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Amyotroficka lateralni skleréza, nemoc motoneuronu, je degenerativni onemocnéni s progresivnim zanikem motoneuron( prednich ro-
hG misnich, kortexu, jader motorickych hlavovych nervii v bulbarni oblasti a degeneraci motorické kortikospinalni drahy. Vyskytuje se
prevazné ve formé sporadické, v 5-10% jako familiarni dédi¢na forma. Typickym obrazem je smiSené postizeni centralniho i periferniho
motoneuronu (svalové atrofie, fascikulace, sou¢asné zvySené Slachookosticové reflexy a spastické jevy) a neporusena citlivost. V ¢lanku
jsou shrnuty hlavni uvazované patogenetické mechanizmy, klinické projevy, diagnosticka kritéria véetné elektrodiagnostiky, diferencialni

diagndza a terapie.
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Uvod

Amyotroficka lateralni skleréza (ALS) je
progresivni neurodegenerativni onemocnéni, kte-
ré charakterizuje ztrata mozkovych a spindinich
motoneuron( (s usetienim extraokularnich a sfink-
terovych svald). Kromé terminu ALS se v ponékud
Sir8im slova smyslu (ale i jako synonymum) pouziva
i ndzev nemoc motoneuronu (motor neuron disea-
se — MND) a ¢asté je i pouzivani souCasné obou
nazvl ve zkratce ALS/MND. Vyskytuje se pfevazné
ve formé sporadické, 5-10% onemocnéni je fami-
lidrnich.

Obvykle se projevuje v Sesté a sedmé dekadé,
ale mlze se objevit i mnohem dfive. Manifestace
v mlad$im véku je Castéji pozorovana u familiarni
ALS. Incidence se udava kolem 2/100000 obyva-
tel/1 rok a prevalence 6/100000 obyvatel. Je lehka
pfevaha postizeni u muzd v poméru 1,2-1,6:1. Pfed-
poklada se ztrata az 40% motoneuron( pfednich
rohd mi$nich pfed klinickou manifestaci.

Onemocnéni ma nékolik klinickych forem a Své-
tova neurologicka federace (WFN) klasifikuje ALS/
MND do nékolika podskupin.

Klasicka forma ALS s postizenim centraini-
ho i periferniho motoroneuronu se vyskytuje asi
v 65%. Progresivni bulbarni (pfipadné i pseudo-
bulbarni) paralyza pfedstavuje 25 %, progresivni
(spindlni) svalova atrofie (PSA) s pouze perifer-
nim postizenim 8% a primarni laterélni skleréza
(PLS) s pouze centralnim postizenim asi 2 %. Dalsi
variantou je je$té monomelickd spindlni muskuldrni
atrofie (fokalni amyotrofie), kde 1éze zlstava bez
vyraznéjsi progrese lokalizovéna jen v konéetinach
(1,3,4,8).

Etiologie a patogeneze

Prestoze byly vysloveny rlzné hypotézy o moz-
né etiologii ALS (virova infekce, porucha imunitniho
systému, vliv exotoxind, hormonalni porucha), ne-
jsou presvédCivé dikazy, Ze by nékterd byla hlavni
pfi¢inou ALS. Na zakladé zakladniho i klinického
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vyzkumu je podporovana teorie, ze patogeneze ALS
se selektivni 1ézi motoneurond je zplisobena kom-
plexem fetézce raznych mechanizmd, které zahmuji
excitaCni toxiny, oxidativni stres, dysfunkci neuro-
filament, poruchu kalciové homeostdzy, mitochon-
dridlni dysfunkci, zvySenou apoptézu motoneurond
a prozanétlivé cytokiny (2).

Na neurodegeneraci se mohou podilet speci-
fické rysy motoneuron(i. Motorické neurony jsou
postmitotické bunky, neschopné dalSiho déleni,
a proto postupné ubyvaji s vékem. Jsou nejvétsimi
burikami v nervovém systému (z motoneurond pro
dolni konéetiny — DK — vychdzeji axony az metr
dlouhé) a maji znaéné energetické naroky zajisto-
vané vysokym stupném mitochondriéini aktivity.
Motorické neurony maji také vysoky obsah protein(i
v neurofilamentech. Poskozeni mitochondrii a pro-
tein neurofilament se prokazalo u ALS a jejich rela-
tivni nadbytek mize vysvétlit zvySenou zranitelnost
téchto bunék. Rovnéz pro kalcium prostupné gluta-
matové receptory jsou odliné u motoneurond, coz
podmiriuje jejich vnimavost ke Skodlivému vzestupu
intracelulariho kalcia. To je znasobeno ziejmou
nepfitomnosti urcitych pro kalcium naraznikovych
intracelularnich protein(i. Ne vSechny motoneurony
jsou v8ak ovliviiovany stejnym zplsobem. Jadra
kranidlnich nervd Ill., IV. a VI. a Onufovo jadro v sa-
kralni miSe se zdaji byt rezistentni k neurodegene-
rativnimu procesu.

Hlavni mechanizmy poskozeni (2, 3, 8)
Genetické faktory

Ackoli ALS je obvykle sporadické onemocnéni,
5-10% pfipadu je familidrnich. Mutace genu, ktery
koduje enzym médy/zinek superoxidové dismutéza
1 (SOD1) byla prokazéna u 20 % jedincl s familiar-
ni ALS. Normalni protein SOD1 je ubikvitarné vyja-
dfen a hraje roli v ovladani superoxidovych volnych
radikald. Ty jsou vedlejSim produktem normélniho
bunécného metabolizmu, ale pokud je umoznéna
jejich akumulace, mohou zplsobit poskozeni pro-
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teinQ, lipidovych membran a DNA. Geneticky za-
klad zbyvajicich 80 % familiarnich pfipadud zistava
neznamy.

Excitotoxicita

ter v nervovém systému a je nezbytny pro normalni
funkci. Po jeho uvolnéni je excitani signél zachycen
na glutamatovych transportnich proteinech, které
odstrani glutamat. V¢asné odstranéni je nezbytné.
Defekt v metabolizmu, transportu nebo uchovavani
glutamatu m& excitotoxicky ucinek na neurony.
Vysoké koncentrace glutamétu maji za ndsledek
excesivni stimulaci a prolongovanou a excesivni
depolarizaci membrany neuronu, zvy$eni nitrobu-
nééné koncentrace Ca*, poruchu iontové a ener-
getické homeostdzy, aktivaci lytickych enzymd,
produkci volnych radikald, lyzu buriky a bunéénou
smrt (apoptdzu).

U ALS je naru$ena exprese a funkce glutama-
tového transportniho proteinu EAAT2, ktery mlze
vést ke snizenému odstranéni glutamatu a nasledné
k poSkozeni excitotoxické kaskady. Nicméné neni
jasné, zda ztrata EAAT2 glutamétového transport-
niho proteinu je primarnim patologickym mechaniz-
mem nebo sekundarnim nasledkem ztraty motoric-
kych neuron(.

Autoimunitni mechanizmus

Opira se o existenci experimentalniho zvifeci-
ho modelu autoimunitni ALS, nélez aktivovanych
T lymfocytd, depozit Ig v $edé hmoté misni a mo-
torické klfe pacientli s ALS a pfitomnost protilatek
proti Ca kanalim u vétsiny pacientu. Protilatky
proti Ca* kandlim napadaji u mysi terminaini
zakonCeni a tim i funkci motorickych neurond.
V klinickych studiich byl sledovan ucinek cyklo-
fosfamidu, azatioprinu, metotrexatu, kortikoidd,
plazmaferézy i celotélového ozafeni, ale pfiznivy
vliv imunosupresivni [é¢by na pribéh onemocnéni
nebyl prokazan.
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Nedostatek rastovych faktora
motoneurond

Nékteré rlstové faktory, jako je CNTF (ciliary
neurotrophic factor), BDNF (brain-derived neurotro-
phic factor), IGF-I/Il (insuline-like growth factor I/ll)
a glial-derived factor, mohou v pfipadé bunécného
poskozeni pomahat preziti motoneuron(.

Mezi dal$imi moznymi patogenetickymi mecha-
nismy se uvadgji jiz zminéné alterace metabolizmu
neurofilament, mitochondrii a vliv volnych radikald,
které v burikach zpUsobuiji oxidaéni stres.

Klinické projevy (1, 3, 8, 10)

ALS ma Casto fokdini zacdtek s postizenim nej-
prve specifické skupiny svall. Vyskytuji se tfi hlavni
typy zalatku onemocnéni: koncetinovy, bulbarni
nach, na HK v 50-60%, na DK ve 25-30%. Pfe-
vaha motorického deficitu je vétsinou distalné,
na HK postizeni ruky (nemocni si stézuji na neob-
ratnost, obtize pfi odemykéni, zapinani knoflik
apod.), na DK hlavné oslabeni dorzalni flexe nohy
(foot drop). Fokalni zac¢atek mize nékdy imponovat
jako mononeuropatie nebo radikulopatie, ale vétsi-
nou jde o postizeni vétsi, nezli jen z oblasti jednoho
nervu nebo kofene. Nékdy mize byt prvnim pfizna-
kem i slabost Sijovych svall s pfepadavanim hlavy
do anteflexe (head drop), kterd vSak byva Castéji
u myastenie nebo polymyozitidy. Vidéli jsme i ALS
s pocatecni slabosti torakolumbalniho svalstva. Bul-
barni zacatek byva asi ve 20-30 % pfipadd. Prvnim
pfiznakem je obvykle dysartrie, mohou byt patrny
atrofie a fascikulace jazyka a dal$im projevem je
dysfagie. Nejméné bézny typ pocétecniho stadia
je postiZeni respiracnich svald (1-2%). U pacientl
se mlze projevit dyspnoe nebo klinické pfiznaky
vyplyvajici z noni hypoventilace, zahrnujici Casté
probouzeni, neosvézujici spanek, zvySenou ospa-
lost a ranni bolesti hlavy. Nemocni mohou mit nékdy
i vyraznou respiraéni insuficienci a pfitom maji do-
sud malé objektivni pfiznaky ALS.

Fascikulace sice nepatfi do poéateCnich pfi-
znakd, ale pomémé brzy se vyvinou u vétsiny ne-
mocnych. Nepfitomnost fascikulaci by méla byt i jed-
nim z déivod(i znovu uvazovat o spravnosti dg. Casté
jsou crampi (svalové kiece), které mohou pfed-
chézet ostatni pfiznaky i o nékolik mésicl. Crampi
u zdravych osob se vyskytuji pfevazné v lytkovych
svalech, u ALS i jinde (svaly stehen, bficha, HK, kr-
ku a dokonce i jazyka). Casta je tnava, ktera miize
vést spise k (vaze o myastenii. Ubytek hmotnos-
ti je zplisoben jednak svalovymi atrofiemi, jednak
zhor$enim kalorického pfijmu v disledku dysfagie.
Casté jsou i poruchy spanku, hlavng ¢asné pro-
bouzeni v dlisledku hypopnoe a hypoxie. Nemocni
s ALS nékdy udavaji nespecifické senzitivni sympto-
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my jako pocit necitlivosti, dfevéni, tupé bolesti, ale
objektivni senzitivni nalez je vétSinou normalni.

Variabilita klinické symptomatiky pfi zacatku
onemocnéni a chybéni jakéhokoli markeru, ktery
by potvrdil diagndzu, pfedstavuji hlavni diagnostic-
ké obtize. Diagnostika ALS je pouze na zakladé
klinickych kritérii, neexistuje Zadny patognomo-
nicky test a i EMG mdze jen potvrdit dg. v korelaci
s klinikou.

Diagnosticka kritéria ALS
Diagnosticka kritéria ALS jsou jednak pozitivni
(co ma byt pfitomno):
* postizeni periferniho motoneuronu (klinicky,
elektrofyziologicky event. i neuropatologicky)
*  postizeni centralniho motoneuronu (klinicky)
* progrese symptomatiky.

Progrese ma kontinuéini a regiondini charakter,
obvykle nejprve progreduji pfiznaky postizené ob-
lasti a Sifeni do sousednich krajin. Pfi zaCatku na
jedné ruce se Sifi projevy obvykle nejprve na kontra-
lateralni stranu, pak ipsilateraini DK, kontralateralni
DK a nakonec na bulbarni krajinu. Pfi bulbarnim
zaCatku dochazi k dalSimu postizeni nejprve na HK
a postupné na hrudni segmenty a DK. Mohou byt
i obdobi symptomatické stabilizace, ale remise jsou
vz4cné.

Negativni diagnostickd kritéria: nejsou elektro-
fyziologické, zobrazovaci (CT, MR) nebo patologické
znamky jiné choroby, které by mohly dany proces
vysvétlit. Mezi negativni projevy patfi také nepfitom-
nost sfinkterovych poruch, poruch ocnich pohybi
a kognitivniho deficitu.

Kognitivni poruchy sice nepatfi k bézné sym-
ptomatice ALS, ale pfi prospektivnich neuropsy-
chologickych studiich se zjistily poruchy frontalnich
exekutivnich funkei az u 50% pacientd. Demence
se udava jen asi v 5%, byva fronto-temporéiniho
typu a tito nemocni se Casto fadi do tzv. ALS-plus
syndrom0.

Podle jednoduchych kritérii se rozlisuje:

o definitivni ALS: progresivni onemocnéni s ob-
jektivnimi pfiznaky léze centralniho a periferni-
ho motoneuronu v bulbérni a dvou spindlnich
oblastech nebo ve tfech spindlnich oblastech

* pravdépodobna ALS: progresivni onemocnéni
s objektivnimi pfiznaky |éze centréiniho a peri-
ferniho motoneuronu ve dvou spinalnich oblas-
tech a Iéze centralniho motoneuronu rostrainé
od |éze periferniho motoneuronu.

V roce 1990 byla WFN vypracovana nova po-
drobnéj$i diagnostickd kritéria, oznacovand podle
mista svého vzniku El Escorialska a tato byla dale
modifikovana konferenci v Airlie v roce 1998 (11).
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Posuzuji se 4 zakladni krajiny:
mozkovy kmen

kréni

hrudni a

lumbosakralni micha.
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Centralni pfiznaky zahrnujji:

o zvySené reflexy z oblasti mozku: maseterovy,
davivy, labidlni, pseudobulbarni pfiznaky

o zvySené Slachookosticové reflexy na konCeti-
nach véetné pfitomnosti reflexti na atrofickych
konéetinach

*  Hoffmanndv pfiznak, spastické pfiznaky (Babin-
ski)

* vyhaslé bfisni reflexy.

Periferni pfiznaky zahrmuji svalové atrofie, fasci-
kulace, snizené nebo vyhaslé reflexy.

Z laboratornich nalez(i mohou byt zvy$eny svalové
enzymy (CK obvykle ne vice nez 10x nad horni limit,
nékdy i ALT, AST, LDH), sérovy kreatinin (odpovida
ztratdm svalové hmoty). V likvoru mdze byt hyperpro-
teinorachie (obvykle ne vice nez 1 g/l). Degenerativni
zmény kortikospindlni a kortikobulbarni dréhy v d0-
sledku Wallerovy degenerace Ize nékdy prokazat jako
hyperintenzity na MR v sekvenci T2 nebo FLAIR.

Aktudlni diagnosticka kritéria ALS
(El Escorial)

Definitivni ALS: objektivni klinické pfiznaky
postizeni PNS i CNS ve tfech krajinach.

Pravdépodobna ALS: klinické znamky posti-
Zeni PNS i CNS alespon ve dvou krajinach, nékteré
znamky CNS rostrainé od pfiznaku léze PNS.

Pravdépodobna, laboratorné podporovana
ALS: klinické znamky léze PNS a CNS jen v jedné
krajiné nebo pouze znamky CNS v jedné krajiné
a PNS léze podle EMG alespori ve dvou svalech ve
dvou krajindch. Zobrazovaci a laboratorni vySetfeni
musi vylougit jinou pfiinu.

Mozna ALS: klinické znamky léze PNS a CNS
spole¢né pouze v jedné krajiné nebo pouze CNS ve
dvou nebo vice krajinach nebo PNS Iéze lokalizo-
vana rostralné od CNS a forma klinicky pravdépo-
dobnd, laboratorné podporovana ALS nemUze byt
potvrzena. Ostatni mozné dg musi byt vylougeny.

Pouhé periferni postizeni ve formé progresivni
(spinalni) svalové atrofie se povazuje podle sou-
¢asnych kritérii jen za suspektni a tito nemocni ne-
jsou zafazovani do klinickych studii. V praxi je nutno
tuto formu akceptovat jako variantu ALS se stejnym
terapeutickym postupem i sledovanim.

Uloha elektrofyziologie (EMG)

EMG by mélo potvrdit periferni |ézi klinicky zjev-
nou, prokazat 1ézi klinicky dosud latentni a vylougit
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jinou etiologii. Neexistuje specificky EMG nélez pro
ALS a nalezy je vzdy nutno interpretovat v korelaci
s klinickym obrazem i dalSimi vySetfenimi.

Pdvodni EMG kritéria pro ALS podle Lamberta

(1960):

o normalni senzitivni nervové akéni potencidly
(SNAP)

*  rychlost vedeni motorickymi viakny ne nizsi nez
70% normy

* pfitomnost aktivnich denervaénich a reinervac-
nich projev (fibrilace, fascikulace, ztrata mo-
torickych jednotek — MJ, zmény potenciald MJ
—MUP) ve tfech krajinach (3 konCetiny nebo 2 +
bulbarni oblast).

Konkrétni EMG nélezy:

*  kondukéni studie (neurografie) klasicky v me-
zich normy; motorickd neurografie mlze byt
abnormni pfi nizké amplitudé sumaéniho sva-
lového akéniho potencialu (CMAP) v dlsledku
atrofie; senzitivni neurografie muze byt abnorm-
ni pfi koexistujici polyneuropatii (diabetes, starsi
pacienti)

o pfi jehlové EMG by mély byt pfitomny projevy
aktivni denervace (fibrilace a pozitivni ostré vi-
ny) a projevy chronické denervace/kolateralni
reinervace (komplexni repetitivni vyboje, ztrata
MJ, simplifikace interferenéni kfivky s rych-
lou frekvenci péleni nad 10 Hz, zvétSeni MUP,
polyfazie a instabilita komplexnich MUP). P¥i
soucasném postizeni centralniho motoneuronu
vSak muze byt frekvence péleni nizsi.

| v EMG se posuzuji Etyfi zakladni krajiny pro
hodnoceni:

* mozkovy kmen - svaly jazyka, obliCeje, m. mas-
seter (jeho postizeni je vSak spiSe pozdéjsi)

* oblast hrudni michy — paraspinalni a bfisni sva-
ly; pro mozkovy kmen a hrudni michu se poza-
duje abnormni nélez alespon v jednom svalu

o oblast kréni a lumbosakréini michy — pozaduji
se abnormni nalezy na koncetinach ve dvou
svalech rizné inervace (kofenové i nervové);
nékdy pfi EMG se mlze zjistit t€z8i postizeni
na strané tenaru a relativni uSetfeni hypotenaru
(split-hand fenomén).

Diagnosticky velmi vyznamnym nalezem jsou
fascikulace. Je mozné je prokdzat klinicky, EMG,
ale také sonograficky. Maji Casto multifokalni vyskyt
a dilezita je soucasna pfitomnost slabosti, atrofii
a alterace reflex(. Pfi EMG registraci maji ¢asto ab-
normalni morfologii (polyfazie, dlouhé trvéani). Fas-
cikulace bez dalSich projevli motorické Iéze nemusi
byt vyrazné abnormnim nalezem. Vyskytuji se napf.
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u chronickych kofenovych lézi (lokalizovany jen
v pfislusném myotomu).

Transkranidlni magnetickd stimulace muze
prokazat prodlouzeny centralni kondukéni as jako
znédmku centréiniho motorického postizeni.

Prognéza

Podle nékolika epidemiologickych studii primér-
né trvani ALS je 2-4,3 let. Kolem 25% nemocnych
prezije 5 let a 8-16% 10 let (7). Rychlost progrese
je znaCné variabilni a konkrétni progrese u jednotli-
vého nemocného hodné napovida o jeho progndze.

dobulbarni forma.

Diferencidlni diagnéza

Cervikaini myelopatie mivé &asto v anamnéze
bolesti (lokalni i kofenové), byvaji poruchy Eiti (hlav-
né propriocepce na DK), nékdy sfinkter(, nejsou
bulbarni pfiznaky a zndmky léze periferniho moto-
neuronu byvaji jen na HK. Vyznamny je radiologicky
nalez (CT a MR).

Myastenie pfichazi v Uvahu v dif. dg. hlavné
u bulbérni formy nebo respiraéni insuficience. Je
tfeba upozornit i na skute¢nost, ze dekrement pfi
repetitivni stimulaci m0ze byt pfitomen i u ALS. Di-
agnosticky dllezita bude proto pfitomnost protilatek
proti acetylcholinovym receptoriim, okohybna poru-
cha, nékdy fluktuujici pribéh v anamnéze a chybéni
EMG znémek denervace a reinervace.

Polyneuropatie event. polyradikulopatie maji jen
periferni postizeni, vétSinou senzitivni i motoricke,
fascikulace jsou méné Casté a nebyva postupna
progrese.

Multifokalni motorickd neuropatie (MMN) se
uvadi Casto v dif. dg. ALS. Charakteristicka je vSak
velmi pomald progrese, pouze periferni postizeni,
slabost, ale pomémé malé atrofie. Casté jsou fas-
cikulace i crampi. Vyznamny je EMG ndlez, protoze
|éze ma demyelinizaéni charakter.

Polymyozitida mé relativné symetricky nalez,
proximalni pfevahu svalové slabosti, nejsou fas-
cikulace ani centralni projevy. Je tfeba peclivé
hodnotit EMG a pfi nejasnosti indikovat svalovou
biopsii.

Syringomyelie ma motoricky deficit a atrofie
pfedeviim v oblasti pletencového svalstva HK
spolu s disociovanou poruchou Giti, kyfoskoliézu
v oblasti horni Th patefe a event. i spastické pro-
jevy na DK.

Myozitida s inkluznimi télisky (inclusion body
myositis — IBM) ma opét velmi pomaly rozvoj i pro-
gresi, pouze periferni postizeni — svalovou slabost
proximélné i distdiné na HK i DK, hlavné postizeni
flexor( zapésti a prsti a kvadricepsu. Dulezité je
opét EMG a svalova biopsie.
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Syndrom podobny ALS m(iZe vzniknout po dra-
zu elektrickym proudem.

ALS mize existovat i jako paraneoplasticky pro-
jev, vétSinou jako forma spinalni ALS, ale nékdy PSA
i PLS. Nejde o &asté pfipady, ale zakladni screening
na malignitu je vZdy na misté.

Uréitou podobnost miize mit paraneoplastickd
motorickd neuropatie po diagnostice tumoru (lym-
fomy a myeloproliferativni poruchy, vzacné malobu-
nécny ca plic). Vyskytuje se hlavné u muzi nad 50
let, byva asymetrickd slabost s vétSim postizenim
HK nezli DK, postizeni opét jen periferni a nejsou
bulbarni projevy.

Kromé typickych forem se odliSuji jesté ALS-
-plus syndromy a ALS imitujici syndromy.

Podle kritérii musi splfiovat uvedena kritéria pro
ALS - Klinickd, elektrofyziologickd i zobrazovaci,
ale maji jesté dalsi projevy jako endemicky vyskyt,
extrapyramidové pfiznaky, cerebeldrni degeneraci,
demenci, autonomni postizeni, objektivni senzitivni
poruchy nebo poruchy o¢nich pohybd. Obdobné se
vyClenuje jesté ALS s laboratornimi abnormitami
nejistého vyznamu pfi pfitomnosti monoklonalni ga-
mapatie, autoprotilatek, nemalignich endokrinnich
abnormit, lymfomu, rGznych infekci nebo exogen-
nich toxinG.

Terapie

Pfed zahdjenim 1éCby je nezbytné, aby byl
nemocny o své chorobé informovéan. Pokud neni
diagnéza definitivni, je vhodné i doporugit kon-
zultaci na pracovisti, které ma s ALS zkuSenosti.
Pfedejdeme tak opakovani dalSich zbytecnych
vySetieni, diagnostické tapani a prodluzovani ne-
jistoty u nemocného. Informace o nemoci by méla
byt vécna, pravdiva. Bohuzel nem(izeme nemoc-
nému slibit uzdraveni, ale ani zlep$eni. Snazime
se vyzdvihnout urcita pozitiva, jako moznost zpo-
maleni progrese, ovlivnéni nékterych symptomu
a i probihajici vyzkum nemoci a studie novych 1é-
k(. Je vhodné, kdyz pohovoru je pfitomen blizky
¢len rodiny.

Relativné specifickou 1é¢bu ALS predstavuje
riluzol (Rilutek). Riluzol je antagonista glutamatu,
inhibuje uvolfiovani glutamatu z presynaptického
zakonceni a predpoklada se i blize neur¢eny inhi-
bi¢ni efekt na postsynaptickou fazi pfenosu. Podle
metaanalyzy kontrolovanych studii sice prodlouzi
preziti v priméru o 2 mésice, ale podle dalsich
nekontrolovanych studii az o 20 mésicd (5, 6, 8).
Podle doporu¢eni VZP je indikovan u nemocnych,
kde nemoc trvd méné nez 5 let a funkéni vitél-
ni kapacita plic je vy3si nez 60%. Neni vhodny
u nemocnych s tracheostomii a nutnosti podplrné
ventilace. Podava se 2 x50 mg, optimalné 90 min.
pred jidlem.
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HLAVNI TEMA

U ALS mé velky vyznam i symptomaticka te-
rapie, kde u jednotlivych pfiznak( mlzeme pouzit
nasledujici 1é¢bu (6, 8, 9):

*  zvySeni slinéni — amitriptylin, atropin, botuloto-
xin nebo i iradiace ggl. parotis

» fascikulace — karbamazepin, fenytoin, gabapen-
tin, pregabalin, diazepam, vitamin E

*  spasticita, crampi — baklofen, sirdalud, tizanidin,
diazepam

*  hustd slizni¢ni sekrece — mukolytika (karbocystein)

*  zacpa - zvySeny pfijem tekutin/vlakniny, obje-
mova osmotickd projimadla, glycerinové Cipky

* mocové poruchy — amitriptylin, oxybutyrin

* anxieta — diazepam

* deprese — amitriptylin, SSRI

* dysfagie, ztrata hmotnosti — zlepSeni kvality Zi-
vota i prodlouzeni pfeZiti u perkutanni endosko-
pické gastrostomie (PEG)

o respiratni insuficience — neinvazivni pozitivni
tlakova ventilaéni podpora (NIPPV), podpdrny
ventilaéni rezim v doméaci péci — BiPAP (bilevel
positive airway pressure)

*  dusnost v termindlnich stadiich — morfin.
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Optimum je koordinovany multidisciplinarni tym,
kde duleZitou roli maji i specializované sestry sezna-
mené s feSenim neuromuskularnich problémd, fyzi-

i rodiné. Casté jsou obavy a strach a je dileZité zno-
vu ujistit pacienty a jejich rodiny, Ze je mozné zvladat
i terminalni pfiznaky.

oterapeuti, ergoterapeuti, u¢ast logopeda, dietetika,
protoze komunikace a polykaci problémy se prohlu-
buiji s progresi nemoci, ale i socidlniho pracovnika.
Termindlni stadium mdze byt obvykle predvidano.
Mizeme naplédnovat pomoc a podporu pacientovi

prof. MUDr. Zdenék Ambler, DrSc.
Neurologicka klinika LF UK a FN v Plzni,
Alej Svobody 80, 304 60 Plzen

e-mail: ambler@fnplzen.cz
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