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Amyotroficka lateralni skleréza (ALS) je zavazné neurodegenerativni onemocnéni, charakterizované progresivni ztratou mozkovych a/
nebo misnich motoneurond, klinicky se projevujici progredujicimi ¢isté motorickymi parézami s vyskytem fascikulaci. Potize zacinaji casto
monomelicky a postupné dochazi k jejich Sifeni na ostatni koncetiny, trupové svaly i svaly bulbarni. U ¢asti pacientt (cca 25 %) proces
naopak primarné postihuje bulbarni svalové skupiny a projevuje se inicialné dysartrii a dysfagii, s naslednou generalizaci. Diagnostika
onemocnéni je predevsim klinicka a opira se o tzv. revidovand El Escorial kritéria. Potvrzeni subklinického postiZzeni periferniho motoneu-
ronu je mozné pomoci elektromyografického vysetieni. Terapie onemocnéni je predevsim symptomaticka a vyzaduje multidisciplinarni
pfistup. Priibéh onemocnéni zpomaluje podavani riluzolu (inhibitor glutamatu).
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Amyotrophic lateral sclerosis

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a neurodegenerative disease characterized by progressive degeneration of motor neurons in the primary
motor cortex, corticospinal trats, brainstem and spinal cord. Progressive muscular paralysis with fasciculations represent a typical clinical
presentation. Initially, only one extremity is usually affected with further progression and generalisation. Is some patients (approximately
25 %), bulbar syndrome with dysartria and dysfagia is a dominant feature at the beginning of the disease course with later generalisation
of the process. The diagnosis is clinically based and is performed according so-called revised El Escorial criteria. Electromyography is useful
particularly for confirmation of the neurodegenerative process in subclinicaly affected regions. The management of ALS is multidisciplinary,

supportive and mainly paliative. Riluzole (glutamate inhibitor) is the only drug known to extend survival in ALS patients.
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Amyotroficka laterdini skleréza (ALS) je z&-
vazné neurodegenerativni onemocnéni, cha-
rakterizované progresivni ztratou mozkovych a/
nebo miSnich motoneuront. Jednd se o vzacné
onemocnenti: v Evropé je incidence ALS podle
recentnich studif pfiblizné 2,16/100000 oby-
vatel a rok (Logroscino et al.,, 2010), prevalence
6/100000 obyvatel. Asi 5-10% pfipadu je famili-
arnich, zbylych 90-95 % pfedstavuje sporadicka
forma onemocnéni. Postizen( je ¢astéjsi u muz(
atovpoméru pfiblizné 1,2-1,6:1. Klinicky se one-
mocnéni manifestuje nejcasteji v sesté a sedmé
dekddé, vzacné viak nejsou ani pfipady s manifes-
taci daleko ¢asnéjsi — asi 5% pripadl predstavuiji
pacienti do 30 let véku (Logroscino et al., 2010).

Klasifikace, terminologie
Amyotroficka laterdIni skleréza patii do Sirsi
skupiny onemocnéni, oznacovanych jako ,one-
mocnéni motoneuronu” (motor neuron disease,
MND). Kromé vlastni ALS vcetné jejich variant
(viz nize) a familidrnich forem patfi do této sku-
piny onemocnéni také spindini svalové atrofie
(spinal muscular atrophies — SMA), bulbospi-
nalni muskularni atrofie (bulbospinal muscular
atrophy — BSMA) a v $ir$im slova smyslu napf.
i post-polio syndrom (Finsterer et Burgunder
2014, webové stranky Neuromuscular Disease
Center, Washington University 2016). Nej¢astéjsi

formou onemocneéni je tzv. klasickd spindini ALS,
postihujici generalizované centralni i periferni
motoneurony (inicidlné pfevazné na konceti-
nach), kterd predstavuje cca 65% vsech ALS
pfipadl. Druhou nejcastéjsi formou je progre-
sivni bulbarni paralyza (PBP) (téméf 25% ALS
pacientl). U této formy onemocnéni dochaz ini-
cidlné k vyhradnimu ¢i dominantnimu postizenf
bulbarnich svald pfi [ézi perifernich motoneu-
ronU (pfipadné pfi kombinovaném centralnim
a perifernim postizeni v této distribuci). Variantou
je paralyza pseudobulbdrni s izolovanou lézi
centralnich motoneurond pro bulbarni oblast
(webové stranky Neuromuscular Disease Center,
Washington University, 2016). Méné ¢astymi for-
mami onemocnéni je progresivni (spindlni) sva-
lové atrofie (PMA), u niZ je neurodegenerativni
proces zaméfen predevsim na motoneurony
periferni (8% ALS pacientd) a primari lateraini
skleréza (PLS) postihujici pouze motoneurony
centrdlni (2% ALS pripadl) (Ambler, 2006).

Etiologie a patogeneze

Z hlediska etiopatogeneze onemocnéni se
v soucasnosti vétsina autorl klonf k hypotéze
komplexni patofyziologie, zahrnujici interakci
genetické predispozice s vicecetnymi fakto-
ry zevniho prostfedi, vedouci k akcentované
neurodegeneraci motoneurond (Shaw, 2007).

Ta je zfejmé podminéna souhrou ¢i ndvaznym
plsobenim fady rdznych mechanizmd, mezi
néz patif napf. oxidativni stres, toxické plsobent
excitacnich aminokyselin (zejména glutamatu),
poruchy homeostézy kalciového metabolizmu,
dysfunkce mitochondrii a neurofilament, poru-
cha axoplazmatického transportu, pdsobeni pro-
zanétlivych cytokinl atd. Predilekeni postizenf
motoneuronl je pravdépodobné disledkem
rady specifickych rys téchto bunék. Jedna se
o buriky nejvetsi a nejdelsi, proto maji zna¢né
energetické naroky a neobvykle vysoky axoplaz-
maticky transport. Pfedpoklady pro vznik one-
mocnénf jsou zfejmé do znacné miry geneticky
podminéné.V soucasnosti je zndmo vice nez 20
gen(, jejichz mutace mohou vést k rozvoji ALS,
a jejich pocet aktudlné rychle narlistd. Mutace
téchto gend jsou prokazovany u pacientd s fa-
milidrni ALS, ale i u vyznamné ¢asti jedincd se
sporadickou formou onemocnéni (Renton et
al, 2014). Rada mutaci asociovanych s rizikem
rozvoje ALS vede ke snizené odolnosti pacienta
k vySe zminénym patogenetickym mechani-
zmUm. Jedna se napt. o mutace v genech, ko-
dujicich enzym superoxiddismutdza 1 (SOD1),
jehoz dysfunkce snizuje odolnost v{i¢i oxidativ-
nimu stresu, nebo mutace v genech pro protei-
ny neurofilament a dal3f bilkoviny, podilejici se
na axoplazmatickém transportu.
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Tab. 1. Aktudini diagnostickd kritéria ALS (Awaji-shima doporuceni (de Carvalho et al., 2008)
k revidovanym El Escorial kritériim (Brooks et al., 2000))
Podminky dg. ALS:

B Prikaz degenerace dolniho motoneuronu (lower motor neuron — LMN) klinickym, elektromyografickym
nebo neuropatologickym vysetfenim

B Prikaz degenerace horniho motoneuronu (upper motor neuron — UMN) klinickym vysetfenim

B Progresivni sifeni symptom0 v rdmci jedné oblasti a/nebo na dalsi oblasti, stanovené na zakladé anamnézy,
klinického vy3etfeni a/nebo elektromyograficky

Vylucujici kritéria:

B Elektrofyziologicky ¢i patologicky prikaz jiného onemocnénti, které by mohlo vysvétlit symptomy
postizeni LMN nebo UMN

B Nalez zobrazovacich metod, prokazujici jiné onemocnéni, které by mohlo vysvétlit klinické ¢i elektro-
fyziologické abnormity

Diagnostické kategorie:

Definitivni ALS

B Klinické nebo elektrofyziologické znamky postizeni UMN a LMN ve tfech oblastech

Pravdépodobnd ALS

B Klinické nebo elektrofyziologické zndmky postizeni UMN a LMN ve dvou oblastech, alespor nékteré zndmky
postizeni UMN jsou rostralnéji nez LMN

Moznd ALS

B Klinické nebo elektrofyziologické znamky postizeni:
= UMN a LMN (soucasné) jen v jedné oblasti nebo
= UMN ve dvou a vice oblastech
= UMN a LMN ve dvou oblastech, zadné znamky postizeni UMN nejsou rostralnéji nez postizeni LMN

Pozndmky: Awaji-shima doporuceni zdurazriuje rovnocenost klinickych a elektrofyziologickych ndlezd v hodno-
ceni neurogennich zmén ve sledovanych oblastech v porovndni's predchozi verzi kritérii, zaloZenou predevsim na
klinickém vysetreni (Brooks et al,, 2000) (zmény jsou vyznaceny kurzivou). Jedind kategorie, zohledriujici'v predcho-
zi' verzi kritérif EMG ndlezy (tj. pravdépodobnd, laboratorné podporovand ALS) byla proto vypusténa.

Neuropatologicky prikaz zahrnuje u Zijictho pacienta zejména svalovou biopsii s prikazem neurogennich (a nikoli
myogennich) zmén, ev. potvzeni diagndzy posmrtné pomoci autopsie. Klinické zndmky postizeni UMN: klonus, Ba-

binského priznak, chybejici kozni brisni reflexy, zvyseny svalovy tonus, neobratnost.

Klinické zndmky postiZeni LMN: atrofie, slabost.

Elektrofyziologické zndmky LMN postizent: viz tabulka 2.

Hodnocené oblasti: bulbdrni, cervikdlini, torakdini a lumbosakrdlni.

Klinické projevy

Onemocneéni se projevuje postupné prog-
redujici svalovou slabostf a to nej¢astéji v ramci
smisené parézy (v disledku souc¢asného posti-
Zeni centrainiho i periferniho motoneuronu),
piipadné parézy periferni nebo centrélni. Pfi
postizeni periferniho motoneuronu dochézi
k rozvoji svalovych atrofii. Charakteristické jsou
fascikulace, tedy samovolné aktivace a kontrak-
ce jednotlivych motorickych jednotek (motoric-
ké jednotka je definovana jako soubor svalovych
vldken, inervovanych jednim motoneuronem).
Fascikulace jsou patrné klinicky a verifikova-
telné elektrofyziologicky pfi elektromyogra-
fickém EMG vysetieni. V nékterych ptipadech
mUze dokonce predchézet rozvoj slabosti, a to
o mésice, vzacné i roky. Castym pFiznakem jsou
i svalové kfece (krampi), postihujici koncetinové
svalstvo i svaly axidlnf. V zavislosti na tom, zda
dominuje postizeni centralniho nebo perifer-
niho neuronu, jsou Slachookosticové reflexy
a svalovy tonus v postizené distribuci zvysené
(Castéji, az charakteru klonu) ¢i snizené. Mohou
(ale nemuseji) byt pozitivni pyramidové iri-
ta¢nf jevy (napf. Babinského pfiznak). Zacatek
onemocnéni je pozvolny, nendpadny a vétsi-

nou fokalni s postizenim pouze urcité svalové
skupiny, nej¢astéji na jedné hornf nebo jedné
dolnikoncetiné. Méné Casty je zacatek bulbarnf
s dysartrif, dysfagif a atrofif a fascikulacemijazyka
- bulbérni symptomy jsou obecné ¢astéjsi u zen
a ve starsim véku (43 % pacientl ve véku nad 70
let ma bulbdrni symptomy ve srovnani s pouze
15% pacientl pod 30 let véku) (Haverkamp et
al., 1995). Témér u viech pacientd s bulbarni
formou onemocnéni se postupné objevi sia-
lorhea (excesivni slinéni v disledku poruchy
polykdni slin) a lehkd centrdIni facidlni paréza.
Casté jsou i pseudobulbarni symptomy, zejména
emocnf labilita. U vétsiny pacientl s bulbarnf
formou onemocnéni se do 1-2 let od zacatku
bulbarnich priznakl rozviji i postizeni koncetin.
Asi u 5% pacientl s ALS je prvnim pfiznakem
respiracni slabost, bez vyrazné slabosti konceti-
nové ¢&i bulbdmi (de Carvalho et al,, 1996). Vedle
vlastnich motorickych pfiznakd jsou u pacient
s ALS casté kognitivni abnormity a to v rdmci
sirokého spektra od naruseni frontalnich exe-
kutivnich funkci (20-40% pacientd s ALS) az
po plné vyjadrenou frontotemporaini demen-
ci (pfiblizné 5% pfipadd) (Phukan et al., 2007).
Soucasti klinického obrazu je také fada komor-

bidit, které zavaznym zpUsobem ovliviujf kvalitu
Zivota pacientl. Jedna se zejména o depresi,
Uzkost, emoc¢ni labilitu, inavu a poruchy spanky,
ale také zacpu ¢i hypersalivaci a u nékterych
pacientl také bolest (vétsinou nociceptivni).
Prlibéh onemocnéni je progresivni a dochazi
k postupné generalizaci v€etné postizenf re-
spiracnich svall, klinicky se projevujictho dus-
nosti. Charakteristické je usetfeni okohybnych
svall a sfinkter(, stejné jako intaktni senzitivita.
Rychlost progrese je variabilni a u konkrétniho
pacienta napovida o jeho prognéze. Prognéza
onemocnénf je obecné nepfizniva, primérné
trvani je mezi 2 a 4,3 lety. Deset let pfeZiva asi
4% pacientl (Testa et al,, 2004). Nejcastejsi pfi-
¢inou smirti je respira¢ni selhdni a dalsi ventila¢ni
komplikace, zejména pneumonie.

Diagnostika

Diagnostika ALS je zaloZena na prikazu
progredujici ¢isté motorické symptomatiky
s postizenim centrainiho a periferniho moto-
neuronu (upper and lower motor neuron — UMN
a LMN) u klasické formy (pfipadné jednoho
z nich u ostatnich klinickych forem) v rdmci
klinického vysetfeni s verifikaci a detekci sub-
klinickych abnormit pomoci vysetteni elektro-
myografického (EMG) (tabulky 1-3). Soucasti
diagnostického procesu je i vyloucenf jinych
onemocnéni, kterd mohou ALS napodobovat
(tabulka 4) (Wijesekera et Leigh, 2009).

V soucasnosti je pro diagnostiku vyuzivana
modifikovand verze pdvodnich tzv. El Escorial
kritérif. Tato kritéria (zaloZzena predevsim na kli-
nickém prakazu postizeni UMN a LMN) byla
vytvofena v roce 1994 a nasledné revidovana
v roce 2000 (Brooks et al., 2000). Dalsi (a proza-
tim posledni zdsadnf) Uprava diagnostickych
kritérif byla provedena v r. 2008 v rdmci tzv.
Awaji-shima konsenzu (de Carvalho et al., 2008)
(tabulky 1 a 2), ktery posflil vyznam EMG nélez{
a postavil prikaz subklinickych elektrofyziolo-
gickych abnormit na roven klinickych znamek
postizeni periferniho motoneuronu. Léze UMN
a LMN je v rdmci téchto kritérii hodnocena
ve Ctyfech klinickych oblastech (oblast moz-
kového kmene, kr¢ni, hrudni a bederni michy).
Podle pocltu postizenych oblasti Ize pacienta
zafadit do urcité diagnostické kategorie (tabulka
1). Tato kritéria umoZzriujf stanoveni diagnézy ALS
s vysokym stupném jistoty a jsou jednoznacné
vhodnd pro tcely vyzkumnych studif. V klinické
praxi se vsak Casto setkdvdme s pacienty, kteff
maji typické klinické zndmky progredujiciho
postizeni doInfho motoneuronu, bez zndmek
postizeni motoneuronu horniho a to zejména



Tab. 2. EMG kritéria pro ALS podle Awaji-shima doporuceni (de Carvalho et al.,, 2008)

LMN v pfislusné oblasti.

zvysenym poctem fazi

pouziti filtr& v rozmezi 500 Hz-5 kHz

B Klinické a elektrofyziologické abnormity maji stejny diagnosticky vyznam v hodnoceni degenerace

B Podminkou diagnézy je prikaz chronickych neurogennich zmén, dokumentovany napf.
= zménami parametrd motorickych jednotek (motor unit potencials — MUPs) na zakladé jejich
kvantitativni ¢i kvalitativni analyzy: vys$si amplitudou a trvanim MUPs, vétsinou soucasné se

= spizenym ndborem MUPs, tj. rychlym pélenim redukovaného poctu jednotek
= prukazem nestabilnich a komplexnich MUPs, které jsou u vétsiny pacientd prokazatelné pfi

Soucasny prikaz akutnich neurogennich zmén (fibrilaci, pozitivnich ostrych vin).
Pti priikazu chronickych neurogennich zmén v jehlové EMG je zachyt fascikulaci (pfedevsim kom-
plexni morfologie) ekvivalentni prikazu fibrilaci a pozitivnich vin.

Tab. 3. Diagnosticky algoritmus u pacientd se susp. ALS

Odpovidajici klinicky nalez (Cisté motorické postizeni, vyskyt fascikulaci,
kombinace postizeni LMN a UMN, pfipadné jednoho z nich)

EMG vysetieni s prikazem ¢isté motorické axonopatie ve vice oblastech, bez zachytu blokd
DoplInéni zobrazovacich vysetfeni relevantnich oblasti
Pri nevysvétlujicim nalezu odeslani pacienta do neuromuskularniho centra k verifikaci ALS

PFi potvrzeni diagnozy nasledné péce cestou sektorové neurologie s moznosti konzultace specifickych
problémd (PEG, neinvazivni ventilace) v rdmci neuromuskularniho centra

v Uvodnich stadiich onemocnént. Tito pacienti
uvedena diagnostickd kritéria nesplni, presto-
Ze ALS (resp. variantou tohoto onemocnént)
jednoznacné trpi. V rdmci klinické praxe je pro-
to k témto jedinclim nutné pfistupovat stejné
jako k pacientlim spliujicim kritéria uvedena
v tabulce 1.

EMG vysetieni vykazuje u pacientd s ALS
zndmky ¢isté motorické axonalni neuropatie
se zachytem fascikulaci. Postizeni by podle sou-
Casnych kritérif (tabulka 2) mélo kombinovat
zndmky akutni denervace a chronické neuro-
genni zmény. Zachyt fascikulaci Ize povazovat
za alternativu prikazu akutnich denervacnich
potencidll se stejnou diagnostickou hodnotou
(de Carvalho et al, 2008) (tabulka 2). Samotné
fascikulace v3ak nejsou spolehlivym praka-
zem onemocnéni ALS a mohou se vyskytovat
i u zdravych osob (bez dalsich zndmek axonal-
niho postizeni, takzvané ,benigni svalové fasci-
kulace”) nebo v rdmci jinych klinickych jednotek
(napt. chronickych radikulopatif). U pacientl
s ALS je nicméné morfologie fascikulaci vétsi-
nou abnormalni a odpovida chronickym neu-
rogennim zménam motorickych jednotek (maji
tedy vyssi amplitudu, delsi trvani a vyssi pocet
fazi). Pro prlikaz abnormit v cervikalni a lum-
balni oblasti je pozadovéan zachyt relevantnich
zmén alespon ve dvou svalech, inervovanych
z rlznych koten( a rliznych perifernich nerva.
V oblasti hlavovych nervl a hrudni michy je
dostacujici prikaz zmén v jednom vysetifeném
svalu (jazyk, zvykacf ¢i mimické svaly pro oblast
mozkového kmene, paraspinalni svaly v nebo
pod Urovni Thé a/nebo svaly bfisni stény pro

hrudni oblast). Subklinickou 1ézi centralniho
motoneuronu Ize vétsinou potvrdit pomoci
motorickych evokovanych potencidl& (MEP).
Vhodny diagnosticko-terapeuticky algoritmus
je navrzen v tabulce 3.

Diferencialni diagnostika

V ramci diferencidlné-diagnostické rozvahy
je nejCastéji zvazovéna vertebrogenni etiologie
obtiZf (cervikalni myelopatie, lumbalIni stendza,
vicekofenové postizeni), pfipadné jiné neuro-
muskuldrni choroby (multifokalni motoricka
neuropatie, myastenie gravis, myopatie, poly-
neuropatie) (tabulka 4).

Samostatnou otazkou je moznost asoci-
ace ALS a malignich nddorovych onemocné-
ni. Podle metaanalyzy publikovanych studif
(Corcia et al,, 2015) je vyskyt ALS jako typického
paraneoplastického syndromu (s pozitivitou
onkoneurdlnich protildtek) mozny, ale zcela
raritnf. Také provedené epidemiologické stu-
die (Freedman et al., 2014) neprokazaly signifi-
kantni asociaci ALS a registrovanych malignich
onemocnént.

Terapie

Management péce o pacienty s ALS je
v soucasnosti zaloZzen na multidisciplindrnim
pfistupu s vyznamnym zapojenim paliativni
mediciny. PfestoZe jde o onemocnéni nevyléci-
telné, mnoho klinickych symptomd Ize Uspésné
terapeuticky ovlivnit a komplexni péce o paci-
enty je sméfovana k zachovani co nejlepsi kva-
lity Zivota a schopnosti sebeobsluhy. Jedinym
dosud schvalenym lékem s prokazatelnym efek-

tem na zpomalenf progrese onemocnéni je
antagonista glutamatu riluzol (Rilutek, Sclefic),
jehoz efekt je viak pomérné omezeny a podle
metaanalyzy kontrolovanych studii prodlu-
Zuje Zivot pacientd v priméru o 2-3 mésice
(Miller et al,, 2007). Ve stadiu klinického zkousenf
bylo nebo je vice nez 100 dalsich preparatd
(Wijesekera et Leigh, 2009), intenzivné je zkou-
man i mozny efekt transplantace kmenovych
bunék. Signifikantnf efekt téchto postupd (pfi
soucasné akceptovatelné bezpecnosti jejich ap-
likace) u humannich pacient( s ALS vsak dosud
prokdzan nebyl. Vyznamnym faktorem zpoma-
leni progrese onemocnéni je dostatecna vyzi-
va, zejména pfivod proteiny, ktery Ize fesit m,j.
doplrkové tekutou vyzivou (tzv. sipping, napf.
ptipravky Nutridrink). Poruchy polykani, které
jsou Castym klinickym projevem onemocnénti, je
v ramci prevence malnutrice nutno fesit dosta-
te¢né v¢as a to nejlépe perkutdnni endoskopic-
kou gastrostomif (PEG), pfipadné gastrostomif
chirurgickou. V prébéhu progrese onemocnéni
ma velky vyznam symptomatickd terapie, zamé-
fend na podavani mukolytik ke zlep3enf odkas-
ldvani a ventilacnich parametrd, 1é¢bu zacpy,
ovlivnéni fascikulaci (antiepileptiky) a svalovych
kfeci (myorelaxancii), pfipadné bolesti (vzhle-
dem k spise nociceptivnimu charakteru bolesti
pomoci béznych analgetik ¢i nesteroidnich an-
tirevmatik, pfipadné opioidd). Klicovou soucasti
terapeutického procesu je také psychologicka
podpora pacientt a pifbuznych, kterd je na mis-
té jiz od ¢asnych fazi pribéhu onemocnéni.
Vyznamna je i péce socidlni vzhledem k rych-
le progredujici ztrdté sobéstacnosti pacienta.
Dechovou nedostate¢nost Ize fesit neinvazivni
ventila¢ni podporou, pfipadné tracheostomif
a fizenou ventilaci, jedna se vsak o komplexnf
a slozitou otazku predevsim z etického hlediska
a pfi jejim fedenf je nutno vzdy zohlednit prani
pacienta. Obecné je pro péci o pacienty s ALS
klicova dobra spoluprace s rodinou pacienta
a dostate¢na informovanost pacienta i jeho
blizkych v¢etné sdéleni o prognéze onemoc-
nénf a predpokladanych komplikacich, které je
podkladem spravného nacasovani PEG ¢i nein-
vazivni ventilace a informovaného rozhodnutf
o pffpadné umélé plicni ventilaci. Rozhodnutf
pacienta a rodiny je nezbytné vzdy zaznamenat
do dokumentace, optimalné formou pozitivniho
¢i negativniho reverzu. Vyznamnou roli v péci
0 pacienty s ALS hraji neuromuskularni centra,
kterd zajisti expertni diagnostiku onemocnéni
(to v¢. pfipadné moznosti poskytnuti druhého
nazoru na zadost pacienta, praktického Iékare
¢i oSettujiciho neurologa vzhledem k zavaz-
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Tab. 4. Diferencidini diagnostika ALS

Klinicka dg. Hlavni rozdily oproti ALS
Spondylogennf cervikdIni | Radiologicky prikaz vyznamné misni komprese
myelopatie Senzitivni abnormity pfi klinickém vysetfenf

Absence LMN postizeni v lumbosakraini oblasti (pokud nejde o tandemovou
stendzu) a v torakalni oblasti Intaktni bulbarni oblast

Lumbdlini stendza

0 tandemovou stendzu)

Korelujici radiologicky nalez

Subjektivné bolesti a dalsi senzitivni symtomy

Senzitivni abnormity pfi klinickém vysetreni

Nenf postizena bulbarni ani torakdIni oblast ani oblast cervikaIni (nejde-li

Multifokalni motoricka

Vlyrazné pomalejsi progrese postizeni

neuropatie Dlouhodobé asymetrické postizeni, odpovida distribuci jen nékterych
perifernich nervd v pfislusné oblasti
Na EMG multifokdIni demyeliniza¢ni [éze (bloky)
Nenf postizena bulbarni oblast, neni léze UMN

Polyneuropatie (PNP) Subjektivni ¢i objektivni senzitivni symptomy

a/nebo rychlejsi u AIDP)

Abnormalni senzitivni neurogram dle EMG
Odlisna dynamika postizeni (vyrazné pomalejsi progrese u chronickych PNP

Nenf postizeni UMN a u chronickych PNP vétSinou ani bulbarni postizeni

Myastenia gravis

Neni postizeni UMN

Typickeé kolisanf slabosti (progrese béhem aktivity)
EMG ndlez bez zndmek axonopatie

Myopatie
svalové skupiny

Neni postizeni UMN

Slabost je obvykle od pocatku symetrickd a postihuje zejména proximalni

Nejsou vyraznéjsi svalové atrofie ani fascikulace
Korelujici EMG nélez (bez zndmek neurogenni léze, naopak mensi jednotky
kratsiho trvani, jejich asny nabor)

nosti fatalni diagnézy) a mohou pomoci se
zajisténim neinvazivni ventila¢ni podpory ¢i
vyzivy pacienta (zavedeni gastrostomie), ev.
psychologickou péci. Jejich role vsak neni
v prebiradni pacientl do péce — tu je nutné
zajistit v misté bydlisté pacienta spolupracf
praktického |ékare, spddového neurologa a lGz-
kového oddéleni spadové nemocnice. Péce
o0 pacienty v terminélnich stadiich onemocnéni
zahrnuje pfedevsim tlumenf Gzkosti, stresu
a dudnosti. Optimalnim feSenim je zajistén{
terminalni péce cestou hospicovych zafizen.
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