meynerta i niskowzgórzowym.
W ga³ce bladej, niskowzgórzu i w korze mózgu liczniej spotyka siê formy p³omy-
kowate, zakrzywione i pêtlowe (Li i wsp., 1998). Poza typowymi postaciami
zwyrodnienia w³ókienkowego, w neuronach obserwuje siê liczne tau-dodatnie
rozlane lub ziarniste z³ogi (pretangle). W rutynowych barwieniach zwyrodnienie
w³ókienkowe jest s³abo widoczne, natomiast srebrzenie metod¹ Gallyasa ujawnia
wiêkszoœæ tych zmian. Najbardziej skuteczn¹ metod¹ jest przeprowadzenie rea-
kcji immunohistochemicznych przeciw bia³ku MAP-�, które pozwala na wykry-
cie nie tylko zwyrodnienia w³ókienkowego, ale tak¿e z³ogów MAP-� w komór-
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kach glejowych i w neuropilu. NFT w PSP reaguj¹ z wiêkszoœci¹ przeciwcia³
przeciw MAP-� z wyj¹tkiem 3R- MAP-� 55kDa (Komori, 1999). W przeciwie-
ñstwie do zwyrodnienia w³ókienkowego w chorobie Alzheimera, NFT w PSP
daj¹ jedynie s³aby odczyn z ubikwityn¹ (Bancher i wsp., 1987) i przeciwcia³em
Alz50 (Tabaton i wsp., 1988).

Nici neuropilowe to krótkie, skrêcone, nieregularnie przeplataj¹ce siê wypu-
stki neuronów i oligodendrocytów, które ³atwo uwidoczniæ srebrzeniem metod¹
Gallyasa i odczynami immunohistochemicznymi przeciw MAP-�. Zmiany naj-
bardziej widoczne s¹ w j¹drach podstawnych, torebce wewnêtrznej i pêczku
wzgórzowym, ale wystêpuj¹ równie¿ w korze czo³owej, jednak nie tak licznie jak
w CBD (Dickson, 1999).

Astrocyty kêpkowe (ryc. 3.7) – te opisane wczeœniej struktury najliczniej wy-
stêpuj¹ w korze przedœrodkowej, rzadko w okolicach limbicznych i skroniowych,
natomiast z j¹der podkorowych najbardziej zajêta jest skorupa (Matsusaka i wsp.,
1998). Astrocyty kêpkowe s¹ charakterystyczne dla PSP i praktycznie nie wystê-
puj¹ w innych tauopatiach, z wyj¹tkiem tych postaci FTDP, w których fenotyp
przypomina PSP.

Astrocyty kolczaste maj¹ morfologiê i immunoreaktywnoœæ podobn¹ we
wszystkich tauopatiach. W PSP najwiêcej tych struktur wystêpuje w rejonach
podoponowych i podwyœció³kowych. Astrocyty kolczaste nie s¹ charakterystycz-
ne dla PSP, obserwowane s¹ w wiêkszoœci tauopatii.

Cia³a zwiniête widoczne s¹ w komórkach oligodendrogleju, najliczniej wystê-
puj¹ w korze mózgu i istocie bia³ej podkorowej, j¹drze niskowzgórzowym, ga³ce
bladej, wzgórzu, istocie czarnej i j¹drze czerwiennym. Du¿a liczba cia³ zwiniê-
tych jest charakterystyczna dla PSP, ale pojawiaj¹ siê one równie¿ w innych cho-
robach, takich jak CBD czy choroba Picka, zwykle jednak nie s¹ tak liczne jak
w PSP.

Ponadto, w PSP mog¹ wystêpowaæ balonowate neurony, ale nie jest to zjawi-
sko czêste i ograniczone jest jedynie do obszaru limbicznego (Dickson, 1999).
Natomiast doœæ charakterystyczn¹ zmian¹ jest zwyrodnienie ziarniste (grumose
degeneration) w j¹drze zêbatym mó¿d¿ku. S¹ to drobne eozynofilne i argyrofilne
ziarnistoœci, utworzone ze zwyrodnia³ych zakoñczeñ aksonalnych, otaczaj¹ce du-
¿e, czasami achromatyczne neurony (Ishizawa i wsp., 2000).

Badania mikroskopowo-elektronowe

Zwyrodnienie neurow³ókienkowe sk³ada siê z filamentów o œrednicy 12-20
nm, ró¿ni¹cych siê od podwójnych helikalnych filamentów (paired-helical fila-
ments – PHF) w chorobie Alzheimera (Komori, 1999; Ikeda i wsp., 1998), acz-
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kolwiek nieliczne PHF mog¹ byæ widoczne tak¿e w PSP. W badaniach immu-
noelektronowych dodatnie reakcje z MAP-� wykazuj¹ filamenty proste. Klastry
neurytyczne powi¹zane z NFT (tangle associated neuritic clusters – TANCs) zbu-
dowane s¹ z zakoñczeñ aksonalnych zawieraj¹cych k³aczkowate cia³a gêste, prze-
kroje pêcherzykowe, pêcherzyki synaptyczne oraz organelle komórkowe, niektó-
re z cechami zwyrodnienia. W niektórych aksonach widoczne s¹ proste struktury
cewkowe gruboœci 13-15 nm, daj¹ce dodatni odczyn przeciw MAP-� (Arima
i wsp., 1999).

Astrocyty kolczaste zawieraj¹ wi¹zki 15 nm prostych tubul, amorficzny mate-
ria³ oraz pêczki w³ókien glejowych.

W ultrastrukturalnej budowie astrocytów kêpkowych widoczne s¹ w³ókna
œrednicy 20-25 nm oraz materia³ amorficzny.

Argyrofilne nici sk³adaj¹ siê z sieci lub wi¹zek w³ókien oraz amorficznego ma-
teria³u wykazuj¹cego dodatnie odczyny przeciw MAP-�.
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Ryc. 3.7. Astrocyty kêpkowe. Immunohistochemia z u¿yciem przeciwcia³ anty-MAP-��




