
251 / 2006 NEUROLOGIE PRO PRAXI / www.neurologiepropraxi.cz

Od prvého popisu nemoci v 19. století (Charcot 
1865, Erb 1875) je existence PLS jako nesporné 
a jisté klinické jednotky stále problémem, výzvou 
a úkolem. Choroba se selektivní degenerací korti-
kospinálního traktu je považována za heterogenní 
s možností mnohočetné etiologie a řadou podskupin 
pacientů.

Incidence a prevalence choroby jsou neurči-
té. Pringle a spol. (7) uvedli, že během 10 let dia-
gnostikovali 500 pacientů s amyotrofickou laterální 
sklerózou (ALS) a 8 pacientů s PLS. Autoři z USA 
odhadují, že průběžně žije v jejich zemi asi 500 pa-
cientů s touto diagnózou (1).

Klinické nálezy mají většinou homogenní ascen-
dentní vzorec symptomatické progrese (dolní konče-
tiny, horní končetiny, poruchy řeči a polykání pseudo-
bulbárního typu). Tento vzorec progrese by mohl být 
kompatibilním s „odumíráním odzadu – dying back“ 
kortikospinálních axonů. Podobná na délce závislá 
kortikospinální axonopatie je předpokládána u někte-
rých forem hereditární spastické paraparézy (8), které 
lze odlišit klinicky a molekulárně-genetickým vyšetře-
ním (viz článek MUDr. Nestrašila).

V roce 1992 Pringlem a spol. (7) navržená krité-
ria pro diagnózu PLS jsou doposud respektována:

A) Klinická:
1. plíživý začátek spastické kvadruparézy, obvyk-

le začínající na dolních končetinách, výjimečně 
pseudobulbárně nebo na horních končetinách

2. začátek v dospělosti, obvykle v 5. dekádě nebo 
později

3. chybí rodinná anamnéza
4. postupný progresivní průběh
5. trvání 3 a více (až 20) let
6. klinické nálezy jsou omezené na nálezy sdruže-

né s kortikospinální dysfunkcí
7. symetrické rozložení, vyvíjející se nakonec 

v těžkou spastickou spinobulbární parézu.

B/ Laboratorní (napomáhající 
především ve vyloučení jiných 
diagnóz):
1. normální nálezy při biochemickém vyšetření sé-

ra včetně normální hladiny B12 a folátů
2. negativní sérologické testy na lues, lymeskou 

borreliózu a HLTV-1,2 
3. normální nález v likvoru včetně chybění oligo-

klonálních pásů
4. nepřítomnost spontánní aktivity (fibrilací, pozi-

tivních ostrých vln, fascikulací) na EMG (výji-
mečně příležitostné fibrilace a zvýšená inzerční 
aktivita v několika svalech – pozdně a málo)

5. neprůkaznost kompresivních lézí krční páteře 
a míchy a foramen magnum (MR kraniospinál-
ního přechodu a C páteře a míchy)

6. nepřítomnost vysokosignálních lézí na MR mozku 
i míchy podobných lézím u sclerosis multiplex.

C) Co napomáhá diagnóze PLS:
1. zachování funkce močového měchýře; u pokro-

čilejších stavů je na rozdíl od ALS možné urgent-
ní močení způsobené hyperreflexií detruzoru 
a spasticitou vnitřního sfinkteru (3, 4)

2. absence nebo výrazné prodloužení latencí kor-
tikálních motorických evokovaných odpovědí 
(MEP) při nálezu normálních periferním (radiku-
lospinálním) stimulem evokovaných sumačních 
svalových akčních potenciálů (CMAP)

3. fokální atrofie mozku především v oblasti pre-
centrálního gyru na MR

4. pokles spotřeby glukózy v pericentrální oblasti 
na PET.

K uvedeným kritériím je vhodné uvést několik 
poznámek:
1. Základem diagnostiky PLS je klinický nález, elek-

trofyziologické nálezy, především MEP, méně 
EMG a dlouhodobá (až 5 letá) dispenzarizace.

2. Není jasné, zda studie transkraniální magne-
tické stimulace provedené v časném stadiu 
choroby by mohly odhalit jiné abnormality, např. 
hyperexcitabilitu a zkrácení kortikální periody 
útlumu, které lze nalézt v časném stadiu ALS.

3. V současné době bývá vyšetření doplňováno MR 
spektroskopií (8), avšak např. redukce NAA/Cr 
(N-acetylaspartate/creatinine) v oblasti korte-
xu pro horní končetiny, ukazujcí na neuronální 
ztrátu nebo dysfunkci, byla nalezena u stejně 
starých kontrol.

4. U pacientů s pseudobulbárními symptomy se 
objevuje přehnaný úlek – hyperaktivní úleko-
vé reflexy. Zachování úlekových reflexů u PLS 
ukazuje na integritu retikulospinálního traktu 
a podporuje tvrzení, že PLS selektivně postihu-
je kortikospinální a kortikobulbární systémy (8). 
Zachování funkce retikulospinálního traktu mů-
že mít příznivé důsledky pro rehabilitační stra-
tegii, využitím ke zvýšení volních pohybů – sig-
nály z descendentních retikulospinálních drah 
mohou být integrovány do volních pohybů.

5. Blink reflex nemůže být užit jako kritérium podpo-
rující diagnózu PLS. Může však být využit k detekci 
lézí pontu a laterální medulla oblongata nebo lézí, 
které i jinde v mozkovém kmeni nepřímo ovlivňují 
excitabilitu polysynaptických spojení (6).

6. Onemocnění se může z počátku projevovat parkin-
sonskými symptomy – bradykinezií, těžkou postu-
rální instabilitou a pomalu progresivní pseudobul-
bární poruchou řeči a polykání. Při vyšetření PET 
nebyly nalezeny žádné abnormality v nigrostriatál-
ním systému. Parkinsonské symptomy u PLS lze 
vysvětlit rozsáhlým postižením gyrus precentralis, 
gyrus frontalis medius a gyrus cinguli (5).

7. Velmi vzácnou je juvenilní PLS. Před identifi-
kací alsinu (sekvence proteinů) byla domněnka, 
že juvenilní PLS je porucha zcela oddělitelná od 
ALS. Byl identifikován lokus familiární juvenilní 

PRIMÁRNÍ LATERÁLNÍ SKLERÓZAPRIMÁRNÍ LATERÁLNÍ SKLERÓZA
MUDr. Jan Hromada1, doc. MUDr. Otakar Keller, CSc.2

1I. neurologická klinika LF MU a FN u sv. Anny, Brno
2Neurologická klinika IPVZ a Fakultní Thomayerovy nemocnice, Praha

Primární laterální skleróza (PLS) je progresivní degenerativní onemocnění horních (centrálních) motorických neuronů neznámé příčiny. 
Postihuje dolní končetiny, trup, horní končetiny a bulbární svaly obvykle v uvedeném pořadí. Vztah k jiným chorobám (syndromům) mo-
torického neuronu je nejistý (spinální svalové atrofie s postižením pouze dolního motorického neuronu a amyotrofická laterální skleróza 
s postižením horního i dolního motorického neuronu). V referátu jsou uvedena klinická i laboratorní kritéria (včetně nálezů na MR a PET) 
a uvedeny poznámky ke kritériím. Medikamentózní léčba je pouze symptomatická (myorelaxantia, benzodiazepiny); nedílnou součásti 
léčby je však i fyzikální terapie a rehabilitace, výživa a psychologická podpora.
Klíčová slova: primární laterální skleróza (kritéria dle Pringleho), transkraniální magnetická stimulace (MEP), parkinsonské syndromy 
u primární laterální sklerózy, juvenilní primární laterální skleróza.

Neurol. pro praxi, 2006; 1: 25–26 

HLAVNÍ TÉMA



26 www.neurologiepropraxi.cz / NEUROLOGIE PRO PRAXI 1 / 2006

PLS, který je shodný s dříve identifikovaným 
ALS2 genem na chromozomu 2q33. ALS2 gen 
poskytuje instrukce pro tvorbu proteinu alsin. 
Mutace ALS2 genu mají vztah k juvenilní PLS, 
juvenilní autozomálně recesivní formy ALS 
a ascendentní hereditární spastické paraparéze 
se začátkem v dětství (2).

Léčba
Kauzální terapie není možná. Farmakologická 

léčba je symptomatická (baklofen, benzodiazepi-
ny – diazepam, clonazepam). Významnou léčbou 
může být rehabilitace (jak výše vysvětleno) s fyzi-
kální terapií a psychologická podpora.
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