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Amyotroficka lateralna skleroza

* Progresivne, smrtelné, neurodegenerativne
ochorenie centralnej nervovej sustavy, ktoreho vysledkom je
degeneracia a strata mozgovych a miechovych motoneurdnov,
ktoré ovladaju volou ovplyvnitelné svalové pohyby. Kvoli tomu
dochadza k postupnej svalovej slabosti az atrofii. Mozog
nakoniec nie je schopny ovladat vacsinu svalov a pacient
zostava paralyzovany, pri zachovani psychickych a mentalnych
schopnosti.

GOETZ, Christopher, et al. Textbook Of Clinical Neurology. 3. vydani. 2007. ISBN 1-4160-3618-0.



Epidemiologia

* Incidencia ochorenia je 1:50 000,
* Prevalencia je 1:17 000

* NajCastejsie sa vyskytuje medzi 50.-70. rokom (vzacny vyskyt
pred 40. rokom)

* Priemerny Cas prezitia 2-4.3 rokov
* \/yskyt ALS je CastéjSi u muzl nez u zen v poméru 1,3:1.
* Objavuje sa najcastejsie sporadicky, 5-10% dedicha foma

NEVSIMALOVA, RUZICKA, TICHY. Neurologie. 1.vydani. Praha: Galén, 20000. 0. ISBN 80-7262-160-2.
GOETZ, Christopher, et al. Textbook Of Clinical Neurology. 3. vydani. 2007. ISBN 1-4160-3618-0.



Klinicky obraz

* Ranna forma: zvysena svalova slabost

 kombinovana paréza centralniho a periferniho typu.

 svalova atrofia, fascikulacia, sflachovookosticova hyperreflexia a spastica
e Postihnutie zaCina asymetricky a akralne

* Rychly progres bez remisii

* Neskor dochadza k postihnutiu motoneuronu v mozgovom kmeni

* Bulbarny syndrom g)ostihnutilg IX.-XIl. hlavového nervu)- dysartria,
dysfagia, pokles podnebia, zniZzenie/ vyhasnutie davivého reflexu, atrofia+
fascikulacia jazyka,

* Pricinou smrti byva zlyhanie respiracného svalstva alebo bulbarny syndrém
(aspiracia a udusenie)

GOETZ, Christopher, et al. Textbook Of Clinical Neurology. 3. vydani. 2007. ISBN 1-4160-3618-0.



Diagnostika

1994- kritéria pre Standartizaciu diagnostiky ALS (El Escorial criteria)
e Suspektna ALS

* Poskodenie DM aspon v 2 oblastiach

Mozna ALS
 Poskodenie DM i HM v 1 oblasti;
e Postihnutie HM aspon v 2 oblastiach;
e Postihnutie DM rostralne od znamok postihnutia HM.

Pravdepodobna ALS
* Postihnutie HM aspon v 2 oblastiach, pricom su znamky postihnutia DM

Definitivna ALS
* Poskodenie HM a DM v bulbarnej oblasti a sucasné postihnutie 2 spinalnych oblasti;

* Poskodenie HM a DM v troch spinalnych oblastiach

HM-Horny motoneurdn, DM- Dolny motoneurdn

Research Group on Neuromuscular Diseases and the El Escorial “Clinical limits of amyotrophic
lateral sclerosis” workshop contributors. J Neurol Sci. 19941;124 Suppl:96-107.



Paliativha starostlivost

* Odporucana Eurépskou Federaciou Neurologickych spolocnosti
(EFNS), Americkou Akadéemiu Neurologie (AAN)- symptomaticky
manazment pacienta, planovanie starostlivosti a podpora
rodinnych prislusnikov

* Komunikacia o hodnotach a planoch pacienta, ktoré ho pripravuju
na rozhodnutia o zivot predlzujucich intervenciach (nutricna
podpora, mechanicka ventilacia)

 ZvySuje kvalitu zivota u pacientov a ich opatrovatelov

* Znizuje prolongovanu smutkovu reakciu u opatrovatelov pacientov

Andersen, et al.. EFNS task force on management of amyotrophic lateral sclerosis: guidelines for diagnosing and clinical care of
patients and relatives. Eur | Neurol. 2005;12(12):921-938.

Miller, et al.. Practice parameter update: the care of the patient with amyotrophic lateral sclerosis: multidisciplinary care, symptom
management, and cognitive/behavioral impairment (an evidence-based review): report of the Quality Standards Subcommittee of
the American Academy of Neurology. Neurology. 2009;73(15):1227-1233.



Zapojenie timu poskytovatelov PC

* Lekar- ovplyvnuje somatickeé a psychicke symptomy
farmakologickymi a nefarmakologickymi intervenciami,
oboznamuje pacienta a rodinu s prognozou a pomaha s
planovanim lieCby

* Sestra- koordinuje starostlivost, pomaha s manazmentom
niektorych symptémov

* Psycholdgovia- pomahaju pacientovi a jeho najblizsSim s rozvojom
copingovych stratégii a s pristupom k dalSim poskytovatelom
psychiatrickej starostlivosti

* Poskytovatelia duchovnej starostlivosti (knaz)- podpora pacientov
a rodiny, pomaha hladat zmysel a interné zdroje sily

Fahrner-Scott, et al. Embedded Palliative Care for Amyotrophic Lateral Sclerosis: A Pilot Program and
Lessons Learned. Neurol Clin Pract. 2022;12(1):68-75



* 65 rocna pacientka s diagnézami:

* ALS- Bulbarny syndrom

* Chronicka respiracna insuficiencia (hypoxemicka-hyperkapnicka)
* Obojstranna plucna embolizacia PESI skore 105 (stredné riziko)

* Pnumoniall. sin.

* Obstrukcneé spankové apnoe stredne tazkého stupna (AHI-15.2)

* Frontotemporalna demencia (MMSE-16Db)

* Imobilita -> Dekubity (paty, haluxy, sacrum, glutealna oblast, PHK,
LHK,PDK)

* Chronicky VAS (algicky syndrom)



LieCba

 Systematicka terapia

 Udrziavane nutricie- nutricna podpora (PEG)
« Podpora ventilacie- DUPV v rezime BIPAP

« Hypersalivacia- Amitriptylin

 Spasticita- Baklofen a tizanidin

« Frontotemporalna demencia- Kvetiapin

» Dekubity- polohovanie pacienta

» Algicky syndrom- morfin

* Vterminalnych stadiach- oxazepam p.p.



Bipap

e zariadenie pre bipolarny
kontinualny pozitivny tlak v
dychacich cestach

e 2 druhy tlaku: IPAP pocas
inspiracie a EPAP pocas expiracie

* Pomaha pri inspiracii aj expiracii
* Znizuje retenciu CO2
 ZlepSuje dychovu eficienciu

* Prologuje preZitie u pacientov s |
ALS |

Singh, Sardana. Affordable, Compact and Infection-Free BiPAP Machine. Trans Indian Natl Acad
Eng. 2020;5(2):385-391.



Psychiatricka medikacia

Psychiatricka porucha | Pouzivané skupiny Priklady liekov s davkovanim
lieciv

Behavioralne priznaky trazodon, SSRI, pri escitalopram 20 mg, 1-0-0
FTD pretrvavani tiaprid, sertralin 50 mg, 1-0-0
kvetiapin trazodon 75 mg na noc

tiaprid 50 mg, napr. 1-0-1, s navySovanim p.p.
kvetiapin 25 mg, 0-0-0-1, s navySovanim p.p.

Depresivna porucha SSRI, SNRI citalopram 20 mg, 1-0-0
sertralin 50 mg, 1-0-0
venlafaxin 75 mg, 1-0-0

Uzkostné poruchy SSRI, BZD escitalopram 10 mg, 1-0-0
citalopram 20 mg, 1-0-0
alprazolam 0,5 mg p.p.

Milerova. Psychiatricka problematika pacientl s amyotrofickou lateralni sklerézou: pfispévek
psychiatra ke zlepSeni kvality Zivota postiZzenych pacientl. Psychiatrie Pro Praxi, 2023, 24 (1), p22.



FTD pri ALS

» Casto sa mdzu vyskytnut behavioralne poruchy

* MOzu narusovat rodinné vztahy, viest k frustracii opatrovnikov, Ci
zanedbavaniu starostlivosti

* Podavaju sa antipsychotika- tiapridal, kvetiapin, risperidon,
olanzapin



Morfin

» efektivny v manazmente bolesti, dyspnoe a nocného dyskomfortu
* je mozné podavanie pred terminalnou fazou ochorenia
* Potrebna pomala up-titracia davky

* Nedochadza k signifikantnému zvyseniu CO2, Ci poklesu O2 pri
terapeutickych davkach

Clemens, Klaschik. Morphine in the management of dyspnoea in ALS. A
pilot study. Eur J Neurol. 2008;15(5):445-50.



Take home message

* Potrebny multidisciplinarny pristup k pacientom s ALS
* Odporuca sa skoré zapojenie paliativhej starostlivosti

* Symptomaticka liecba dyspnoe, kachektizacie a dalsich
problémov u pacienta

* LieCbu titrovat pomaly za sledovania vitalnych funkcii pacienta
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