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Charakteristika

» Také znama jako Amyotroficka lateralni skler6za (ALS), onemocnéni
motoneuronu

» Fatalni, progresivni a neurodegenerativni onemocnéni mozku a michy

» Zpusobuje degeneraci degeneraci a ztratu mozkovych a spinalnich
motoneuront - diky tomu dochazi ke svalové slabosti az atrofii

» Mozek poté neni schopen ovladat vétsinu svalQ a postizeny zUstava
paralyzovan (pri zachovani plnych psychickych i mentalnich funkci)

» RozliSujeme sporadickou, familiarni (genetickou) a guamskou formu

» Rychlost nemoci je individualni (primeérné 2-4 roky)




Priciny onemocnéent

» Priciny
Geneticke:
- 5-10% pripadu, s asi 20% pripadu genetické ALS (a 2% celkové) je spojen
defekt na chromozomu 21, ktery koduje superoxid dismutasu (predpoklada se,
Ze se prenasi autosomalné dominantnim zpusobem)
- Nejcastéjsi mutaci zpusobujici ALS je mutagenni gen SOD1

Zraneéni hlavy:

Stredni az tézké zranéni hlavy predstavuje riziko pro vznik ALS (nékolik
vyzkumu naznacuje, Ze osoby s rizikovym povolanim, ve kterém hrozi
poranéni hlavy - valecni veterani, hraci amerického fotbalu- maji mnohem
vétsi tendenci ke vzniku ALS)

Ostatni:
Pokud neni pritomna rodinna anamnéza - asi 90% pripadu - neni znama zadna
pricina vzniku ALS




Prubéh a léecba

» Ranné stadium
- svalova slabost, zaskuby a atrofie (zvlasté ruce a nohy), poruchy reci,
dychani a polykani, Babinského reflex - extense palce na noze, nejsou
pritomny bolesti a jsou postizeny spodni i horni télesné partie

» Pozdni stadium
- postupné se pacienti stavaji imobilnimi, ztraci schopnost mluvit a polykat (v
zaveru choroby je nutna plicni ventilace)

- k popisu progrese onemocnéni se pouziva ALSFRS-R, ktery ma skalu od 48 do
0 (Uplna ztuhlost). Pacienti ztraceji prdmérné 0,9 bodu za mésic

- v této fazi se casto vyskytuje tzv. syndrom uzamceni - paralyza vsech vuli
ovlivnitelnych svali (vyjma okohybnych svalll)

- vétSina pacientl umira na zapal plic nebo plicni selhani

» Jako lécivo vykazuje jistou efektivitu Riluzol, avsak ten pouze prodluzuje
zivot nemocnych osob o 2-3 meésice. Zadna kauzalni lécba prozatim
neexistuje.




