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Seznam zkratek
MND – onemocnění motorického neuronu
ALS – amyotrofická laterální skleróza
PBP – progresivní bulbární paralýza
PMA – progresivní spinální svalová atrofie
PLS – primární laterální skleróza
UPV – umělá plicní ventilace
SSRI – selektivní inhibitory zpětného vychytávání 

serotoninu
PEG – perkutánní endoskopická gastrostomie
FVC – vitální kapacita plic
BiPAP – bimodal positive airway pressure 

Úvod
Onemocnění motoneuronu dospělého věku 

(motor neurone disease – MND) zahrnuje několik 
forem onemocnění, pro které jsou charakteris
tické degenerativní změny a zánik motorických 
neuronů jak mozkové kůry, tak periferních mo
toneuronů v jádrech nervů v mozkovém kmeni 
a v předních rozích míšních. Postižení centrál
ního motoneuronu se projevuje spasticitou, 
postižení periferního motoneuronu svalovou 
atrofií. Obě léze pak způsobují rychle progredují

cí slabost kosterních svalů. U různých variant jsou 
tyto dvě složky motorického systému postiženy 
v různé míře.

Kromě amyotrofické laterální sklerózy (ALS), 
jako relativně nejčastější formy s incidencí 
2/100 000, zde řadíme progresivní bulbární para
lýzu (PBP) s převažujícím postižením bulbární 
oblasti, progresivní (spinální) svalovou atrofii 
(PMA) s dominujícím periferním postižením 
a primární laterální sklerózu (PLS) s postiže
ním pouze centrálního motoneuronu (Ambler, 
2006; Belsh a Shiffman, 1996; Keller, 2006; Murray 
a Mitsumoto, 2002; Williams, 1994).

Společným pro všechny formy je relativně 
rychlá progrese slabosti, která vede během ně
kolika málo let (někdy měsíců) k plné závislosti 
pacienta na péči okolí, event. k aplikaci výživo
vé sondy a umělé plicní ventilaci. Smrt nastává 
u ALS zpravidla v důsledku respiračního selhání 
po 2–5 letech od úvodních příznaků, PLS a PMA 
mívají většinou o něco pomalejší průběh. Při 
neznámé etiologii není známá kurativní terapie 
(snad kromě částečně účinného riluzolu), která 
by významně ovlivnila průběh nemoci. ALS/

MND tak lze označit za typické onemocnění 
vyžadující paliativní péči (Belsh a Shiffman, 1996; 
Oliver et al., 2006; Williams, 1994). Onemocnění 
představuje obrovskou psychickou i materiální 
zátěž pro nemocného i okolí a vyžaduje multi
oborovou péči a spolupráci.

Paliativní péče u ALS
V terminálním stavu u ALS/MND vyvstáva

jí dva hlavní problémy – zajistit dostatečnou 
a komfortní výživu a zabránit dušení pacien
ta. V průběhu progrese onemocnění pak dále 
musíme řešit také další závažné obtíže pacienta 
vyžadující znalosti paliativní medicíny – slabost, 
imobilitu, nesoběstačnost, úzkosti, deprese, dys
artrii – ztrátu komunikačních možností, sialoreu, 
bolesti, svalové křeče, spasticitu. Všechny uve
dené symptomy je potřeba probrat s pacientem 
a jeho rodinou (pečovateli) v předstihu, aby
chom se vyhnuli nekonsenzuálním rozhodnutím 
v časové nouzi. Týká se to zvláště očekávaných 
dechových obtíží a možností řešení (UPV). 
V průběhu nemoci je nutná nejen péče neuro
loga, ale i rehabilitačního pracovníka, logopeda, 
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psychologa, gastroenterologa, pneumologa, 
posléze pak i hospicová péče a po celou dobu 
intenzivní podpora a péče rodiny (American 
Academy of Neurology, 2002; Borasio et al., 
2001; Mazanec, 2008; Oliver et al., 2006; Ridzoň 
a Kabelka, 2007).

Slabost, imobilita, nesoběstačnost
S progredujícím onemocněním se zhoršuje 

svalová slabost, úměrně se zhoršuje nesobě
stačnost pacienta. Na začátku to jsou obtíže 
s jemnou motorikou (oblékání, hygiena), dále 
pak se horší mobilita a v pokročilém stadiu ne
moci je nesoběstačnost pacienta již ve všech 
oblastech (domácí práce, příprava požívání jídla, 
pohyb po bytě, přesuny k vyšetřením, poloho
vání, hygiena, vyměšování). Omezení je nutné 
ulehčit předpisem kompenzačních pomůcek 
(hole, madla, nástavec na WC, sedačka na va
nu, mechanický event. elektrický vozík, toaletní 
křeslo, mísa, antidekuba, pleny, polohovací pos
tel…), nebo bezbariérových úprav koupelny, 
schodů (schodolez, zvedací plošina, elektrický 
transportní zvedák). Vzhledem k nutnosti povo
lení pojišťoven pro dražší pomůcky je potřeba 
na jejich předpis myslet s předstihem a předem 
konzultovat možnost jejich potřeby s pacientem 
a rodinou. Výhodná je možnost kontaktu na er
goterapeuta, který může dát návod na řešení 
obtíží s běžnými denními úkony. Bezbariérové 
úpravy nehradí pojišťovny, lze ale na ně zažádat 
o finanční příspěvek na sociálních odborech ob
vodních úřadů.

Rehabilitace síly, hybnosti je velmi významná 
z psychického hlediska, zvláště v ranných stadiích 
nemoci, nelze od ní ale očekávat výrazné zlepšení 
síly, spíše udržování kondice a trénink ještě fungu
jících svalů. Je vhodné pravidelné trénování kondi
ce pacientů na rotopedu, nebo motomedu.

S imobilitou a závislostí souvisí sociální péče. 
Péče o pacienta je nesmírně náročná na čas, fy
zickou práci a finance pečovatelů (převážně jde 
o příbuzné). Většinou jde s časem o celodenní 
24hodinovou péči, a proto je úměrně postižení 
potřeba včas zažádat o příspěvek na péči na sociál
ních odborech okresních úřadů, v počátečním 
stadiu nemoci pro potřebu přesunů pak průkaz 
ZTP. Pokud rodina péči nezvládá, je potřeba zaří
dit výpomoc typu home care nebo ústavní péči 
(nemocniční péče, LDN, sociální lůžka, hospic) 
(Mazanec, 2008; Ridzoň a Kabelka, 2007).

Úzkost, deprese,  
psychické problémy

S narůstajícími obtížemi a znalostmi pacien ta 
o nemoci se u většiny pacientů objevuje strach 

z průběhu nemoci, z imobility, ze závislosti, 
ze smrti. Průvodní je pak depresivní reakce.

Předpokladem ke zvládnutí nepříznivé
ho psychického stavu pacienta je intenzivní 
a otevřená komunikace o všech problémech 
jak s pacientem, tak s příbuznými. Pacientovi 
i rodině může velice pomoct klinický psycholog 
se zkušeností terapie chronických a infaustních 
stavů, nebo duchovní (nemocniční kaplan), který 
poskytne pastorační péči. Obojí je poměrně má
lo dostupné v běžné obvodní praxi, je ale možné 
je kontaktovat skrze hospice. Zcela nevyhnutná 
je úzká komunikace a koordinace s rodinou pa
cienta. Předepisujeme samozřejmě antidepresi
va a anxiolytika (Oliver et al., 2006).

Dalším problémem, který se může objevit 
a zhorší komunikaci pacienta s okolím je pseu-
dobulbární afektivita (patologický smích, pláč) 
nebo relativně málo výrazné projevy demence 
frontotemporálního typu (20–50 % pacientů). 
Tady je důležitá psychoterapie jak pacienta, 
tak i rodiny. Projevy pseudobulbární afektivity 
zmírňuje amitriptylin, litium, selektivní inhibi
tory zpětného vychytávání serotoninu (SSRI), 
levodopa (tabulka 1).

Imobilní pacienti trpí velmi často nudou, 
vyprázdněním smyslu života, která se může stát 
hlavním faktorem vedoucím k depresi pacienta. 
Zde se snažíme stimulovat pacienta i rodinu 
k různým, alespoň pasivním aktivitám (Oliver 
et al., 2006).

Dysfagie, nutriční péče
Dysfagie je jeden z prvních příznaků 

onemocnění u bulbární formy, u končetino
vé se objevuje v pozdějších stadiích nemoci. 
Se zhoršováním vede k omezení příjmu tekutin 
a stravy. Dochází pak k malnutrici, ztrátě na vá
ze, sekundárně k dalšímu oslabení, subjektivně 
k pocitům hladu. U poloviny pacientů nachá
zíme známky malnutrice i v biochemických 
parametrech. Nicméně pokles váhy u ALS je 
jak ze snížení p. o. příjmu, tak ze ztráty svalové 
hmoty. Perorální příjem lze částečně a dočas
ně zlepšit režimovými opatřeními: jíst vsedě, 
podávat kašovitou nebo mletou stravu, zapíjet 
tuhá sousta, používat nutridrinky. Pokud nestačí 
perorální příjem, je potřeba kontaktovat nutriční 
poradny interních oddělení a zavést perkutánní 
endoskopickou gastrostomii (PEG) a sondovou 
výživu. Aplikace sondy cestou PEG je vhodnější, 
dlouhodobě únosnější a s menšími komplikace
mi, než použití nasogastrické sondy. Zavedení 
PEG a sondové výživy vede ke zlepšení komfortu 
pacienta a pečovatelů, objektivně ke zlepšení 
hydratace, zvýšení hmotnosti, zlepšení kondice 

a psychiky. Prodlouží život o několik měsíců zvl. 
u bulbárních forem. Dle obecných doporučení 
(American Academy of Neurology, 2002; Keller, 
2006) bychom zavedení PEG měli indikovat dří
ve, než vitální kapacita plic (FVC) poklesne pod 
50 % normy. Zavádění PEG v pozdních stadiích 
nemoci je rizikové pro velký pokles vitální ka
pacity plic. Průvodním nežádoucím účinkem 
sondové výživy jsou úporné zácpy, při kterých 
je potřeba předepisovat výživu s vlákninou, do
plňovat stravu perorálně o ovoce, ovocné šťávy, 
kompoty, event. předepsat laxantiva (Oliver et 
al., 2006; Williams, 1994).

Dysartrie
Porucha artikulace se objevuje u bulbárních 

forem již v časném stadiu a dominuje jako jeden 
z hlavních příznaků, u končetinové formy bývá 
až v pozdním stadiu onemocnění. Zvláště u již 
nesoběstačných pacientů vede nejen ke zhor
šení sociálního kontaktu, ale komplikuje péči, 
kdy okolí často není schopno odhadnout přání 
a potřeby nemocného. V počátku pomůže lo-
goped zlepšit artikulaci a práci s dechem, později 
v případě rozvinutí těžké dysartrie až anartrie je 
potřeba použít alternativní komunikace. Pokud 
je zachovalá drobná motorika rukou, pak je 
nejjednodušší používat bloček a tužku, nebo 
počítač, případně i s programy hlasové syntézy 
(např. www.spektra.eu). Při ztrátě schopnosti 
psát je možné použití ukazovacích tabulek v al
fabetické, nebo obrázkové formě, event. elek
tronických. Další sofistikovanou možností pro 

Tabulka 1. Použití a dávkování léků u ALS

generický obsah doporučovaná  
denní dávka

slinění

amitriptylin 12,5–150 mg

benzatropin 0,5–2 mg

scopolamin 3–9 mg

krampi, fascikulace

magnezium 100–250 mg

carbamazepin 600–1 200 mg

fenytoin 200–400 mg

gabapentin 300–1 200 mg

spasticita

tizanidin 6–24 mg

baclofen 10–75 mg

tetrazepam 80–200 mg

patologický smích, pláč

amitriptylin 12,5–150 mg

levodopa 500–600 mg

lithium carbonicum 300–900 mg
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pacienty v pokročilém stadiu, s úplnou plegií 
rukou a anartrií, je použití počítače s ovládá
ním pomocí laserové detekce pohybu bulbů 
(např. výrobky firmy Rolltalk nebo český Systém 
I4Control www.i4control.eu) (obrázek 1) (Oliver 
et al., 2006; Williams, 1994).

Sialorea
Velmi nepříjemným problémem zvláště 

u bulbárních forem je nadměrné slinění až hustá 
mukózní sekrece, kdy se kombinuje nadprodukce 
vazkých slin a jejich zhoršené polykání. Sliny pak 
můžou téměř kontinuálně vytékat z úst. Pokud jde 
o tvorbu spíše vazkých hlenů, pak zůstávají v no
sohltanu, brání v dýchání, pacienta dráždí ke kašli 
a nedokáže se jich zbavit jinak než mechanickým 
vytíráním kapesníkem. Při řídkých slinách můžeme 
pomoci preparáty s obsahem atropinu nebo sco
polaminu, které lze nechat připravit magistraliter 
v podobě scopolaminových tobolek, pastilek nebo 
žvýkaček. V menší míře pomůžou (ale často s NU) 
tbl. amitriptylinu, benzatropinu (tabulka 1). V ně
kterých případech bývá rovněž účinná aplikace 
botulotoxinu do slinných žláz, nebo jejich ozáření. 
Při výrazně vazkých slinách stav částečně zlepší 
i džusy s obsahem mukolytických enzymů (grepo
vý, ananasový) (American Academy of Neurology, 
2002; Mazanec, 2008; Ridzoň a Kabelka, 2007).

Respirační obtíže
Respirační obtíže se postupně vyvíjejí u všech 

pacientů s ALS/MND a v naprosté většině jsou pak 
i příčinou smrti. S progresí onemocnění se zhor
šuje slabost dýchacích svalů, zmenšuje se vitální 
kapacita. Spirometricky můžeme sledovat pokles 
vitální kapacity, inspiračních a expiračních tlaků. 
Klinicky se objevuje nejdříve námahová a pak kli
dová dušnost, projevy chronické dechové nedo
statečnosti. Hypoventilace se projevuje převážně 
nejdříve v noci, vleže, v terminálním stadiu se pak 
rozvíjí kombinovaný obraz hypoventilace s hypo-
xemií a hyperkapnií, které se zhoršuje až do obra-
zu hyperkapnického kómatu, ve kterém pacient 
umírá. Komplikací terminálních stavů jsou pak 
záněty respiračního traktu, atelektázy, aspirace 
(při poruše polykání), plicní embolie (ležící pa
cienti), které často urychlí stav ke smrti.

Pokud se objeví známky noční dechové in
suficience (spánkové poruchy, noční buzení, živé 
sny, pocit nevyspání s denní spavostí, ranní bolesti 
hlavy), můžeme pacientovi nabídnout možnost 
neinvazivní ventilační podpory (nejčastěji BiPAP
bimodal positive airway pressure). BiPAP podle stu
dií prodlužuje přežití pacientů o několik měsíců. 
(Např. dle Kleopa o 9,6 měsíců) (Kleopa et al., 1999). 
Tolerance neinvazivní ventilační podpory se pohy

buje kolem 50 % a jeho použití i ve vyspělých stá
tech je jen u malého podílu pacientů – v USA kolem 
15,7 %, v Británii kolem 5,5 % (Melo et al., 1996).

Předpis, indikace přístrojů BiPAP je vázaná 
na plicní oddělení, nebo spánkové laboratoře 
na základě hodnot spirometrického vyšetření 
a vyšetření krevních plynů (tabulka 2).

S progresí nemoci a při zhoršení dechové 
tísně musíme rozhodnout o event. intubaci pa-
cienta a zavedení umělé plicní ventilace (UPV), 
nebo o tracheostomii. Toto rozhodnutí je nutné 
projednat s pacientem s dostatečným předsti
hem, v době, kdy ještě není při rozhodování pod 
tlakem momentální dechové tísně. O rozhodnutí 
je nutné pořídit zápis do dokumentace a kopii 
dát pacientovi domů pro případ kontaktu jiného 
lékaře nebo RZS (zvlášť důležité pro negativní 
rozhodnutí!). Tento tzv „negativní revers“ zabrání 
postupu, který si nemocný nepřeje a vlastně pro
dlužuje utrpení nemocného a zároveň zvyšuje 
nákladnost péče. Nicméně i dřívější negativní roz
hodnutí má pacient možnost kdykoliv změnit.

Pokud bylo rozhodnuto o nezahajování UPV, 
tak v terminálním stadiu při těžké dechové tísni 
(ante finem) je vhodné stav ulehčit oxygenote-
rapií 2–4 l/min. Pokud pak nadále klesá saturace 
pod 81 %, můžeme nasadit morfin, diazepam 
nebo trankvilizéry, které utlumí psychické strá
dání pacienta a zkrátí terminální stav. Pacient 
většinou umírá v klidu a míru, obvykle ve spánku, 
při hyperkapnickém kómatu v event. kombinaci 
s farmakologickým útlumem (Mazanec, 2008; 
Oliver et al., 2006; Ridzoň a Kabelka, 2007).

Pro terminální fáze a umírání je zvlášť vhod
né využít služby hospice, pokud je jejich péče 
územně dostupná vzhledem k zatím jejich řídké 
síti. Nabízejí jak ústavní, tak ambulantní profesio
nální zdravotnickou péči, tak duchovní pasto

rační a psychologickou podporu pro pacienta 
i příbuzné. Důležitá je rovněž možnost péče 
příbuzných o pacienta do posledních chvil.

Řešení dechové tísně intubací a UPV při in
formovaném souhlasu (living will) jsou zavedena 
v praxi v USA a ve většině států EU. U nás zatím ne
jsou široce uplatňována z několika důvodů – chybí 
dostatečné zajištění domácí plicní ventilace for
mou home care a zároveň je nedostatečná kapacita 
neurologických JIPů a oddělení OCHRIP, do péče 
kterých by pacient s BiPAP, či invazivní ventilací 
spadal. Nicméně progresivní pracoviště zvládají 
i tento typ péče. Ministerstvo zdravotnictví vydalo 
k domácí umělé plicní ventilaci metodiku a žádosti 
posuzuje a vyřizuje Komise ministerstva pro realizaci 
domácí umělé plicní ventilace (American Academy 
of Neurology, 2002; Borasio et al., 2001; Oliver et al., 
2006; Ridzoň a Kabelka, 2007; Williams, 1994).

Krampi, křeče, spasticita, bolesti
Krampi můžou být již úvodním projevem 

nemoci a provázet pacienta po celou dobu ne
moci. K zmírnění můžeme použít magnezium 
a antiepileptika.

Spasticita obtěžuje pacienty s ALS s převahou 
postižení centrálního motoneuronu a pacien ty 
s PLS. Zde používáme baclofen, tizanidin, event. 
tetrazepam, zvláště u PLS je ale potřeba vyšších 
dávek (tabulka 1).

Zdrojem bolestí je převážně hroutící se pos
turální systém – většinou jde o bolesti kloubní 
a vertebrogenní. Doporučujeme nesteroidní 
antirevmatika, analgetika, fixační popruhy pro 
posed a krční límce. U trvale ležících k prevenci 
bolesti z dekubitů, nebo stereotypních poloh 
můžeme předepsat polohovací postel s anti
dekubitální matrací (Oliver et al., 2006; Ridzoň 
a Kabelka, 2007; Voltz et al., 2004).
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parciální tlak CO2 v krvi nemocného je při vědomí > 45 mm Hg
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Obrázek 1. Ovládání počítače detekcí pohybů 
bulbů
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