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Psychiatricka problematika pacientu

s amyotrofickou lateralni sklerézou:
prispévek psychiatra ke zlepseni kvality zivota
postizenych pacientu

MUDr. Jana Milerova, Ph.D.
Neurologicka klinika 1. 1ékafska fakulta, Univerzita Karlova a Vseobecnd fakultni nemocnice v Praze

Amyotroficka lateralni skleréza (ALS) je progresivni neurodegenerativni onemocnéni vedouci k postupné svalové slabosti
a umrti na dechové selhdni béhem 2-5 let. Vzhledem k absenci dostate¢né ucinné kauzalni Ié¢by se péce zaméfuje na redukci
doprovodnych komplikaci onemocnéni. Psychiatricka problematika pacientd s ALS je casta a v klinické praxi opomijend. Poruchy
zde popsané - behavioralni a kognitivni pfiznaky frontotemporaini degenerace, pseudobulbarni afekt a depresivni a Uzkostna
porucha - negativné modifikuji pribéh zakladniho onemocnéni, zkracuji dobu pfeziti, vyznamné prohlubuji utrpeni pacientt
s ALS a zasadné snizuji kvalitu zivota nemocnych a zaslouzi si proto vice pozornosti v klinické praxi.

Klicova slova: amyotroficka laterdlni skleréza, kognitivni deficit, behavioralni zmény, pseudobulbarni afekt, depresivni porucha,
kvalita zivota.

Psychiatric disorders in patients with amyotrophic lateral sclerosis

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a progressive neurodegenerative disease leading to muscle weakness and death within
2-5 years. In the absence of a causal treatment, care focuses on reducing the concomitant complications of ALS. Psychiatric
issues in ALS patients are common and neglected in clinical practice. The disorders described here — behavioral and cognitive
symptoms of frontotemporal degeneration, pseudobulbar affect, and depressive and anxiety disorders - negatively modify the
course of the underlying disease, shorten survival time, significantly exacerbate the suffering of ALS patients, and substantially
reduce the quality of life and therefore deserves more attention in clinical practice.

Key words: amyotrophic lateral sclerosis, cognitive deficit, behavioral changes, pseudobulbar affect, depressive disorder, quality
of life.

Uvod

Amyotroficka laterdIni skleréza (ALS) je
chronické progresivni neurodegenarativni
onemocnéni charakterizované pozvolnou
ztratou motoneurond mozkové kdry, kmene
a michy vedouci k postupné svalové slabosti
a umrti na dechové selhdni béhem 2-5 let.
Dulkazy o postizeni vice nez 50 % pacientl
kognitivnim deficitem spole¢né se shodny-

mi neuropatologickymi a genetickymi rysy
s frontotemporalni demenci (FTD) vedly k re-
definici ALS, ktera je nyni pojimana jako one-
mocnéni s motorickymii non-motorickymi
symptomy (van ES, 2017). V evropské popu-
laci postihuje ALS 7-9 0sob/100 000 obyva-
tel, medidn poc¢atku onemocnéni je 65 let
u sporadické formy ALS (SALS), resp. 55 let
u formy familiarni (FALS) (Uhrova et Roth,

2020). Pribéh onemocnéni je interindivi-
duélné variabilni, zac¢ina nejcastéji fokalni
slabosti koncetin a/nebo nékterym z bul-
barnich pfiznakd. Postupné se pridavaji
dalsi pfiznaky, svalové atrofie, fascikulace
a znamky postizeni centralniho/a perifer-
niho motoneuronu. Smrt nastava nejcas-
téji pod obrazem respirac¢ni insuficience
(de Carvalho et al., 1996).
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Pribéh onemocnéni komplikuje cela fada
sekundarnich priznak, které postizené pfimo
neohrozuji na zivoté, ale pfindsi jim vyznam-
ny dyskomfort. Psychiatrickd komorbidita je
v populaci pacientl s ALS casta. Kognitivnimi
a behavioréInimi ptiznaky vychazejicimiz fron-
totemporalni degenerace trpi vice nez 50 % pa-
cient(, plné vyjaddienou demenci pak vykazuje
az 15 % postizenych. Symptomy pseudobulbar-
niho afektu (PBA) nachédzime az u 30 % nemoc-
nych a psychopatologii spojenou s depresivni
a uzkostnou poruchou nalézdme u 10-50 %
pacientl postizenych ALS. Nediagnostikované
anelécené psychiatrické poruchy zasadné kom-
plikuji prdbéh onemocnéni, vyznamné zhorsuji
subjektivni prozivani zakladniho onemocnéni,
zhorsuji prognézu a maji negativni dopad naro-
dinné pfisludniky i kvalitu péce (Goldstein, 2013).

Frontotemporalni spektrum
postizeni u ALS (ALS-FTSD)
Poruchy kognice a chovani riizné intenzity
doprovazejici ALS jsou disledkem frontotempo-
ralni dysfunkce asociované s timto onemocné-
nim a souhrnné se oznacuiji jako frontotemporal-
ni spektrum postizeni u ALS (ALS-FTSD) (Rusina,
2021). Toto postizeni je Castéjsi u bulbarniformy
ALS a mUze predchézet i nasledovat postizeni

Tab. 1. Péttypl ALS-FTSD (Rusina, 2021)

motorického systému (Beeldman, 2018). Pacienti
s ALS-FTSD maji horsi progndézu a kratsi dobu
preZiti nez pacienti s ALS bez poruch kognice.
Projevy ALS-FTSD jsou dle novych dia-
gnostickych kritérii rozdéleny do ¢tyf oblasti
(Strong, 2017). Nejdfive byva postizena oblast
exekutivnich funkci s poklesem slovni produkce,
zhorsenim pozornosti a schopnosti planovani
(Yunusova, 2019) a oblast socialni kognice pro-
jevuijici se poruchou kontroly, problémy s vni-
manim emoci a ztratou schopnosti empatie i
orientace v socidlnich situacich (Rusina, 2021).
PostiZeni feci se u pacient(i s ALS manifestuje
poruchou sémantiky (porucha pojmenovani
a porozuméni vyznamu slov) a narusenim syn-
taxe (porucha porozuméni na Urovni vét a textu)
(Kamminga, 2016). Mnestické funkce byvaji rela-
tivné zachovany. Poruchy paméti se manifestuji
spiSe ve vybavnosti nez v ukladani novych pa-
métovych stop (Rusina, 2021). Poruchy chovani
u pacientl s ALS se projevuji nej¢astéji apatii.
Charakteristicka je i desinhibice, egocentrismus,
mentdlni rigidita, impulzivita a ztrdta empatie
(Strong, 2017). Dle klinického hlediska rozlisu-
jeme pét typt ALS-FTSD (Tab. 1) (Rusina, 2021).
Vysetteni kognitivnich funkci u pacienta
s ALS je zpravidla velmi obtizné. Celkovy obraz
muze byt modifikovan dysartrii se snizenym

Typ

Klinicka charakteristika

Typ s kognitivnim deficitem (ALSci)

dysexekutivni syndrom, apatie, perseverace,
porucha usudku a nahledu, desinhibice

Behavioralni typ (ALSbi)

iritabilita, negativismus, egocentrismus, porucha
socialnich dovednosti

Kombinovany typ (ALScbi)

PIné rozvinutd ALS-FTD

poruchy chovani s anozognozif

Kombinace ALS a Alzheimerovy demence (AN)

progresivni amnestickd demence typickd pro AN

Obr. 1. Patofyziologie PBA (Miller, 2011)
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tempem feci. Kognitivni deficit (poruchy paméti,
zmény chovani, apatie) Ize zaménit s pfiznaky
depresivni poruchy. Jako skriningové vysetteni
Ize pouzit test slovni fluence. Pro komplexnéjsi
vysetfeni je v CR k dispozici validizovana verze
Edinburské kognitivné-behavioralni zkousky
pro ALS (Edinburgh Cognitive and Behavioural
ALS Screen; ECAS) (Bezdicek, 2018). Nedilnou
soucdsti vysetfeni musi byt pohovor s pecova-
teli/rodinou k zajisténi objektivnich informaci.

Farmakoterapie ALS-FTSD sméfuje k Upra-
vé pfipadnych poruch chovani nemocného.
Vzhledem k prokazanému deficitu serotoninu
se doporucuje trazodon a inhibitory zpétného
vychytdvani serotoninu (SSRI), které mohou vést
k Upravé stereotypniho chovani, desinhibice
i ke zmirnéni agitovanosti. Pretrvavaji-li poru-
chy chovani, poddvdme tiaprid nebo antipsy-
chotika druhé generace (risperidon, olanzapin,
quetiapin) v nizkych davkach. Pozitivni efekt an-
ticholinergnich preparatd ani memantinu nebyl
prokazan (Tsai, 2016). Verifikace plné rozvinuté
FTD i vech forem kognitivniho deficitu je pro
samotného pacienta a pfedevsim pro jeho rodi-
nu a osettujici personal velmi dilezita. Zejména
behavioralni projevy mohou zésadné narusovat
rodinné vztahy, vést k frustraci a zanedbavani
péce. Pochopeni etiologie problematiky vede
zpravidla k Ulevé a zlepseni vztah(.

Pseudobulbarni afekt (PBA)

PBA je stav charakterizovany vyraznou
emocnilabilitou a hypersenzitivitou kemocnim
stimuldim (Young, 2020). Projevuije se epizodami
nahlé, nekontrolovatelné a neadekvatni emoce
(plac, smich). Afekt zpravidla neodpovida sub-
jektivni naladé postizeného ani objektivni soci-
alni situaci. PBA mlze byt vyvolan i podnétem
adekvatnim, charakter emoce je viak v tomto
pfipadé nepfiméreny (Floeter, 2014). PBA je té-
mér vzdy sekundarni projev neurologického
onemocnéni (Lochhead, 2018) a predpoklada
se, e je spojeny se ztratou kontroly frontalnich
lalokti nad centrem emocni kontroly v mozko-
vém kmeni. Konkrétné se predpoklada porucha
kortikopontocerebeldrniho okruhu (Miller, 2011).

PBA je castéjsi u pacientd s dominujici-
mi bulbarnimi pfiznaky (> 50 %), oproti ne-
mocnym s pfevaznym postizenim koncetin
(< 10 %) (Thakore, 2017), je asociovan s rychlej-
i progresi onemocnéni a ¢astejSim vyskytem

kognitivnimho deficitu, resp. dysexekutivniho
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Tab. 2. Diagnostickd kritéria PBA (Poeck, 1969; Cummings, 2006)

Diagnosticka kritéria PBA

Emocni odpoveéd neadekvatni situaci

Afekt neodpovidajici subjektivnimu emocnimu naladéni

Neschopnost kontrolovat délku a intenzitu symptoma

Emocni exprese nevede k Ulevé

Zména emocni reaktivity oproti stavu premorbidnimu

Tab. 3. Zkrdcend kritéria pro velkou depresivni epizodu dle DSM-IV (Hoschl, 2002)

Pfitomnost nasledujicich nejméné 5 priznaki v témze alespon 2 tydny trvajicim obdobi. Pfizna-
ky pusobi distres, narusuji socialni ¢cinnosti, pfiznaky nejsou dusledkem uzivani farmak nebo
obecné medicinského stavu a nelze je Iépe pficist zarmutku

Depresivni nilada

Ztrdta zajmu ¢i potéseni v ¢innostech

Viyznamny Ubytek i pfirdstek vahy

Insomnie ¢i hypersomnie

Psychomotorickd agitovanost ¢i inhibice

Unava nebo ztrata energie

Pocity zbytecnosti, pocity viny

Neschopnost soustredéni

Myslenky na smrt, sebevrazedné myslenky nebo pokusy

syndromu (Abrahams, 1997). PIa¢ a smich je
u pacientt trpicich ALS zastoupen pfiblizné
ve stejné mife (Thakore, 2017). Pfedevsim
opakuje-li se PBA mnohokrat za den (mnoh-
dy az 30x), predstavuje pro pacienty velmi
obtézujici a vysilujici symptom, ktery neziidka
vede k sociélni izolaci a rodinnym neshoddm
a zésadné snizuje kvalitu zivota postizenych.

Diagnostika PBA vychdzi z klinického vy-
Setfeni a subjektivniho hodnoceni pacienta
(Lochhead, 2018). Diagnosticka kritéria PBA dle
Poecka (Poeck, 1969) doplnéna Cummingsem
(Cummings, 2006) shrnuje tabulka 2.

V klinické praxi jsou symptomy PBA casto
pripisovany ,jen” tézké situaci pacientd s ALS
a neni jim vénovana pozornost nebo jsou
zameénény za pfiznaky depresivni poruchy.
Rozliseni stavll vychazi z pochopeni rozdilu
mezi afektem a naladou a cilenou exploraci
dalsi depresivni symptomatiky. Afekt je vnéjsi
expresi subjektivné prozivané emoce vztahu-
jici se k aktudInimu myslenkovému obsahu,
trvd sekundy, maximdalné minuty. Nalada je
naopak stav dlouhodobéjsi, trvajici tydny az
mésice a lze v ramci ni své emoce zpravidla
pfedvidat a kontrolovat (Lochhead, 2018).
Pfitomnost PBA ale nevylucuje sou¢asnou
pritomnost depresivni poruchy. Dle vyzkuma
PBA u roztrousené sklerézy se zd3, ze koinci-
dence obou poruch je relativné ¢asta (Hanna,
2016) a oba stavy se mohou navzajem ovliviio-
vat (Olney, 2011). Pacienti s ALS a PBA by proto
méli byt standardné vysetfovéni pro depresivni
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poruchu a plac¢ by nemél byt automaticky pova-
zovén za motorickou expresi PBA bezemoc¢niho
korelatu. Stejné tak by pacienti s ALS s diagné-
zou depresivni poruchy méli byt vysetieni se
zietelem na PBA (Thakore, 2017).

Specificka terapie PBA nenik dispozici. V kli-
nické praxijsou v CR pacientim s ALS a PBA po-
davana SSRI, ev. tricyklicka antidepresiva (TCA),
jejichz ucinek na redukci intenzity a frekvence
afektl byl prokdzan pouze v nékolika malych
studiich (Lochhead, 2018). Pfipravek Nuedexta
(dextrometorphan + quinidin) neni v CR regis-
trovan. Farmakologicka terapie PBA musi byt
doplnéna adekvétni edukaci pacienta o charak-
teru poruchy. Pochopeni souvislosti mezi PBA
a neurodegenerativnim onemocnénim muze
pomoci snizit stud, zlepsit socidlni fungovani

arodinné vztahy.

Depresivni porucha

Diagnosticka kritéria pro velkou depresivni
epizodu dle DSM-IV (Tab. 3) splnuje kdykoliv
v prabéhu onemocnéni méné nez 10 % ne-
mocnych (Rabkin, 2005). Pacienti s ALS castéji
vykazuji jednotlivé pfiznaky deprese (pocity
bezmoci, pocity beznadéje, suicidalni ideace),
aniz by splnovali diagnosticka kritéria afektivni
poruchy jako takové (Averill, 2007). Vyssi riziko
rozvoje deprese je spojené s vyssim vékem ne-
mocnych (> 65 let) a s obdobim pfimo navazu-
jicim na sdéleni diagnézy (Khishchenko, 2010).
Nebyly potvrzeny hypotézy o narGstu incidence
depresivni poruchy ¢i prohlubovani depresivni
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symptomatiky s progresi onemocnéni (Thakore,
2016).

Koncept depresivni poruchy pacientli s ALS
jako pouze reaktivni poruchy nabouravaji po-
znatky o vyssi prevalenci depresivni symptoma-
tiky jiz pfed objevenim prvnich motorickych pfi-
znakU ALS, resp. poznatky o vyssim riziku rozvoje
onemocnéni motorického neuronu u pacientt
s depresivni poruchou az 2 roky po stanoveni
diagnozy deprese (Roos, 2016). Nabizi se otazka,
zda bychom neméli depresivni poruchu povazo-
vat také za prodromalni pfiznak ALS, ev. zda neni
depresivni symptomatika ¢asnou manifestaci
frontalni degenerace vzhledem k poznatkdim
0 asociaci deprese s vyssi pravdépodobnosti
rozvoje kognitivniho deficitu u pacientl s ALS
(De Marchi, 2019). Skutec¢nost, Ze na rozvoji de-
presivni poruchy u ALS se podili slozka reaktivni
i organicka, se viak zdd byt ziejma.

Pritomnost depresivni poruchy, véetné pfi-
tomnosti jednotlivych symptoma deprese bez
naplnéni kritérii klinické diagndézy, vede u paci-
entl s ALS jednoznacné k vyznamnému zhor-
Senikvality Zivota a pfedevsim ke zkraceni doby
preziti (De Marchi, 2019). Depresivni symptoma-
tika (apatie, snizend energie, ztrata zajmu) vede
k horsi compliance, nediivére v Iékafe a odmita-
ni symptomatické lé¢by dil¢ich komplikaci one-
mocnéni (Thakore, 2016), vede k socidlni izolaci
aznesnadnuje rodinné souziti a péci o pacienta.
Terapie depresivni symptomatiky se u pacientt
s ALS nelisi od l1écby deprese u bézné populace.
Lékem prvni volby jsou SSRI, v indikovanych
pfipadech Ize vyuzit TCA, benzodiazepiny (BZD)
a antipsychotika druhé generace.

Specifickym aspektem depresivni poruchy
u pacientl s ALS jsou suicidalni myslenky. Neni
jasné, zda Ize pfani zemfit povazovat u téchto
pacientli za symptom deprese, resp. odrazi-li
tyto myslenky psychopatologii, kterou je tfeba
1é¢it (Maessen, 2014). Zda se, Ze prekryv me-
zi pfanim zemiit a depresivni poruchou je jen
castecny. Prani zemiit nemusi byt vzdy verbali-
zovano v kontextu depresivni poruchy a nutné
nereprezentuje psychopatologii jako takovou
(Rabkin, 2015).

Uzkostné poruchy

Uzkostna symptomatika postihuje pacienty
s ALS nejvice v obdobi diagnostického procesu
abéhem prvniho roku po sdéleni diagnézy a po-
té az v terminalni fazi onemocnéni (Pinto, 2021).

www.neurologiepropraxi.cz
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V téchto fazich onemocnéni se pacienti ve zvy-
$ené mife vyporadavaji s nejistotou a strachem
zonemocnéni, resp. ze smrti. Za hlavni podnéty
vedouci k Uzkostnému prozivani oznacuji sami
pacienti ztratu pocitu autonomie, strach z bu-
doucich komplikaci, nutnost vyporadavat se se
zménami zdravotniho stavu a nedostate¢nou
podporu od profesionalli a zdravotniho systému
(Pinto, 2021). Zmény zdravotniho stavu (invalidni
vozik, ztrdta fedi, pseudohypersalivace) vedou
nezfidka k socidlné fobickym symptomdm,
které nemocné izoluji a vedou k zanedbavani
symptomatické terapie. Nutnosti nasazeni far-
makoterapie (SSRI, BZD) se mnohdy vyhneme
identifikaci a odstranénim stresoru a fadnou
edukaci. Neznalost problematiky onemocnéni
a strach znezndmého jsou mnohdy zdrojem ma-
sivni Uzkosti. Zejména v obdobi diagnostického
procesu a poté v terminalni fazi onemocnéni je
v tomto ohledu také velmi pfinosna podplrna
intervence ze strany psychologa.

Zavér
| pfesto, ze v soucasnosti neexistuje do-

state¢né Uc¢inna kauzalni terapie ALS, koncept
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Tab. 4. Piiklady uZivanych psychofarmak a jejich ddvkovdni u psychiatrickych poruch vyskytujicich se u ALS

Psychiatricka porucha

Pouzivané skupiny léciv

Priklady latek, davkovani

Behavioralni pfiznaky ALS-FTSD trazodon, SSRI

pfi pretrvavajici symptomatice
tiaprid, antipsychotika Il. generace

citalopram 20 mg, 1-0-0
sertralin 50 mg, 1-0-0
trazodon 75 mg na noc
tiaprid 50 mg, napt. 1-0-1, déle
titrace dle efektu,
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