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Amyotrofickd lateralni skleréza (ALS) je neurodegenerativni onemocnéni, které se vyznacuje progresivnim postizenim horniho
i doIniho motoneuronu. ALS ma casto fokalni zacatek a vyznacuje se Sirokou diferencialni diagnostikou zejména v pocatecnich
stadiich onemocnéni, kdy klinicky i elektrofyziologicky obraz neni pIné rozvinuty. Popisovana kazuistika upozornuje na moznost
zamény pocatecniho stadia ALS s lumbalni spinalni sten6zou, coz vedlo i k neindikované operaci bederni patere, déle také zdl-
razfiuje nutnost opatrného hodnoceni degenerativnich zmén na patefi jako kauzalni pric¢iny neurologickych potizi.

Kli¢ova slova: lumbalni spinalni stendza, amyotroficka laterdIni skleréza, diferencidlni diagnoza.

Lumbar spinal stenosis or amyotrophic lateral sclerosis?

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a neurodegenerative disease characterised by progressive impairment of upper and lower
motor neurons. The typical sign of ALS is focal onset. The differential diagnosis of ALS, especially in the early stage of the disease
when clinical and electrophysiological abnormalities are not fully developed, is wide. We present a case report that describes
mistaking diagnosis of ALS in early stage for lumbar spinal stenosis that resulted in not indicated surgery. This case report em-
phasises the necessity of careful evaluation of degenerative impairment of spine as the main cause of neurological problems.

Key words: lumbar spinal stenosis, amyotrophic lateral sclerosis, differential diagnosis.

Uvod

Amyotrofickd lateraini skleréza (ALS) je
neurodegenerativni onemocnéni patfici
k onemocnéni motorického neuronu (motor
neuron disease — MND). Choroba je charakte-
rizovana rozvojem progresivnich paréz, které
vznikaji na podkladé degenerace motoneuro-
nl kortikospinaIni drahy, v mozkovém kmeni
a v pfednich rozich misnich. Ackoliv klinicka
manifestace a rychlost progrese ALS jsou znac-
né variabilni, prdbéh onemocnéni je vzdy prog-
resivni a vice nez 60 % pacientl zemfe do 3 let
od zacatku onemocnéni (Hardiman et al,, 2011).
Median preziti od pocatku symptom u tohoto
onemocnéni je udavan 2,9 rokd (Testa et al,
2004). Incidence ALS v Evropé je uddvana 2-3

na 100 000 obyvatel/rok s ¢astéjsim vyskytem
umuzd nezu zenv poméru 1,2-1,51, prevalence
onemocnén(je udavana 5,2 na 100 000 (Alonso
et al, 2009; Hardiman et al,, 2011; Logroscino
et al, 2010; Wijesekera et Leigh, 2009). Riziko
rozvoje ALS dosahuje vrcholu mezi 50. az 75.
rokem véku a poté klesa. Vétsina pripadd ALS
ma sporadicky vyskyt, pouze 5-10% ma fami-
liarni vyskyt. Klasicka forma ALS s postizenim
centrainiho i periferniho motoneuronu se vy-
skytuje asi v 65 %. Progresivni bulbarnf paralyza
predstavuje 25 %, progresivni svalové atrofie
s pouze perifernim postizenim 8% a primarni
laterdInf skleréza s pouze centrdlnim postizenim
asi 2%, tyto formy vsak nezfidka progreduji
do ALS (Ambler, 2010; Hardiman et al., 2011).

ALS ma casto fokalni zacatek s postizenim
nejprve specifické skupiny svald; vyskytuji se tfi
hlavni typy zacatku onemocnénf: koncetinovy,
bulbdrnia respiracni. Nejcastéji je zacatek na konce-
tindch, a to na hornich koncetinach v 50-60%, na
dolnich koncetinach v 25-30 %, pficem?Z pfevaha
motorického deficitu je vétsinou distdlné. Bulbarni
zacétek byvé u20-30% pfipadd, prvnimi piiznaky
jsou dysartrie a dysfagie. Nejméné béznym typ
pocétecniho stadia je postizeni respiracnich svald
u 1-5% (Ambler, 2010; Hardiman et al,, 2011).

Klasifikace a podtypy ALS nejsou v literatufe
zcela jednotné, novéji se pacienti s ALS klasifikuiji
do sesti odlisnych fenotyp(, a to na zékladé za-
¢atku symptomU a podle pocatecnich klinickych
projevl (Wolf et al., 2014):
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Obr. 1A, B, C. Magnetickd rezonance bederni pd-
tefe pied operaci (A — T2 vdzeny MR obraz v sagitdini
roviné B— T2 vdZeny MR obraz v transverzdlini roviné
vetdZi L3/4, C— MR myelografie); viceetdZovd sekun-
ddrni stenéza pdteiniho kandlu, maximum ziuZenije
vetdZil 3/4 (pfedozadnirozmer pdtefniho kandlu je do
4mm), ato na podkladé kombinace dorzdlniprotruze
ploténky, spondylartrézy a zesileni Zlutych vazu

B Dbulbdrnifenotyp: bulbarni zacatek s predo-

minujicimi bulbarnimi symptomy v pribéhu
onemocneén(

B klasicky fenotyp: zacatek symptomU na kon-
Cetindch, klinicky pfitomno postizeni horni-
ho i doInfho motoneuronu

| flail arm” fenotyp: progresivni a predomi-
nantné proximalni slabost hornich koncetin
s pfevazujicim postizenim dolniho moto-
neuronu

B flail leg” fenotyp: progresivni distaIni slabost
dolnich koncetin s pfevazujicim postizenim
dolniho motoneuronu

B pyramidovy fenotyp s prevazujicim, ale
ne vyhradnim postizenim hornfho moto-
neuronu na koncetindch nebo eventudliné
v bulbarni oblasti

B respira¢ni fenotyp s inicidlnim postizenim
trupovych svall &i branice a prevazujici po-
ruchou respirace

Jednotlivé fenotypy ALS se lisi v rychlosti
progrese onemocnéni a v dobé preziti. Bylo
zjisténo, ze progrese funkéniho postizeni je
nejmensi u flail leg a pyramidového fenotypu,
naopak nejvice je progrese vyjadrend u bulbar-
niho a klasického fenotypu. Spatna prognéza
na preZiti je pozorovana u bulbarniho, klasického
arespiracniho fenotypu, pficemz pacienti, u kte-
rych se rozvinula i frontotemporaini demence,
maji rovnéz Spatnou prognozu (Wolf et al,, 2014).

Degenerativni lumbalni spindlni stendza je
definovéna jako onemocnén, které se vyzna-
Cuje zmensenim prostoru pro nervoveé a cévni
struktury v bederni patefi na podkladé dege-
nerativnich zmén v patefnim kanéle. Pokud je
symptomatickd, tak vede k réznym klinickym
syndromdm vyznacujicim se bolesti a/nebo
Unavnosti v hyzdi a/nebo v dolni konceting,
které se mohou vyskytnout s bolesti nebo
bez bolesti v zddech. Pro symptomatickou
LSS jsou charakteristické urcité provokacni
a Ulevové faktory. Provokac¢ni faktory zahrnuijf
vzpfimeny, jako je chlize nebo stoj, které in-
dukuji neurogenni klaudikace. Mezi Ulevové
faktory patfi predklon, sed a/nebo ulehnuti
(Kreiner et al., 2013). Lumbalni spinaini stendza
se mUze manifestovat neurogennimi klaudika-
cemi, radikuldrnim syndromem &i syndromem
kaudy equiny.

Degenerativni spindIni stendza je nejcas-
téjsi diagnodza v chirurgii bedernf patefe u osob
starsich 65 let (Turner et al., 1992). Pfesné Gda-
je o incidenci LSS vsak nejsou zndmy. Ro¢ni
incidence LSS ve $védské observacnf studii
byla 5/100 000 obyvatel (Johnsson,1995).
Prevalence symptomatické LSS v japonské
dospélé populaci se pohybuje mezi 5,7 %

118 NEUROLOGIE PRO PRAXI / Neurol. praxi 2016; 17(2): 117-122 /

(Yabuki et al., 2013) az 9,3% (Ishimoto et al,
2012), pficemz prevalence roste s vékem a je
zvIas5té vysokd u osob mezi 70. az 79. rokem,
ato bez ohledu na pohlavi (Yabuki et al., 2013).
Prevalence klinicky manifestni LSS je pak ja-
ponskymi autory ve vys$sim véku udavana
takto: v 6. dekadé dosahuje 20 %, v 7. dekadé
30% a v 8. dekadé az40% (Otani et al., 2008).
Starnuti populace ve vyspélych zemich vede
k vzestupu celkové prevalence LSS, rovnéz
zlepSovani dostupnosti radiologickych vy-
Setfeni, zejména magnetické rezonance (MR),
vede k tomu, Ze diagndza LSS je u pacien-
tl stanovovana castéji, nez tomu bylo dfive
(Mi¢ankova Adamova et Bednafik, 2012).
Cilem prezentované kazuistiky je upozornit
na Sirokou diferencidlni diagnostiku ALS a moz-
nou zameénu s lumbalni spindini stendzou zvIasté

v pocatecnich stadiich onemocnént.

Kazuistika

Pacientka (rok narozeni 1946) se 1é¢ila pro
arteridIni hypertenzi, hyperlipidémii a diabetes
mellitus Il. typu na peroralnich antidiabetici
(od r. 2012), v r. 2005 prodélala tranzitornich
ischemickou ataku z pravé predni mozkové
cirkulace. Od poloviny roku 2012 (v 66 letech
véku) zacala pozorovat slabost levé dolnf
koncetiny akcentovanou proximalné, kterd
postupné progredovala, bolesti &i senzitivni
pfiznaky nebyly pfitomny. V objektivnim neu-
rologickém nélezu byla popisovana periferni
paréza levé dolni koncetiny s akcentaci proxi-
malné bez senzitivniho deficitu (byla pfitomna
hypotrofie m. kvadriceps femoris, patelarni
areflexie, oslabeni m. iliopsoas a m. kvadriceps
femoris stfedniho stupné, vse vlevo). U pa-
cientky byla provedena MR bederni pétefe
s nalezem viceetaZzového zUzeni patefniho ka-
nalu s maximem v etdzi L3/4 (obrdzek 1A,8,0).
EMG vysetieni pfedoperacné nebylo prove-
deno. V bfeznu 2013 pacientka podstoupila
operacni fedenf, a to dekompresi v etazi L3/4

Tab. 1. Svalovd sila na dolnich koncetindch u pre-
zentované pacientky — stanoveno pomoci Medical
Research Council (MRC) $kdly pro hodnocenf sva-
lové sily (stuperi 0-5)

Pohyb Svalova Svalova
silavpravo | silavlevo

Flexe v kycli 2 1

Extenze v koleni 3 1

DorzaIni flexe nohy 3 3

Plantarni flexe nohy 3 3
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Obr. 2. Rtg bederni pdtefe, bocnd projekce — vyset-
fenf po operaci; jsou pfitomny kombinované degene-
rativni zmény pii spondylartréze a osteochondréze,
interspindzni fixace v etdzi L3/4; obratlovd téla jsou
bez kompresi ¢&i posundi

a interspindzni dynamickou fixaci (obrazek 2),
vykon byl viak bez efektu. Stav se postupné
zhorSoval, progredovala slabost levé dolnf
koncetiny, od poloviny roku 2013 se pfidala
i slabost pravé dolnf koncetiny s akcentaci
opét proximalné, neurologicky nalez byl uza-
virdn jako chabd paraparéza dolnich koncetin
s akcentaci vlevo. Stav se dale zkomplikoval re-
cidivujici hlubokou Zilnf tromboézou LDK a plic-
ni embolii, coZ si vyzadalo perorainf antikoa-
gulacni terapii (preparat Warfarin). Pacientka
méla provedeno kontrolni MR bederni patefe,
dle které bylo nadale pfitomno viceetdzové
zUzeni patefniho kanalu, nicméné v etézi L3/4
byl patefni kandl volny, i kdyz byly pfitomny
pooperac¢ni zmény dorzalné s deformaci vaku
plen (obrdzek 3A,B,C). V lednu 2015 byla pa-
cientka odeslana k presSetfeni na ambulanci
pro lumbalini spindinf stendzu s dotazem, jak
u pacientky ddle postupovat. V objektivnim
ndlezu dominovala tézka paraparéza dolnich
koncetin akcentovana proximalné a vlevo, kte-
rd byla smisena (areflexie a svalové hypotrofie
na obou dolnich koncetinach, pozitivni iritacn{
pyramidové jevy vlevo, necetné fascikulace
ve svalech stehna PDK) (tabulka 1), nebyla
porucha ¢itf, na hornich koncetindch byla
pfitomna rovnéz lehkd smisend paréza (vyssi
slachookosticové reflexy + hypotrofie svald
akralné). Bylo vysloveno podezienf na MND/
ALS. EMG prokazovalo senzitivné-motorickou

IYOTROFICKA LATERALNI SKLEROZA?

generalizovanou axonalni neuropatii s do-
minujicim postizenim motorickych vldken,
akcentace subakutn{ motorické axonopatie
byla na dolnich koncetindch (velmi tézkého
stupné), pficemz axonopatie byla zachycena
i ve svalech inervovanych z hlavovych nerva.
EMG tedy odpovidalo kombinaci MND/ALS +
lehké senzitivné-motorické polyneuropatie
(nejspise diabetické etiologie). Z vysetfeni bylo
doplnéno jesté MR mozku, krénia hrudni pa-
tefe bez nélezu, ktery by vysvétloval potize
pacientky, dale vysetfenf likvoru s negativnim
nalezem, rovnéz paraneoplastické protildtky
z krve byly negativni. Pacientce byl nasazen

riluzol.

Diskuze

Uvedend kazuistika poukazuje na sloZitou
a Sirokou diferencialni diagnostiku ALS zejmé-
na v pocatecnich stadiich onemocnéni, kdy
klinicky i elektrofyziologicky obraz nenf piné
rozvinuty (tabulka 2). Primérnd doba od po-
¢atku symptom do stanoveni diagnodzy ALS
se ve Spojenych statech americkych pohybuje
mezi 16-18 mésici (Srinivasan et al.,, 2006).
V literatufe je opakované popisovan signifi-
kantni podil chybné stanovené diagndzy ALS
jako dUsledek toho, Ze pro diagndzu ALS nee-
xistuje zadny jednoznacny diagnosticky test
a diagndza je stanovena na zakladé vyloucenf
jinych pficin progresivniho poskozeni horniho
a dolniho motoneuronu (Hardiman et al., 2011;
Wood-Allum et Shaw, 2010). Procento chyb-
nych diagnéz v registrech ALS se pohybuje
kolem 7-8%, pficemz ve skotském registru
MND polovina z téchto falesné pozitivnich dia-
gnoz ve smyslu ALS byla [é¢itelnd (Davenport
et al, 1996; Traynor et al., 2000). Pouzivani El
Escorial diagnostickych kritérii, dle kterych
je specifikovan stupen diagnostické jistoty
v zavislosti na zhodnoceni rozsahu postizent
(diagndza ALS je hodnocena jako: definitivni;
pravdépodobnd; mozna; suspektni), mdze
pomoci v odhalenf falesné pozitivnich pfi-
padd ALS (Traynor et al,, 2000). Jesté Castéji
je chybné stanovena diagnéza progresivni
svalové atrofie; v kohorté pacientd, ktefi méli
inicialné stanovenu diagndzu progresivni sva-
lové atrofie, bylo popisovéano 19% pacient
s jinou diagndzou, pficemz vice nez polovi-
na diagnodz u téchto pacientl byla 1écitelna
(Visser et al., 2002).
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Obr. 3A, B, C. Magnetickd rezonance bederni pd-
tefe po operaci (A — T2 vdzeny MR obraz v sagitdini
roviné, B— T2 vdzeny MR obraz v transverzdini roviné
v etdZi L3/4, C— MR myelografie); po operaci je ndlez
v etdzi L3/4 vyrazné zlepsen, vak plen je prostornéjsi,
pfitomna asymetrie durdiniho vaku v rdmci pfitaZeni
plipooperacnich zméndch (pfedozadnirozmér pdter-
niho kandlu je v levé poloviné 9 mm, vpravo 5,5 mm)

Na druhé strané je zndmo, ze inicialni
symptomy ALS mohou napodobovat radi-
kulopatii, myelopatii, mononeuropatii nebo
kloubni postizeni. V retrospektivni studii za-
hrnujici 260 pacientl s potvrzenou diagnoé-
zou ALS bylo zjisténo, Ze 34 pacientl (13 %)
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Tab. 2. Nejcastéjsi onemocnéni napodobujici MND — modifikovdno dle Wood-Allum et Shaw (Wood-Allum et Shaw, 2010)

Forma MND

Napodobujici onemocnéni

Hlavni odlisnosti

Progresivni svalova atrofie

Multifokalni motorickd neuropatie (MMN)

EMG - demyeliniza¢ni postizeni s kondukénimi bloky, mohou byt
pritomny anti-GM1 protildtky, velmi pomald progrese, pomérné malé
atrofie

Kennedyho choroba

Hereditarni onemocnéni — vazba na X chromozom, ¢asto gynekomastie,
pomald progrese slabosti, EMG — nizké amplitudy senzitivniho
neurogramu

Spinalni svalova atrofie

Viyrazné pomalejsi progrese, hereditdrni onemocnéni — genetické
testovani

Chronicka zanétlivd demyeliniza¢ni polyneuropatie (CIDP)

EMG - demyeliniza¢ni zmény, likvor, senzitivni symptomatologie

Benigni fascikulace

Prevazné muzi stfedniho veku, pfevézné lytkové svaly, bez progrese, EMG
bez denervaci

Postpoliomyeliticky syndrom

V anamnéze poliomyelitida

Akutni motorickd axondlni neuropatie (AMAN)

Akutni zacatek, progrese se zastavi po nékolika tydnech

Hereditarni motorickd neuropatie

Postizeni pouze dolniho motoneuronu, rodinna anamnéza a chronicky
prabéh, pomald progrese

Kompresivni fokaIni neuropatie, zvlasté ¢isté motorické

Vétsinou je i senzitivni postizeni, postizeni omezeno na oblast jednoho
nervu, EMG

Korenové léze (zvlasté vicekorenové)

Senzitivni symptomy, bolesti, MR patefe

Myastenia gravis

Okohybné porucha, cirkadianni fluktuace, EMG, pfitomnost protilatek proti
acetylcholinovému receptoru

ALS

Viceuroviiova komprese michy a kofend
(spondylogenni etiologie, tumor)

Senzitivni symptomy, bolesti, MR patere

Kombinace cervikédIni myelopatie a periferni neuropatie

MR pétefe, EMG

Myozitida s inkluznimi télisky

Pomald progrese, ¢asné postizeni flexor( prstd a kvadriceps femoris,
svalova biopsie

Paraneoplastické syndromy

Tumorové markery, vysetfeni mozkomisniho moku

Strukturdini 1éze bulbarni oblasti

Bolest, omezeni na bulbarni oblast, MR hlavy a krku

Syringomyelie

Porucha ¢iti, MR

Primarni laterdIni skleréza

Hereditarni spastickd paraparéza

Rodinnd anamnéza, genetické testovani, poruchy mikce

Roztrousena skleréza

Nemotorické pfiznaky (napf. o¢ni, cerebeldrni, senzitivni, poruchy mikce),
MR, lumbalni punkce, vétsinou relaps remitentni prlibéh, vétsinou zac¢atek
potizi v mladsim véku

Komprese michy (spondylogenni etiologie, tumor)

Senzitivni symptomy, bolesti, MR pétere

podstoupilo zbyte¢nou operaci pro potize, jez
byly pocatecnimi symptomy ALS. Nejcasté&ji
pacienti podstoupili operaci patefe (3 pacienti
kr¢ni a 11 pacientl bederni patere), 12 paci-
entl operaci kolenniho kloubu, a to navzdory
chybéni bolesti ¢i parestezii (Srinivasan et al.,
2006). K neindikovanym operacim u pacient(
s ALS dochézf ¢astéji, pokud je pacient inici-
alné vysetfen chirurgem misto neurologem
a pokud je rychlost progrese onemocnéni
pomalejsi. Chybna diagnéza pocatec¢nich
stadif ALS tak mUze vést ke zbytecnym ope-
racim s moznymi potencidlnimi komplikacemi
(Srinivasan et al., 2006). Z vyse uvedeného
vyplyvd, ze pomeérné ¢asto jsou potize paci-
enta zpocatku pfisuzovany degenerativnim
zménam v oblasti bederni patefe nebo krénf
patere. Tato skute¢nost je dudsledkem toho,
7e ALS mé casto fokalnf zacatek na hornf ¢i
méné Castéji na dolini koncetiné, dalsim fak-
torem je frekventni vyskyt degenerativnich
zmén na patefi. Japonsti autofi v souboru 63
pacientl s ALS prokazali cervikalni spondylézu
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u 48 % pacientd, lumbalni spondyldzu u 13 %
pacient(, pficemz v poc¢atecnich stadiich ALS
zbyte¢nou operaci kréni patefe podstoupilo
79% a bederni patefe 1,6 % pacientd (Yamada
et al, 2003). Dle japonské studie je vyskyt ra-
diologické stendzy v oblasti bederniho pé-
tefniho kanélu velmi ¢asty a nardsta s vékem;
tézka centralni stendza je popisovana u 30,4 %
japonské populace nad 40 let véku (Ishimoto
etal, 2013).

Pacientka popisovana v nasi kazuistice
rovnéz prodélala zbyte¢nou operaci beder-
ni patefe z dlivodu, ze pocate¢ni symptomy
(slabost doInf kon¢etiny) byly pfisuzovany de-
generativnim zménam v oblasti bederni pa-
tefe, které vedly ke stendze patefniho kanalu.
Proti vertebrogenni etiologii potiZi od poc¢atku
svédcilo zejména chybéni bolesti, senzitivnich
pfiznakl a postupna progrese paretického
postizenf na dolnich koncetindch s vyraznou
proximalni akcentaci. Na zdrzeni pfi stanoveni
spravné diagndzy se v nasi kazuistice podile-
la i relativné pomald progrese onemocnénti,
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kterd je pravé u forem zacinajicich na dolnich
koncetindch a s predominujicim postizenim
dolnfho motoneuronu v literatufe popisovana
(Wolf et al., 2014).

Zaver

Prezentovand kazuistika ukazuje na obtiz-
nost stanoveni diagnézy ALS zejména v po-
¢atecnich stadiich onemocnéni, na nutnost
opatrného hodnoceni degenerativnich zmén
na patefi jako kauzaInf pficiny neurologickych
potizi a na nezbytnost pfipadného prehod-
noceni diagndzy. Velkou obezfetnost je tfeba
vénovat situaci, kdy jsou pfftomny degenerativ-
ni zmény na pétefi, které by mohly vysvétlovat
potize pacienta, ale klinicky obraz je atypicky
(chybi bolesti, nejsou senzitivni symptomy).
Za této situace je vhodnéjsi zvazované operacni
feSeni odlozit a vyckat dalsiho vyvoje stavu,
diagnosticky pfinosné byva i elektrofyziolo-

gické vysetreni.
Podpofeno MZ CR - RVO (FNBr,
65269705).
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