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PRIMARNI LATERALNIi SKLERGZA
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Primarni lateralni skleréza (PLS) je progresivni degenerativni onemocnéni hornich (centralnich) motorickych neuronli neznamé pficiny.
Postihuje dolni kon¢etiny, trup, horni koncetiny a bulbarni svaly obvykle v uvedeném poradi. Vztah k jinym chorobam (syndromdm) mo-
torického neuronu je nejisty (spinalni svalové atrofie s postizenim pouze dolniho motorického neuronu a amyotroficka lateralni skleréza
s postizenim horniho i doiniho motorického neuronu). V referatu jsou uvedena klinicka i laboratorni kritéria (véetné nalezii na MR a PET)
a uvedeny poznamky ke kritériim. Medikamentézni Iécba je pouze symptomaticka (myorelaxantia, benzodiazepiny); nedilnou soucasti
Iécby je vSak i fyzikalni terapie a rehabilitace, vyZiva a psychologicka podpora.
Klicova slova: primarni lateralni skleréza (kritéria dle Pringleho), transkranialni magneticka stimulace (MEP), parkinsonské syndromy
u primarni lateralni sklerézy, juvenilni primarni lateralni skleréza.
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Od prvého popisu nemoci v 19. stoleti (Charcot
1865, Erb 1875) je existence PLS jako nesporné
a jisté klinické jednotky stale problémem, vyzvou
a Ukolem. Choroba se selektivni degeneraci korti-
kospinalniho traktu je povazovana za heterogenni
s moznosti mnohocetné etiologie a fadou podskupin
pacientdl.

Incidence a prevalence choroby jsou neurci-
té. Pringle a spol. (7) uvedli, ze béhem 10 let dia-
gnostikovali 500 pacientl s amyotrofickou laterdini
sklerézou (ALS) a 8 pacientli s PLS. Autofi z USA
odhaduiji, Ze pribézné Zije v jejich zemi asi 500 pa-
cientd s touto diagnézou (1).

Klinické nalezy maji vétsinou homogenni ascen-
dentni vzorec symptomatické progrese (dolni konée-
tiny, horni koncetiny, poruchy feci a polykani pseudo-
bulbamiho typu). Tento vzorec progrese by mohl byt
kompatibilnim s ,odumiranim odzadu — dying back"
kortikospinalnich axon(. Podobna na délce zavisla
kortikospinaini axonopatie je pfedpoklédana u nékte-
rych forem hereditarni spastické paraparézy (8), které
Ize odlisit klinicky a molekulérné-genetickym vySetre-
nim (viz &lanek MUDr. Nestrasila).

V roce 1992 Pringlem a spol. (7) navrzend krité-
ria pro diagndzu PLS jsou doposud respektovana:

A) Klinicka:

1. plizivy zacétek spastické kvadruparézy, obvyk-
le zaéinajici na dolnich koncetinach, vyjimecné
pseudobulbarné nebo na hornich koncetinach

2. zacatek v dospélosti, obvykle v 5. dekadé nebo

pozdéji

chybi rodinnd anamnéza

postupny progresivni pribéh

trvani 3 a vice (az 20) let

klinické nalezy jsou omezené na nélezy sdruze-

né s kortikospinalni dysfunkci

7. symetrické rozlozeni, vyvijejici se nakonec
v téZkou spastickou spinobulbarni parézu.
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B/ Laboratorni (napomahajici
predevsim ve vyloucéeni jinych
diagnéz):

1. normalni nélezy pfi biochemickém vySetfeni sé-
ra véetné normalni hladiny B12 a folatu

2. negativni sérologické testy na lues, lymeskou
borreliézu a HLTV-1,2

3. normalini ndlez v likvoru véetné chybéni oligo-
klonalnich pasl

4. nepfitomnost spontanni aktivity (fibrilaci, pozi-
tivnich ostrych vin, fascikulaci) na EMG (vyji-
mecné pfilezitostné fibrilace a zvysend inzeréni
aktivita v nékolika svalech — pozdné a mélo)

5. neprlikaznost kompresivnich 1ézi kréni pétere
a michy a foramen magnum (MR kraniospinal-
niho pfechodu a C patefe a michy)

6. nepfitomnost vysokosigninich lézi na MR mozku
i michy podobnych 1ézim u sclerosis multiplex.

C) Co napomdhd diagnéze PLS:

1. zachovani funkce mo¢ového méchyre; u pokro-
ni moéeni zplsobené hyperreflexii detruzoru
a spasticitou vnitfniho sfinkteru (3, 4)

2. absence nebo vyrazné prodlouzeni latenci kor-
tikalnich motorickych evokovanych odpovédi
(MEP) pfi nalezu normalnich perifernim (radiku-
lospindlnim) stimulem evokovanych sumacnich
svalovych akénich potencialti (CMAP)

3. fokalni atrofie mozku pfedevsim v oblasti pre-
centralniho gyru na MR

4. pokles spotfeby glukézy v pericentralni oblasti
na PET.

K uvedenym kritériim je vhodné uvést nékolik
poznamek:
1. Zakladem diagnostiky PLS je klinicky nalez, elek-
trofyziologické nalezy, pfedevSim MEP, méné
EMG a dlouhodobé (az 5 letd) dispenzarizace.

/ www.neurologiepropraxi.cz

4,

Neni jasné, zda studie transkranialni magne-
tické stimulace provedené v Casném stadiu
choroby by mohly odhalit jiné abnormality, napf.
hyperexcitabilitu a zkraceni kortikalni periody
Utlumu, které Ize nalézt v ¢asném stadiu ALS.
V soucasné dobé byva vysetfeni dopliiovano MR
spektroskopii (8), avSak napf. redukce NAA/Cr
(N-acetylaspartate/creatinine) v oblasti korte-
xu pro horni konéetiny, ukazujci na neuronalni
ztratu nebo dysfunkci, byla nalezena u stejné
starych kontrol.

U pacientd s pseudobulbamimi symptomy se
objevuje pfehnany ulek - hyperaktivni uleko-
vé reflexy. Zachovani dlekovych reflexd u PLS
ukazuje na integritu retikulospindlniho traktu
a podporuje tvrzeni, ze PLS selektivné postihu-
je kortikospinaini a kortikobulbarni systémy (8).
Zachovani funkce retikulospinalniho traktu ma-
Ze mit pfiznivé dlsledky pro rehabilitaéni stra-
tegii, vyuzitim ke zvySeni volnich pohyb — sig-
naly z descendentnich retikulospindlnich drah
mohou byt integrovany do volnich pohyb0.
Blink reflex nem(ze byt uzit jako kritérium podpo-
rujici diagndzu PLS. Mize vak byt vyuZitk detekci
1ézi pontu a lateralni medulla oblongata nebo €z,
které i jinde v mozkovém kmeni nepiimo ovliviiuji
excitabilitu polysynaptickych spojeni (6).
Onemocnéni se m0ze z pocatku projevovat parkin-
sonskymi symptomy — bradykinezi, t€zkou postu-
raini instabilitou a pomalu progresivni pseudobul-
barni poruchou feéi a polykani. Pfi vySetfeni PET
nebyly nalezeny zadné abnormality v nigrostriatél-
nim systému. Parkinsonské symptomy u PLS Ize
vysvétlit rozsahlym postizenim gyrus precentralis,
gyrus frontalis medius a gyrus cinguli (5).

Velmi vzécnou je juvenilni PLS. Pred identifi-
kaci alsinu (sekvence proteind) byla domnénka,
Ze juvenilni PLS je porucha zcela oddélitelna od
ALS. Byl identifikovan lokus familiarni juvenilni

25



HLAVNI TEMA

PLS, ktery je shodny s dfive identifikovanym
ALS2 genem na chromozomu 2g33. ALS2 gen
poskytuje instrukce pro tvorbu proteinu alsin.
Mutace ALS2 genu maji vztah k juvenilni PLS,
juvenilni autozoméalné recesivni formy ALS
a ascendentni hereditarni spastické paraparéze
se zaCatkem v détstvi (2).

Lééba

Kauzalni terapie neni mozna. Farmakologické
lé¢ba je symptomatickd (baklofen, benzodiazepi-
ny - diazepam, clonazepam). Vyznamnou Ié¢bou
mUze byt rehabilitace (jak vySe vysvétleno) s fyzi-
kalni terapii a psychologicka podpora.

MUDr. Jan Hromada

. neurologicka klinika LF MU a FN u sv. Anny,
Pekarska 53, 656 91 Brno

e-mail: hromadajan@centrum.cz
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