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ANOTACE

Prace se za#iuje na oSébvatelskou problematiku nemocnych s amyotrofickaterlni
skler6zou. Sleduje statistiku sebeobsluznosti glplolosti nemocnych. Zmima je i w¥kova

kategorie nemocnych a uzivani Riluteku. V&awrace je uvedena kasuistika nemocné zZeny.

KLi COVA SLOVA

Nemoc motoneuronu, neurodegenerace, elektromyegiafetovatelské problémy

TITLE

Nursing Problems of Patients with Amyotrophic Late3clerosis

ANNOTATION

The work focuses on nursing problems of patient Wwimyotrophic lateral sclerosis. The
study monitors statistics of patients’ self-care #émeir mobility. It is also mentioned the age
of patients and using the medicine Rilutek. In d¢asion, this work shows case study of an ill

women.
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1 Uvod

Tématem mé diplomové prace [©Setovatelska problematika nemocnych
s amyotrofickou lateralni sklerézou.

Cilem prace je shrnuti zakladnich poziiatk amyotrofické lateralni skleréze
a nastigni zakladnich oS#&tvatelskych probléihnemocnych.

Shromazdila jsem informace o 20 nemocnych toutorafftu a zpracovala jsem
tabulku, ze které vyplivaji jejich zakladni a&sfatelské problemy.

V prvni ¢asti prace teoreticky popisuji o jaké se jednd araw¥mi. Tato ¢ast je
upravena aigvzata z literarnich zdnoj které jsem uvedla v seznamu pouZité literatury.

Ve druhé ¢asti prace jsou uvedeny tabulky a grafy shrnuji@kladni informace
o pacientech s amyotrofickou lateralni sklerozouLA ziskanych ze zdravotnicke
dokumentace a rozhovory s asgicimi Iékai pacienti. Timto Setenim jsem potvrdila
vyzkumny cil: ,Je vySSi vyskyt ka@etinové formy ALS neZ bulbargi trupové formy.*

Treti ¢ast obsahuje kasuistiku 48leté pacientky, kter&koméetinovou formu ALS jiz
5 let a je vdoméacim ogevani.

V ptiloze uvadim fibalovy letak Riluteku a obrazky dvouigtrojai umoziujicich

domaci oxygenoterapii nejen pacients ALS.



2  Amyotroficka lateralni skler6za (ALS)

V roce 1869 Jean-Martin Charcot pozn#éikpaky onemoaini, které spojuje postizeni
piednich roli miSnich a anterolateralnich drah michy. Ve Fraseiionemoaini nazyva
Charcotova choroba, ve Spojenych statech americlay¢fanad se pouziva termin Lou
Gehrigova nemoc po slavném basebalovénii h#eskoslovensko ito slavného hokejového
brank&e ing. Bohumila Modrého, ktery zéei na ALS ve 47 letech.

ALS je progresivni neurodegenerativni onemménkteré je charakterizovano ztratou
mozkovych a spinalnich motoneutofs vyjimkou extraokularnich a sfinkterovych syal
DalSi termin, ktery se pouziva pro ALS je: nemoctaneuronu(motor neuron disease —
MND) a ¢asto je pouzivan soasre ve zkratce ALS/MND. Vyskytuje sergvazié ve forme
sporadické. & az deset procent onemeai je familiarnich.

Incidence jsou 2 fippady na 100 000 obyvatel a prevalence 6 na 100cbyOatel.
Postihuje potkud vice muze nez Zeny v péra 1,2-1,6:1. (graf 1, tabulka 6)

Etiologie ALS je pravdpodobré multifaktoridlni. S¥d¢i o tom Gznorody klinicky
obraz a skutost, Ze je nemoc hereditarni v 5 %edpokladana ztrata motoneuiion
piednich roli misnich je az 40 %ed klinickou manifestaci.

Typickym obrazem je smiSené postizeni centralnihpeiiferniho motoneuronu
(svalové atrofie, fascikulace, smsré zvySené Slachookosticové reflexy a spastické jevy)
a neporusena citlivost.

Nejcastji se projevuje v Sesté a sedmé dekddli mezi 60—70 rokem), jsou ale
znamé i divejSi manifestace fiedevsim u familiarni ALS (graf 2, tabulka 7)aR€rna doba
piezivani je 3 roky, ale v délce onem&chjsou velké rozdily (graf 3, tabulka 8). Rizikové
faktory zkracujici dobuigzivani jsou starSiek, bulbarni zaatek onemoaini a rychla ztrata
télesné hmotnosti. Naopak, kde v klinickém obraiyada spasticita, jer@ziti delsi.

ALS/MND ma rekolik klinickych forem a podle Stové neurologické federace
(WFEN) ji klasifikujeme do gkolika podskupin

Klasicka forma ALS s postizenim centralniho i eenfho motoroneuronu se
vyskytuje asi v 65 %. Progresivni bulbarnfifadre i pseudobulbarni) paralyzaredstavuje
25 %, progresivni (spinalni) svalova atrofie (PS#\pouze perifernim postizenim 8 %
a primarni lateralni skleréza (PLS) s pouze cemtind postizenim asi 2 %. DalSi variantou je
jeSt monomelicka spinalni muskularni atrofie (fokalmhyetrofie), kde lézeugtava bez
vyrazrejSi progrese lokalizovana jen v katinach. AMBLER 2006, str. 9)graf 4,tabulka
9)
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2.1 Neuropatologie

Pri pitve je vyjadena atrofie kosterniho svalstva postihujici svalycktin a v fizné
mife je vyjadena iv interkostalnich svalech, jazyku a brani@ominuje vSak kachexie
s redukovanym mnozstvim podkozniho tuku. (graébutka 10)

V makroskopickém vy$enhi pitevniho materialu jeretelna atrofie michy s nejéim
postizenim v oblastech intumescenégdmi motorické k@ny jsou hadé a vice postizené
atrofii ve srovnani s keny zadnimi senzorickymielderé hlavové motorické nervy (zejména
n. hypoglossus) mohou byt také zjeatrofické. Mozek nejevi makroskopické odliSngesii,
pri dlouhodobém pibehu mize byt atrofovany gyrus praecentraliKELLER 2006, str. 409)

2.2 Etiologie a patogeneze

Podstatou ALS je degenerace motoneuronu. Jednd Bgickou asymetrickou
progresi onemoami (s vyjimkou monomelické amyotrofie, kde je pbsha jen jedna
koncetina,¢astji horni).

Pricina ALS neni znama.rBdpoklada se, Zze onemeain vznika kombinaci &licnych
faktori a vlivu prostedi. Radime sem virové infekce, poruchu imunitniho systémiv
exotoxin a hormonalni poruchy.

Podle vysledik zakladniho i klinického vyzkumu je patogeneze AdeSselektivni 1ézi
motoneurofi  zpisobena fetzcem fiznych mechanizin jako jsou abnormality
superoxiddismutazy, genetické poruchy podobné pa@mcu spinalnich svalovych atrofii,
excitotoxicita z nadbytku glutaméatu nebo volnychlikali, oxidativni stres, prozétiivé
cytokiny, vrozena porucha neurofilameditjgjich dysfunkce), porucha kalciové homeostazy,
mitochondrialni dysfunkce, zvySena apopt6za motwréuanebo autoimunitni proces.

Na neurodegeneraci (tabulka 1) se mohou podilgieciické rysy motoneurdn
Motorické neurony nejsou schopné dalSikdedi (ubyvaji s vkem). Jedna se o ngjgi
buiky v nervovém systému s vysokym stapn mitochondrialni aktivity (maji zraé
energetické naroky). Motorické neurony obsahuji hangoroteiri v neurofilamentech.
Relativni nadbytek mitochondrii a neurofilamentza vést k jejich zranitelnosti, ktera byla
u ALS prokdzana. Motoneurony maji odliSné glutamatceceptory prostupné pro kalcium,
coz podmiuje jejich vnimavost ke Skodlivému vzestupu inthalégeniho kalcia

s nepitomnosti  naraznikovych intracelularnich proteinpro kalcium. Rezistentni
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k neurodegenerativnimu procesu jsou jadra kramidlnena I, IV. A VI. A Onufovo jadro

v sakralni miSe, coz &¢i o nestejném ovlisovani motoneurain

2.3 Hlavni mechanizmy poskozeni

Tabulka 1  Priciny degenerativnich zén

Mechanismus vzniku

Oisledek

Genetické faktory

mutace genu CuZn
superoxiddismutazy (SOD1) na 2

=3

akumulace zfisobi poskozeni
protein, lipidovych membran
a DNA

chromozomu —&ast na ovladani
superoxidovych volnych radikél

mutovany gen SOD1 malo vaze
meéd’, ta je toxicka pro CNS

porusena funkce glutamatového

snizené odstimvani glutamatu
— degenerace motoneufgn

Excitotoxicita transportniho proteinu EAAT2 nadbytek glutamatu vede az
K neuronalni smrti
Autoimunitni u mysi napadaji axony

mechanizmus

protilatky proti C&" kanatim

motoneurof a tim i jejich
funkci

Nedostatek BDNF, IGF-I/ll, NGF, LIF degenerace motoneurion
rastovych faktof: a glial-derived factor
motoneuroni alterace metabolizmu neurofilament,

deficit trofickych faktofi — CNTF,

mitochondrii a volnych radikal

oxidaini stres v bitkach

Volné radikaly

enzymaticka porucha — zpomaluj
vychytavani volnych radikal

a)

-

nadbytek mitochondrii
poSkozuje bu&tnou DNA

Deficitni
neurofilamenta

chykeni fetézce proteinu

deformace neurotubiul
a porucha axoplazmatickéhqg
transportu

Toxické vlivy
ovliviiujici ALS
(graf 6,tabulka 1)

pesticidy, rtd, olovo

neurotoxické, posSkozuji
bunt¢né membrany

depozita hliniku a manganu

porucha vsebavani
a metabolismu Caa Md¢f*

Metabolismus
cukrii

zhorSena utilizace glukozyip
svalové atrofii

poruchu glukézoveé tolerance

2.4 Kilinické p Fiznaky

ALS se projevuje slabosti centralniho i periferngizodu. Mezi periferni fiznaky

pati svalova slabost, svalova hypotrofie a fascikula@entralnimi piznaky jsou spastické
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piiznaky — svalova slabost, spasticita a hyperrafleBulbarnimi piznaky jsou dysartrie,
atrofie, fascikulace jazyka, dysfagie a hypersakvaSodasné postizeni kortikobulbarnich
drah zfisobuje zvySeny polykaci a maseterovy reflex ad@mitabilitu. MiZze se vyskytovat
i laryngospazmus.

Nejsou nikdy postizeny okohybné svaly ani anainktsir. Motoneurony inervujici
analni sfinkter jsou lokalizovany v tzv. Onufrowwz jadru ve 2. a 3. sakralnim segmentu.
| kdyZ nedochéazi k ubytku motoneurontomto jadru, pesto v élech #chto neuroti Ize
nalézt degenerativni zmy stejné, jaké nachazime v postizenych motonechongrednich
rozich misnich(KELLER 2006, str. 411)

Jako prvni piznak jsou casgjSi slabosti na kafetinach v 70-80% ifpadi (na
HK v 50-60 %, na DK ve 25-30 %), taftji na jedné konetin¢ (graf 7,tabulka 12.

Prevaha motorického deficitu jetginou distald@, na HK postizeni ruky (nemocni si
steZuji na neobratnost, obtizéipdemykani, zapinani knoflilkepod.), na DK hlav#oslabeni
dorzalni flexe nohy (foot drop). Fokélnicaéek nmize rekdy imponovat jako mononeuropatie
nebo radikulopatie, aled&Sinou jde o postiZzenitsi, nezli jen z oblasti jednoho nervu nebo
karene. Nkdy mize byt prvnim fiznakem i slabost Sijovych sva pepadavanim hlavy do
anteflexe (head drop), ktera vSak byiaseji u myastenie nebo polymyozitidy. ¥idsme
i ALS s poatecni slabosti torakolumbalniho svalstva.

Bulbarni zaatek byva asi ve 20-30 % ipadi. Prvnim giznakem je obvykle
dysartrie, mohou byt patrny atrofie a fascikulaezyka a dalSim projevem je dysfagie.
Nejmér bezny typ poéatecniho stadia je postiZzeni respifi@ich svad (1-2 %). U pacienit se
muze projevit dyspnoe nebo klinickéiznaky vyplyvajici z moi hypoventilace, zahrnujici
casté probouzeni, neagujici spanek, zvySenou ospalost a ranni bolestryhl Nemocni
mohou mit ekdy i vyraznou respiki insuficienci a pitom maji dosud malé objektivni
priznaky ALS.

Fascikulace sice nepédtdo paatecnich piznaki, ale pondrné brzy se vyvinou
u wtSiny nemocnych. Negjpomnost fascikulaci by dia byt i jednim z évodi znovu uvazovat
0 spravnosti dgCasté jsou crampi (svalovédee), které mohousedchazet ostatniffznaky
i 0 nekolik mesiai. Crampi u zdravych osob se vyskytugyaze v lytkovych svalech, u ALS
i jinde (svaly stehen,/tha, HK, krku a dokonce i jazyka)asta je Unava, ktera dite vést
spiSe k Gvaze o myastenii. Ubytek hmotnostijeagen jednak svalovymi atrofiemi, jednak
zhor3enim kalorickéhofimu v disledku dysfagieCasté jsou i poruchy spanku, hlawasné
probouzeni v fkledku hypopnoe a hypoxie. Nemocni s Ak udavaji nespecifické
senzitivni symptomy jako pocit necitlivostiewni, tupé bolesti, ale objektivni senzitivni
nalez je ¥tSinou normalni.

Variabilita Kklinické symptomatiky /p zacatku onemocéni a chylgni jakehokoli
markeru, ktery by potvrdil diagnozu;quistavuji hlavni diagnostické obtiZze. Diagnostik& A
je pouze na zakladklinickych kritérii, neexistuje Zzadny patognomégitest a i EMG rive
jen potvrdit dg. v korelaci s klinikoAMBLER 2006, str. 10)

2.5 DalSi formy onemocn éni motoneuronu

Progresivni svalova atrofie, progresivni bulbardiroa a primarni lateralni skler6za
se radi do skupiny onemoémi motoneuronu. V naprostétsine pripad: korri stejnym
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spolenym obrazem rozvinuté amyotrofické lateralni skigroLiSi se jen jevahou
pocatecnich piznali a pribehem onemoemi. (KELLER 2006, str. 411)

2.5.1 Progresivni bulbarni paralyza

Onemoceni je charakterizovano bulbarnimi a pseudobulbainiriznaky. Dominuje
porucha 7eci a polykani, zvySeny maseterovy reflex. /flvasi 15 % onemoemni
motoneuronu.KELLER 2006, str. 411)

2.5.2 Progresivni svalova atrofie

PostiZzeni pevazi periferniho motoneuronu byva asi v 8 %idd mit pomaly pibeh
a pak je dlouho bez bulbarnicliipnaki a bez postizeni dychacich skaNutno ji odliSit od
multifokalni motorické neuropatie. Elektrofyzioloky i klinicky je podobna spinalni svalové
atrofii, u které vSak byva familiarni vyskyt. Keolghlivému odliSeni napomaha genetické
vySeteni. KELLER 2006, str. 411)

2.5.3 Primarni lateralni skler6za

Je vzacné progresivni onemenhn horniho motoneuronu s rozvojem spasticity.
Postihuje dolni kadetiny, trup, horni kotetiny a bulbarni svaly v tomto fadi. Onemoceni
probihd pomaleji a wW¥e se rozvinout do plné formy ALS. Pokud tomu &k dochazi
k progresivnimu vyvoji onemaari bez zkraceni zZivota. Tato forma je velmi vzacna,
incidence se odhaduje na #ipad na 10 000 000.

Elektrofyziologicky podporuje diagnézu wigpmnost spontanni aktivity (fibrilaci,
pozitivnich ostrych vin, fascikulaci).fiPvySeteni motorickych evokovanych potengidte
zjistit absenci nebo vyrazné prodlouzeni latendiikanich odpovdi.

Fokalni atrofie mozku v oblasti precentralniho gyeyprokazatelnd na MRKELLER
2006, str. 412)

2.5.4 Brachialni amyotroficka diplegie

Brachialni amyotroficka diplegie je sporadické om&mni motoneuronu sznaky
slabosti a svalové atrofie, kterd je omezena paltia dobu na horni kaetiny. Mohou
tvorit az 2 % pacient s MND. Nejsou fitomny centralni ani bulbarnifznaky nejsou ani
postizeny dychaci svaly. Atrofie, které jsou nejwigjadeny ve svalech pletence ramenniho
(C5-6 kaeny) vytvéeji habitus, ktery je nazyvan ,man in the barrelyngirom. Atrofie se
mohou rozvijet asymetricky. Rozvoj je ¢&iku rychlejSi, postuph se zpomaluje az
stabilizuje. V ekterych gipadech dochazi po letech k postizeni i DK a bulbvarp-iznakim.
Svym pitbehem tvai prechod k monomelické svalové atroELLER 2006, str. 412)

2.5.5 Monomelicka muskularni atrofie

Monomelick& svalova atrofie (Hirayamova nemoc) ipog¢ mladsi jedince (15 az
25 let),cas¥ji muze. Svalova slabost a atrofie se vywjidim 1-4 let, obvykle na HKasji
akralne. Proces se déle négi zistava trvaly reziduélni ndlez. Nejsou senzitiviizpaky
(KELLER 2006, str. 412)
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2.6 Atypické p Fiznaky
V literatue jsou popsanytyri pripady postizeni ALS manzelskychipar

2.6.1 Demence

Demence je popisovana u 5 % nemocnych a jde o ponpabgredujici
frontotemporalni demenci. Objevuje se u sporadid¢ailiarni formy. Obvyklé fiznaky jsou
poruchy 7eci, perseverace, apatie a afektivni poruchy. Dememgée pedchazet nebo
nasledovat fiznaky postizeni motorickeého systémuiz&lbyt pehlédnuta, pokud se na ni
nemysli. Ojedigle jsou popisovany ijffpady sodasného onemoeni ALS a Alzheimerovou
nemoci. KELLER 2006, str. 412)

2.6.2 Deprese

Depresivni syndrom jéastym pfivodnim piznakem ALS. Hodnoceni stdpteprese
vSak nekoreluje srozvojem choroby, naopak nejwjsiz deprese nasleduje po &ehi
diagnézy. Jde tedy o reaktivni stav, na kterém egeodili degenerativni procesy CNS.
(KELLER 2006, str. 412)

2.6.3 Komplex ALS-parkinsonismus-demence

Tato trias byla zji&ha na tichomgskych ostrovech v padesatych letech minulého
stoleti. V sodasné dob toto onemoceni je na Ustupu a stale se diskutuje vliv toxirteryk
obsahuji cykasovérechy, kterymi se Zivi netojpyDomorodci pak tyto netopyry pojidaji.
(KELLER 20086, str. 412)

2.6.4 Senzitivni p Fiznaky

Mirné senzitivni fiznaky Ize nalézt u 25 % nemocnych s ALS. Lézmlazatelna
i histopatologicky. Mohou vSak byt také &sti jiného onemoeni jako je polyneuropatie,
syndrom karpalniho tunelu nebo jiné kompresivnirogatie. KELLER 2006, str. 412)

2.6.5 Autonomni poruchy

Vzéacna je inkontinence nebo jiné dysfunkcéawého rdchye. Casejsi mohou byt
stiznosti na zacpu a pocit studenych nohou. Otapgkomakolik tyto obtize souviseji s mensi
telesnou aktivitou. Kardiovaskularni vegetativitiznaky nebyvajiKELLER 2006, str. 412)

2.7 Diagnosticka kritéria ALS

Z&kladni charakteristické znamky jsou léze dolni&ohorniho motoneuronu,
progresivni svalova slabost a Zadné jiné onerdioiGrkteré by tyto obtize vyslovalo.

V roce 1990 se komise WFN seSla v ki@tEl Escorial a rozhodla podpio
vypracovani klinickych kritérii, které byly pak wce 1994 publikovany jako El Escorial
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kritéria (EEC) a v roce 1997 jeStrevidovany pi konferenci v Arlie House (AHC). Jsou
zaloZzena na znamkach Klinického postizeni v oblasizkového kmene, cki, hrudni
a bederni oblasti michigabulka 2).

Podle tchto kritérii se diagndza duje jako suspektni, mozna, prapddobna a jista.
VetSina pacient z prvnich dvou kategorii se vSak s vyvojem chopmspouva do kategorie
pravdepodobné a jisté.

EEC ani AHC nejsou v souladu s mezinarodni klasifionemoceni, kde se-adi pod
stejnym kdédem &t8i pa‘et jednotek, kroeh ALS/MND i MMN a postpolio syndrom.
Variantami onemoaimi motoneuronu jsou podle této klasifikace i primdateralni skler6za
a progresivni svalova atrofie, tedy oneméunpiibuzné ALS adkdy do ALS fechazejici
a na druhé stra#i spinalni svalova atrofie, kdy jsou postizeny zomotoneuronys/gdnich
roh:i misnich.

El Escorial kritéria jsou uzit¢né v klinickych studiich a pro zazovani do léebnych
postupi.

Pro diagndzu ALS je podminkou:

A. pFitomnost
1. degenerace dolniho motoneuronu (klinicka, etédiiiologickd, neuropatologicka)
2. degenerace horniho motoneuronu (klinicka)
3. progresivni rozvojfiznaki v postizené oblasti a/&ni do dalSich oblasti

B. negitomnost
1. dalSich onemoeni na zaklad zobrazovaciho, elektrofyziologického a patolodické
vySeteni KELLER 2006, str. 412-413).

Tabulka 2  Ctyfi oblasti mozného postizeni michy a mozkového kneeijgich giznaky
centralni a periferniPrevzato KELLER 2006, str. 413)

Postizeni dolniho Postizeni horniho
Oblast
motoneuronu motoneuronu
dysartrie spasticka
Dysartrie zvyseny polykaci r,eflex
. o zvySeny maseterovy reflex
mozkovy kmen atrofie jazyka |
. . aryngospazmus
fascikulace jazyka AP
zvySené axialni reflexy
pseudobulbarni smich a pla
atrofie sval HK Hoffmanniv a Tromnetv
kréni micha fascikulace ve svalech HK, piiznak
krénich a branice absence tisnich reflexi
hrudni micha fascikulace v zadovych
svalech a svalechilbha
svalova atrofie na DK ramidové piznak
bederni micha fascikulace ve svalech dolni Py . y
P extensni
¢asti zad a DK

16



Protoze gvodni kritéria byla piliS prisna, byla v roce 1998 revidovana a v roce 2000
byla publikovana revize s kategoriemi jista, prgpodobnd a mozndNavic je kategorie

familiarni a prav@&podobnd, laboratoréi podporovana(tabulka 3)

El Escorial klasifikace se ukazuje byt omezena aezpi pi klinickych studiich
a rozhod nemé prognosticky vyznarKELLER 2006, str. 413)

Kategorie zahrnuji progresivni onemeéoh + objektivni piznaky léze periferniho

a centralniho motoneuronu v bulbarni oblasti apre&nich oblastech.

Tabulka3 Revidovana El Escorial klasifikace onemé&ch  motoneuronu
(Prevzato KELLER 2006, str. 414)

Kategorie

znamky postizeni horniho i dolniho motoneuronuigeht

jista ALS oblastech

znamky postizeni horniho a dolniho motoneuronwdage

Jista familiarni ALS oblasti a identifikace genové mutace spojované S AL

znamky postizeni horniho a dolniho motoneuronuvwaaid

praveépodobna oblastech, postizeni horniho motoneuronu je kragjial

znamky postizeni horniho a dolniho motoneuronu
v jedné oblasti a EMGidkaz akutnich denergaich znén
ve 2 nebo vice svalech ve 2 nebo vicecktinach

pravdépodobna, laboratoré
podpadena

znamky postiZzeni horniho a dolniho motoneuronu
mozna v jedné oblasti nebo postizeni horniho motoneuronu
ve vice oblastech

Pri zacatku na jedné horni koating se Sifi nejprve na druhou horni kéetinu, pak na
DK, kontralateralni DK a nakonec na bulbarni knajin
Pfi bulbarnim za&atku dochazi déle k postizeni nejprve na HK a gstwa hrudni

segmenty a DK. Mohou se vyskytovat symptomatickéise, ale jsou vzacne.

Negativni diagnosticka kritéria: nejsou elektroblegické, zobrazovaci (CT, MR)
nebo patologické zndmky jiné choroby, které by yndahy proces vystlit. Mezi negativni
projevy pati také nepitomnost sfinkterovych poruch, poructnch pohyld a kognitivniho
deficitu.

Kognitivni poruchy sice nepatk bezné symptomatice ALS, aléi prospektivnich
neuropsychologickych studiich se zjistily porudmntalnich exekutivnich funkci az u 50 %
pacientz. Demence se udava jen asi v 5 %, byva fronto-tedhgibo typu a tito nemocni se
castoradi do tzv. ALS-plus syndrégm
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V roce 1990 byla WFN vypracovana nova podeggin diagnosticka kritéria,
ozna’ovana podle mista svého vzniku El Escorialskd@lgta dale modifikovana konferenci
v Airlie v roce 1998.

Posuzuji se 4 zakladni krajiny:
1. mozkovy kmen,
2. kreni,
3. hrudni,
4. lumbosakralni micha.

Centralni priznaky zahrnuji

« zvySené reflexy z oblasti mozku: maseterovy, dauatyialni, pseudobulbarni
priznaky,

o zvySené Slachookosticové reflexy na cktinach vetre pritomnosti reflen na
atrofickych kodetinach,

» Hoffmanniv priznak, spastickéfznaky (Babinski),

» vyhaslé bisni reflexy.

Periferni priznaky zahrnuiji:
» svalové atrofie, fascikulace, snizené nebo vyhaflexy.

Z laboratornich nalez mohou byt zvySeny svalové enzymy (CK obvykleceeneiz
10x nad horni limit, @kdy i ALT, AST, LDH), sérovy kreatinin (odpovidé&t&m svalové
hmoty).

V likvoru mize byt hyperproteinorachie (obvykle ne vice neZl)l Qegenerativni
zneny kortikospindlni a kortikobulbarni drahy visgledku Wallerovy degenerace lzékdy
prokazat jako hyperintenzity na MR v sekvenci TidrieLAIR. AMBLER 2006, str. 10)

2.8 Aktualni diagnosticka kritéria ALS

Definitivni ALS: objektivni klinické fiznaky postizeni PNS i CNS xech krajinach.

Pravdépodobna ALS: klinické znamky postizeni PNS i CNS alaspe dvou
krajinach, rekteré znamky CNS rostraliod p-iznaki 1éze PNS.

Pravdépodobna, laboratord podporovana ALSklinické znamky léze PNS a CNS jen
v jedné krajid nebo pouze zndmky CNS v jedné kéafinPNS léze podle EMG alegpoe
dvou svalech ve dvou krajinach. Zobrazovaci a latwni vySeteni musi vylodit jinou
pricinu.

Mozna ALS: klinické znamky léze PNS a CNS s@imiepouze v jedné krajihnebo
pouze CNS ve dvou nebo vice krajinAch nebo PNSIld&atizovana rostraltd od CNS
a forma Kklinicky pravépodobna, laboratoréi podporovana ALS nelke byt potvrzena.
Ostatni mozné dg musi byt vydeny.

Pouhé periferni postizeni ve fafrprogresivni (spinalni) svalové atrofise povazuje
podle sodasnych kritérii jen za suspektni a tito nemocnsmejz#&azovani do klinickych
studii. V praxi je nutno tuto formu akceptovat jakariantu ALS se stejnym terapeutickym
postupem i sledovanifARMBLER 2006str. 10
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Kromeé typickych forem se odliSuji jeStALS-plus syndromy a ALS imitujici
syndromy

Podle kritérii musi sglovat uvedena kritéria pro ALS — klinicka, elektmdjogicka
i zobrazovaci, ale maji jestlalSi projevy jako endemicky vyskyt, extrapyrangdgiznaky,
cerebelarni degeneraci, demenci, autonomni postizgrjektivni senzitivni poruchy nebo
poruchy @nich pohyli. Obdob@ se vyleiuje jeSE ALS s laboratornimi abnormitami
nejistého vyznamu /p pritomnosti monoklonalni gamapatie, autoprotilatelemalignich
endokrinnich abnormit, lymfomugzanych infekci nebo exogennich taxi(AMBLER 2006,
str. 11)

2.9 Pomocna vySet reni

2.9.1 Uloha elektrofyziologie (EMG)

EMG by ndlo potvrdit periferni Iézi klinicky zjevnou, prokézlézi klinicky dosud
latentni a vylodit jinou etiologii. Neexistuje specificky EMG naleo ALS a nalezy je vzdy
nutno interpretovat v korelaci s klinickym obrazesalSimi vySeenimi.

Puvodni EMG kritéria pro ALS podle Lamberta (1960):

* normalni senzitivni nervové @k potencialy (SNAP),

* rychlost vedeni motorickymi viakny ne nizsi ne%oatormy,

» pritomnost aktivnich denerstaich a reinervanich projevi (fibrilace, fascikulace,
ztrata motorickych jednotek — MJ, amy potenciat MJ — MUP) ve flech krajinach
(3 korretiny nebo 2 + bulbarni oblast).

Konkrétni EMG nalezy jsou:

» kondukni studie (neurografie) klasicky v mezich normytariokd neurografie nize
byt abnormni @ nizké amplitud sumaniho svalového akiho potencialu (CMAP)
v disledku atrofie; senzitivni neurografie uae byt abnormni /i koexistujici
polyneuropatii (diabetes, starSi pacienti),

» prijehlové EMG by iy byt piitomny projevy aktivni denervace (fibrilace a pionit
ostré viny) a projevy chronické denervace/kolateralreinervace (komplexni
repetitivni vyboje, ztrata MJ, simplifikace intedacni kfivky s rychlou frekvenci
paleni nad 10 Hz, 2t8eni MUP, polyfazie a instabilita komplexnich MU
sowasném postizeni centralniho motoneuronu vaaterbyt frekvence paleni nizsi.

| v EMG se posuzuityri zakladni krajiny pro hodnoceni:

* mozkovy kmen — svaly jazyka, obje, m. masseter (jeho postizeni je vSak spiSe
pozajsi),

* oblast hrudni michy — paraspinalni &dni svaly; pro mozkovy kmen a hrudni michu
se pozaduje abnormni nalez alespgednom svalu,

» oblast keni a lumbosakralni michy — pozaduji se abnormnénaha koeetinach ve
dvou svalechiizné inervace (kenoveé i nervove);dkdy pi EMG se niZe zjistit £ZSi
postiZzeni na strahtenaru a relativni uséeni hypotenaru (split-hand fenomén).
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Diagnosticky velmi vyznamnym nalezem jsou fasakulde mozné je prokézat
Klinicky, EMG, ale také sonograficky. Majhsto multifokalni vyskyt aitkzita je sodasna
pritomnost slabosti, atrofii a alterace reflexPii EMG registraci majicasto abnormalni
morfologii (polyfazie, dlouhé trvani). Fascikulalbez dalSich projevmotorické |éze nemusi
byt vyraz@ abnormnim nalezem. Vyskytuji se mamp chronickych k&novych lézi
(lokalizovany jen v fslusném myotomu)AMBLER 2006, str. 11)

2.9.2 Laboratorni testy

Mezi laboratorni testy, které byety byt vySeteny pi podezeni na MND, jsou kroen
zaretlivych ukazatel (FW, CRP) také hladiny tyroxinu a TSH a hladina2Bditaminu.
(KELLER 20086, str. 414)

2.9.3 MR

Zobrazovaci metody a zejména MR slougtpvsim k vylaieni jinych strukturalnich
lézi CNS jako je roztrousena skler6za, mozkové rgadejména nadory v oblasti foramen
magnum, Arnold-Chiariho malformace, AV malformacanguryzmata a multiinfarktového
postizeni mozku. U onem@ain motoneuronu lze zjistit hyperintenzivni signati FLAIR
vySeteni) v oblasti kortikospinalniho traktu, zejménado raménka capsula interna. Lze
nekdy vidtt i hypointenzivni signal v gyrus precentralis,rigtge pravapodobr dissledkem
depozit iont Zeleza. Moderni MR techniky, jako je zobrazovamhgri difuzniho tenzoru
(DTI) a magnetizeni transfer (MT) vyrazh zvySuji citlivost zachytu Iéze kortikospinalni
drahy, dokonce/@d vznikem klinickych/fznaki. (KELLER 2006, str. 414)

2.9.4 PET

Pozitivni emisni tomografii |ze prokazat postizgnéfrontalniho kortexu u ALS
pacient: s kognitivnim postizenim. U pacigntbez demence je patrnd dysfunkce
talamofrontalni drahy. KELLER 2006, str. 414)

2.10 Diferencialni diagnoza

Tabulka 4  Diferencialni diagnostika ALS

cervikalni spondylogenni myelopatie
Arnold-Chiari malformace
syringomyelie a syringobulbie
araz elektrickym proudem
postradi&ni postizeni
tumor CNS

Strukturdlni postiZzeni a pora#ni
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hyperthyre6za
hyperparathyre6za
intoxikace €zkymi kovy
lathyrismus

Metabolické a toxické fi¢iny

multifokalni motoricka neuropatie (MMN)
chronicka demyelinizai polyneuritida
(polyradikulopatie)
roztrouSena skleroza

myastenia gravis
Myozitida s inkluznimi &lisky (IBM)
Polymyozitida

paraneoplasticky sy

Zanéty a poruchy imunity

Myositidy

X vazana spinobulbarni atrofie (Kennedyho nemoc)
deficit hexosoaminidazy A
hereditarni spasticka paraplegie s amyotrofiii
Hereditarni onemoc#ni spinocerebellarni ataxie
okulofaryngealni dystrofie
adrenomyeloneuropatie
deficit kyselé maltazy

HTLV-1 myelopatie
HIV myelopatie
Creutzfeldt-Jakobova nemoc
lues

Infekce

2.11 Terapie

Pred zahgjenim Wby je nezbytné, aby byl nemocny o své chonmaiormovan. Pokud
neni diagnéza definitivni, je vhodné i dopéitikonzultaci na pracovisti, které ma s ALS
zkuSenosti. Redejdeme tak opakovani dalSich zbyyeh vySeeni, diagnostické tapani
a prodluzovani nejistoty u nemocného. Informaceemati by rda byt wcna, pravdiva.
BohuZel nedZeme nemocnému slibit uzdraveni, ale ani zlepS#@zime se vyzdvihnout
urcita pozitiva, jako moznost zpomaleni progrese, vostii nekterych symptorh
a i probihajici vyzkum nemoci a studie novychi.lele vhodné, kdyz pohovoru jéitpmen
blizkyclen rodiny.(AMBLER 2006, str. 11)

Optimum pro pé& je koordinovany multidisciplinarni tym, kdeildzitou roli maji
i specializované sestry seznamenéeSenim neuromuskularnich problénfyzioterapeuti,
ergoterapeuti, dast logopeda, dietetika, protoze komunikace a palykproblémy se
prohlubuji s progresi nemoci, ale i socialniho pramika. Terminalni stadium iibhe byt
obvykle pedvidano. MZeme naplanovat pomoc a podporu pacientovi i @difasté jsou
obavy a strach a jedezité znovu ujistit pacienty a jejich rodiny, Z mozné zvladat
i terminalni piznaky. AMBLER 2006, str.12)
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2.11.1 Farmakoterapie

Vzhledem k nejzrejSim etiopatogenetickym teoriim byly u ALS zkou$eiyizre]Si
léky. rinnost byla prokazana pouze u riluzolKELLER 2006, str.415Riluzol (Rilutek) je
antagonista glutamatu, inhibuje ukoVani glutamatu z presynaptického zalemi
a predpoklada se i blize neeny inhibni efekt na postsynaptickou fazigmosu.

Na zéklad Kklinickych studii bylo prokdzano prodlouZzeréefiti v pameru o rekolik
mesiai (2-20 nesiai). Pri podavani Riluzolu je zejména vdaberni dok¥ nutno sledovat
jaterni testy. KELLER 2006, str. 415graf 9, tabulka 15)

Podle dopordeni VZP je indikovan u nemocnych, kde nemoc trvéemeéz 5 let
a funk'ni vitalni kapacita plic je vySSi nez 60 %. Nendditny u nemocnych s tracheostomii
a nutnosti podfrné ventilace. Podavd se 2 x 50 mg, optindd®0 minut ped jidlem.
(AMBLER 2006, str. 11)

Ostatni léky ze skupiny blokatovapnikovych nebo sodikovych kanalu, antikonvulziv,
antioxidant, neurotropnich faktéy enzymovych preparatnebo hormoia se ukazaly jako
newinné. KELLER 2006, str. 415)

2.11.2 Symptomaticka lIé ¢ba

Zanetuje se nafznaky, které pacienta nejvice &htji nebo ohrozuiji.

U jednotlivych piznaki mizeme pouZzit nasledujicicliu:

» zvySeni slieni — amitriptylin, atropin, botulotoxin nebo i irgate ggl. karotis,

» fascikulace - antiepileptika (karbamazepin, gabajpgn fenytoin, pregabalin,
diazepam, vitamin E,

e spasticita, crampi — baklofen, sirdalud, tizanidiiiazepam,

» husta sliznini sekrece — mukolytika (karbocystein),

e Sialorrheu - botulotoxin doffusni zlazy,

e zacpa — zvySenyipem tekutin (vlakniny, objemova osmoticka projitaadlycerinovée
¢ipky),

* macove poruchy — amitriptylin, oxybutyrin,

e anxieta — diazepam,
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* deprese — amitriptylin, SSRI,

» dysfagie, ztrata hmotnosti — zlepSeni kvality zivgbrodlouzeni peziti u perkutanni
endoskopické gastrostomie (PEG),

* respiracni insuficience — neinvazivni pozitivni tlakova titedni podpora (NIPPV),
podpirny ventila’ni rezim v domaci ge— BIPAP (bilevel positive airway pressure),

e dusnost v terminalnich stadiich — morphilMBLER 2006, str. 12)

2.11.3 Vyziva

Pri progredujicich poruchach polykani u ALS dochanekostaténé vyzi¢, obvykle
v3ech slozek potravy, v néii mie proteini. Ubytek vahy je Zisoben ztratou svalové hmoty
pri denervani atrofii, ale zejména nedostdteym giisunem Zivin a naslednym katabolismem.
Ztrata moznosti pohybu vede i k atrofii z inakyivMalnutricezhorSuje svaloveé atrofie a tedy
I svalovou slabost.

Obvykle tekutiny se ile polykaji nez kaSovita strava. Nevhodna je strava
s nehomogenni konzistenci (kaSovita s pevnymi Kpuekvhodna jsou/fliS sucha jidla nebo
prili§ tuha. Jidlo je nutno podavat vzdy v&eabkud to nelze tedy vlieZe na boku. Zaklon hlavy
zteZuje polykani(graf 8, tabulka 13, 14)

Kalorické potraviny jsou sladké krémy, maslo, médvedeni PEG je indikovano
okamzit pri zretelné ztr&t hmotnosti. Pokud vigledku katabolismu dojde k hypalbuminemii
je i1 takovy maly opermi vykon rizikovy. Proto jeréba pacienim vysétlit nutnost
a uzite'nost zavedeni perkutanni gastrostomie.

Pri tezké dysfagii jecasto nutné zavedeni perkutanni gastrostomie (PPGY je
indikovan u paciernit ktesi maji dysfagii a v daf) kdy vitalni kapacita neklesne pod 50 %.
(KELLER 2006, str. 416)

2.11.4 Respira €ni obtize

K respira'nimu selhani dochazi obvyklé mterkurentni infekci dychacich cest nebo
pri plicni embolii. | pi zlepSeni stavu po adekvatnébé zistavaji casto pacienti psychicky
zavisli na ventilaci. Kroeh slabosti dychacich sualse na respiréni insuficienci podili
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i zahlerni, hypersalivace, neschopnost odkaSlavani a mikleltdzy. Chronicka
hyposaturace vede k pulmonalni hypertenzi a settiapéavé srdéni komory. Tomu lze
predejit tracheostomii sizenou ventilaci. Ta je vSak né&ma na oSetovatelské zajighi a ne
vzdy ji Ize zajistit v domacich podminkach.®zhodovani o tracheostomii a ventilaci bylm
byt bran Zetel na pacientovo/ani.

Dechova nedostataost mize vést k nutnosti zavedentizené ventilace
s tracheostomii.KELLER 2006, str. 416)

2.11.5 Paliativni |é ¢ba

Paliativni l&ba zaina jiz od stanoveni diagn6zy. Protoze postiZzermigmaa vede
k omezeni schopnosti wiznych oblastech, jerdba tuto |ébu zandrit individualne
a koordinovad v tymu fyzioterapeuta, neurologa, psychologa, rgasterologa, logopeda
a sledovat i respiréni schopnosti.

PostiZzeniiedi je vyrazné u bulbarni formy, kde je j&€§to ukitou dobu zachovana
moznost psani nebo ukazovani na tabulce pismenondakzbyva moznost komunikace
pohledem a mrkanim, které vSak vyZaduje vysoké kyanwa oSeatbvatelsky personal.
(KELLER 2006, str. 416)

2.12 Prognéza

Podle rekolika epidemiologickych studii gmérné trvani ALS je 2—4,3 let. Kolem
25 % nemocnych/pZije 5 let a 8-16 % 10 let. Rychlost progrese njacz variabilni
a konkrétni progrese u jednotlivého nemocného &adpovida o jeho progndze. Rémd
prizniwjSi progndzu ma PLS, PSA a pseudobulbarni fo(asiBLER 2006, str. 11)
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3  Vyzkumne cile a zam éry

3.1 Cil

Je vySSi vyskyt kafetinove formy ALS nezZ bulbéargi trupove formy.

3.2 Zamer

RychlejSi progresy onemo#gmi a kratSi dobu fezivani maji pacienti s bulbarni
formou onemocEni nez pacienti s k@etinovou formou ALS.

DelSi doba pezivani je u pacietituzivajici Rilutek.

ALS postihuje spiSe muZze nez zeny.

Velky potet pacieni je zavislych na pomoci druhé osoby.

Poruchy polykani jsotdastjsi u bulbarni formy ALS.

3.3 Metodika vyzkumu

Informace do prizkumnécasti jsemcerpala ze zdravotnické dokumentace nemocnych.
Upiesiujici informace o aktualnim stavu nemocnych jsenskaiala rozhovorem

s oSetujicimi lékai pacient..
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3.4 Soubor 20 jedinc u s grafy

V prabéhu 8 let (1.1.2000-31.12.2008) bylo v ambulancirolgické kliniky PKN
sledovano 20 nemocnych s dg ALS. Jednalo se o & Adnmui, pramérného ¥ku (61,8),

median (63,5 let).

Podklady o klientech jsem ziskala ze zdravotniakdéudhentace. O jednom

nemocném mam informace z internetovych straneke kiegm pise jeho kamarad.

U nemocnych jsem sledovaléky pohlavi, pdet let Zivota, formy ALS, BMI, poruchy

polykani a dalSi parametry uvedené v nasledujiiohlkach a grafech.

Tabulka 5

O© 0O ~NO UL, WNPE

S
(N )

12
13
14
15
16
17
18
19
20

O© oo ~NOOhA~WNPRE

Souhrnné informace o nemocnych pacientech

pohlavi

muz
Zena
muz
Zena
Zena
Zena
muz
muz
muz
muz
Zena
muz
Zena
Zena

amrti

ne
ne

ano

ano
ne
ne
ne

ano
ne

wk
76
48
74
67
51
64
54
61
51
56
69
57
67
65
63
67
50
78
73
45

uzivali Rilutek

ano
ano
ano
ano
ano
ano
ano
ano
ne

forma ALS
koketinova
koketinova
koketinova
koketinova
kotetinova
kotetinova
kowetinova
kowetinova
koketinova

bubarni

bubarni
koketinova

trupova
kotetinova

bubarni
kotetinova
koketinova

trupova

trupova
koketinova

dominantni
koncetina

prava
prava
prava
prava
prava
prava
prava
prava
prava

vék kdy

kde obtize zaly onemocrli
PHK 73
PDK 43
HKK 71
LDK 60
HKK 39
LDK 59
LDK 51
PDK 60
PDK 45
bulbo-faringeélin 54

hypomimie 64
LHK + LDK 53

pletencové svaly 64
PHK 59
bulbo-faringeéin 61
PDK 59
PHK 43

pletencové svaly 74

pletencové svaly + HKK 71
DKK 40

povolani - prace
s chemickymi latkami

ano
ne
ne
ne
ne
ano
ano
ano
ne

pocet let
nemoci

NoagrwagG~Nwaow

BMI
28,7
31,1
22,6
25,8
26,1
31,9
29,4
27,1
30,2
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10
11
12
13
14
15
16
17
18
19
20

O©CoO~NO O~ WNPE

OO NoO oA~ WNE

ne ano prava ano 30,1
ne ne prava ne 29,7
ne ne prava ne 26,9
ano ano leva ano 23,5
ano ne prava ne 25,5
ne ne prava ano 23,6
ano ano prava ne 23,2
ne ano prava ne 26,8
ano ano leva ano 24.3
ano ne prava ne 26,3
ne ano prava ne 22,1
poruchy
komunikace  polykéni  poruchy dychani hybnost kordetin
bez obtizi ne ne slabé HKK
bez obtizi ne ne paraparéza DKK, slabé HKK
problémova ano ano nehybné HKK, slabé DKK
problémova ano ano kvadruparéza, oslabeni trupu
problémova ano ne nehybné HKK, slabé DKK
bez obtizi obasné ne paraparéza DKK
bez obtizi ne ne kvadruparéza
problémova ano ano kvadruparéza, oslabeni trupu
problémova obasné ne kvadruparéza
problémova ano ano nehybné HKK, oslabeny trup
problémova ano ano oslabeni HKK, trupu, DKK
problémova obasné ne asymetrické kvadruparéza
problémova obasné ano asymetrické kvadruparéza
bez obtizi ne ano asymetricka kvadruparéza
problémova ano ano oslabeni HKK, trupu, DKK
problémova obasné ne hemiparéza l.dx., oslabeni trupu
problémova ne ne asymetricka kvadruparéza
bez obtizi obasné ne kvadruparéza, oslabeni trupu
problémova ano ano kvadruparéza, oslabeni trupu
problémova ano atasné kvadruparéra, oslabeni hlavy
porucha
chiize schopnost sebeobsluhy inkontinence integrity kiize bolesti
dopomoc Cast&nd solstatnost neni ne ano
nezvlada nesaistatnost neni ne ano
nezvlada nesaistatnost ano ano ano
nezvlada nesaistatnost neni - zacpa ano ne
velka dopomoc neseébtatnost neni ne ne
velka dopomoc cast&na solistatnost neni ne ne
nezvlada nesastatnost neni ne ano
nezvlada nesaistatnost neni - zacpa ne ano
nezvlada nesaistatnost neni ne ne
velka dopomoc neseébtatnost polakysurie, zacpa ano ne
velka dopomoc neseébtatnost je ne ne
velka dopomoc cast&na solistatnost olktasna ano ne
nezvlada nesaistatnost ma@ova cévka ano ano
nezvlada nesaistatnost neni ne ne
velka dopomoc casté&na solistatnost neni ne ano
velka dopomoc nesébtainost je ano ano
nezvlada nesaistatnost neni ne ne
nezvlada nesaistatnost neni ne ano
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19 nezvlada nesaista‘nost je ano
20 nezvlada nesalsta:nost nenf ne

Tabulka 6 Paiet muZ a Zen nemocnych ALS

pohlavi pg;‘;:ﬁ procenta
Zena 8 40%
muz 12 60%
Graf 1 Pongr muai a Zzen nemocnych ALS
pohlavi

O zena

B muz

Tabulka 7 V¢ék nemocnych P vzniku onemoc#ni v tabulce

vek detnosti  procenta

40 2 10,00%
50 3 15,00%
60 8 40,00%
70 3 15,00%
80 4 20,00%
nad 80 0 0,00%

ano
ne
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Graf 2 Vék nemocnych P vzniku onemoc#ni

vék nemocnych p i vzniku onemocn éni

po et nemocnych

40 50 60 70 80 nad 80

vék

Tabulka 8a Patet let Zivota s ALS v procentech
pocet

léta nemoci nemocnych procenta
2 4 20,00%

3 4 20,00%

4 2 10,00%

5 4 20,00%

7 4 20,00%

7 a vice 2 10,00%

Graf 3a Paet let zivota s ALS v procentech tgZivani

Prezivani s ALS

OFRLNWhOU

poéet nemocnych

2 3 4 5 7 7 a vice

poéat let




Tabulka 8b Paiet let Zivota v zavislosti na foALS

Graf 3b

Tabulka 9

Graf 4

priamér poétu let

forma nemoci
bubarni 3
konéetinova 5,21
trupova 3

Patet let Zivota v zavislosti na fodALS

progrese ALS - pocet let nemoci

O bubarni
| koncetinova

O trupovéa
Formy ALS
forma poéet, procenta
nemocnych
konéetinova 14 70%
bubarni 3 15%
trupova 3 15%
Formy ALS
Formy ALS

@ koncetinova
| bubarni

O trupové
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Tabulka 10 BMI u nemocnych ALS v procentech
pocet

BMI . 1. procenta
nemocnych

23 2 10,00%

24 3 15,00%

25 1 5,00%

28 7 35,00%

30 3 15,00%

30 a vice 4 20,00%

Graf 5 BMI u nemocnych ALS

BMI u pacient U

po éet osob

O N A O ©
! !

Ol o= L]

23 24 25 28 30 30 avice

BMI

Tabulka 11 Rizikové povolani v procentudlnim zastoupeni

rizikové y
. pocdet osob procenta
povolani
ano 8 40%
ne 12 60%
Graf 6 Rizikové povolani — prace s chemickymi latkami

Rizikové povolani

Oano @ne
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Tabulka 12 Kon¢etina, na které zaly obtiZze u kodetinové formy ALS

konéetina pOcet,
nemocnych
HKK 2
PHK 3
DKK 1
LDK 3
PDK 4
LHK + LDK 1
Graf 7 Kon¢etina, na které Zaly obtiZe u kodetinové formy ALS

kon ¢etina, kde obtize za ¢aly

O HKK
m PHK
0O DKK
O LDK
m PDK
O LHK + LDK

Tabulka 13 Pritomnost poruchy polykani u bulbarni, Ketinové a trupové formy

celkem
ano olras ne nemocnych
bulbarni 3 3
konéetinova 5 4 5 14
trupova 1 2 3
Tabulka 14 Pritomnost poruchy polykani v procentech
ano olas ne

bubarni 100%

konéetinova 36% 29% 36%

trupova 33% 67%
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Graf 8 Paiet nemocnych s poruchou polykani

Poruchy polykani

o N B~ O
|

po et
nemocnych

=

ano obcéas

€etnost poruchy polykéani

ne

@ bubarni
m koncetinova
O trupova

Tabulka 15 Doba grezivani u paciedtuzivajici Rilutek

pocet let nemoci uzivali Rilutek 1 ano, 0 ne

BNWWRNODOONNDONOWOE O W
RPORRFRPRPRRPRORRFRPROOORORRRERER

umrti ba O ne

PFRPPPRPPPPOOOOOOOOO0OOOO
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Graf 9 Doba grezivani u paciedtuzivajici Rilutek

0 Délka Zivota p Fi uzivani Riluteku
@ pocet let
8 nemoci
@ _ _
E 6 — | uzivali
4 Rilutek - 1
4 ano, 0 ne
2 ] ] O dmrti- 1
ano, 0 ne
O N T T T T T T T |-|\ I:L' T |-|\
pacienti 1 3 5 7 9 11 13 15 17 19

Tabulka 16 SokEstainost pacierits ALS

sol¥sta¢nost paet procenta
éastefna sol#staénost 4 20%
nesol#staénost 16 80%
Graf 10 Stav sobstatnosti u pacierit
Sob éstaénost

o ¢asteéna
sobésta¢nost

B nesobéstaénost

Tabulka 17 Schopnost dize u pacierits ALS

chizi poéet’ procenta
nemocnych
nezvlada 12 60%
velka 7 3506
dopomoc
dopomoc 1 5%
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Graf 11 Zvladani clize u pacierit

schopnost ch tze

O nezvlada
| velka dopomoc
O dopomoc
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4 Kasuistika 48-leté D.B.

Informace pevzaté ze zdravotnické dokumentace a oda$eiho |ekde.

4.1 Identifika éni Udaje

Jméno: D.B.

Rok narozeni: 1961

Vek: 48 let

Pohlavi: Zenské

Stav: vdana

Vzdélani: vywena

Povolani: invalidni dchodce od roku 2005

diive pracovala jakodhice
Narodnost: ceska

Vyznani: bez vyznani

4.2 Lékarskada anamnéza

Osobni anamnéza:
V détstvi mela béZné dtské nemoci. V Uunoru 2004 prédla chripku. Poté zé&ala
pocitovat bolesti PDK, které imitovali tromboflebitidéi?ostupg se rozvinula paraparéza

dolnich koretin s oslabenim i HKK.
Alergie: Augmentin, Penicilin.

Abuzus: 1 cigareta derin(pied vznikem nemoci 30cigaret deépnalkohol nepije od zjighi
diagndzy, ped onemocEnim pilezitostre.
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Farmakologicka anamnéza

Trvale uziva:

Koenzym Q10 2-2-2

Vitamin B, C, E

Rilutek 50mg 1-0-0 vysazen v lednu 2008

Rodinnd anamnéza:
Matka zentiela v 63letech na sréiei onemochni, otec zerfel v 52letech na karcinom
recta.

Dé&ti mé dw& — ok zdravé.

Socialni anamnéza:
Bydli s byvalym manzelem a kamaradkou ik o ni staraji. Zakonny manzel odjel

na Kubu ped 25lety a nevratil se.

Diagnosticky zawr:

Amyotroficka lateralni skler6za — keéetinova forma s kvadrusymptomatologii.

4.3 OSetrovatelskd anamnéza a hodnoceni nemocného podle

Marjory Gordonové

4.3.1 Vnimani zdravi

U pani D.B. byla provedena diagnosticka hospitabza roce 2005. vodem této
hospitalizace byla bolest a Spatna hybnost PDKrespesie prave ruky spiSe v noci. &@m
z diagnostickéhoifjeti byla ALS s kvadrusymptomatologii.

Pani D.B. se snaZi¢movat pozornost svému onemeéphn Olias dodrZzuje zasady,
které ji byly dopordovany zdravotniky. Nemocna nema moc vyraznou psb@megemocni.
Chape zavaznost svého onemaidna snazi se, aby jeji posledni léta Zivota bytavena
s pibuznymi a co nejlépe. GHa by se dozédét vice informaci o své choréb
a o gedchéazeni dalSim komplikacim.
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Ztézuje si na nedostatek finarich prostedki k nakoupeni dalSich pamek
uleRtujicich ji denni rezim. Rada by se i figdas odvdcila svym pe&ovateiim za jejich

velkou pomoc.

4.3.2 VyZiva — metabolismus

Pani D.B. ndii 150 cm a vazi 57 kg. Jeji BMI je 25,33 coz oddavinirné nadvaze.
Rada ma tradni ceska jidla.

Pije ovocné vy nebocaj, nema-li tyto tekutiny, napije se vody. D&mvypije asi
1,5 litra tekutin.

Chuw k jidlu ma stejnou jakotpd onemocEnim, ale Spath se ji polyka — ma pocit

vaznouciho sousta. Rada si déarenebo v noci &co sladkého, pry na obaleni nérv

Obtize ji &la pri stravovani pohyb rukou do Ust, ktery ji unavujeyderpava, tudiz je

prevazre krmena, aby ®la silu na polykani potravy.

Alkohol nepije.

4.3.3 Vyluéovani

Stolici m& pevazri pravidelnou 1lkrdt za 48 hod. Konzistenci stolicé mpry
piiméienou podle skladbyfpaté potravy a mnozstvi tekutin. Trpi @snou inkontinenci
stolice. Neni schopna pozdrzet defekaci do dosdwalsty, tudiz dochazi k z&iéteni odtvu,
coz ji obtzuje a zostuzuje. K pravidelnosti defekat¢espo oldas uziva Lactulosy a snazi se
dodrZovat pitny rezim.

Ma obtize s m&enim. StZuje si na Unik mdé, pied dosaZzenim toalety. Pogje casté
nuceni na mé&eni s nutnosti vypraadvani m@oveho méchyre. Frekvenci méeni ma 1,5 az
2 hodiny.

38



4.3.4 Aktivita — cvi ¢eni

Pani D.B. mé& s ohledem na jeji zdravotni a fyzistay velmi omezenou aktivitu. Pani
D.B. se pohybuje na invalidnim voziku s dopomocin&eddky nebo byvalého manZela.
Doma ma k uleteni obsluhy a p& klozetové keslo, polohovaci postel s antidekubitarni
matraci.

V piesunech z postele na Zidiiklozet potebuje pomoc druhé osoby.

V posteli se snazi pohybovat sama, nenidili unavenda, pomoci hrazéty
a Zelsicku. Jeji pohyb vizku je taky velmi omezeny.

Neni schopna dize, samostatnychi@suri a ani zakladni sebefiéhezviada.

Pri vétSi namaze potiuje nedostatek vzduchu a zadychava se. Trpi tadtiyka
a Uzkosti. Otas se ji pi velké zakZi objevi periferni cyanoza.

Zatezujici je pro ni i pijem potravy, takZe je dokrmovana.

Domu za ni dochazi sestra z agentury domate,géera s ni provadi dechova &mi

a cviteni k prevenci kontraktur a spasticity.

4.3.5 Spanek a odpo ¢€inek

Pani D.B. spi v noci nedostatg. Udava patebu dospani v gbéhu dne, protoze
v noci nespi z @vodu bolesti v zadech a mi kortetin. Chodi spét okolo dvaadvacéaté

hodiny. Pak usina bez obtizi. V noci se opakévardi a vstava kolem sedmé hodiny ranni.

Pokud se &hem dne citi unavena, pak odp@ v posteli nebo spi.

4.3.6 Vnimani (citlivost) — poznani

Pani D.B. nosi bryle na blizko. Je s nimi spokajeDeptrie nevi. Na kontroly
k o¢nimu lékdi chodi nepravidek Obtize se sluchem nema.

Neni spokojena s vyvojem onemenn Byla by rada, kdyby za nikdo vykesil jeji

problémy. Obava se dalSiho osudu.
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Schopnost komunikace: odpovida s problémy. Spatji vyslovuji slovaRet je
pomala, obas zadrhava. Dlouho ji trvd nez vyfgdco by si pala. Ri delSich ¥tach se

zadychava.

Ona i jeji blizci jsou pateni 0 moznosti pouzivani komunikdch tabulek a zdnaji

je uplatiovat @i komunikaci.

Spolupracuje podle toho jak se vyspi a podle tgdia@u ma naladu. Snazi se ovladat,

ale olgas se rodli, Ze si nezvladne nic gkht sama tak jakoid.

Velmi ¢asto je unavena a citi seceypare.

4.3.7 Sebepojeti — vnimani sebe sama

Mysli si, Ze je spoleenska, ale s@asné onemoemi ji priliS komplikuje Zivot. Mysli
si, Ze nevypada dob a Ze se na ni vSichni divaji. M& obavy, aby neftil jeji defekt, ktery

se ji vytvail na sacru.

Nevi, pr@ Spatné ¥ci potkaly pra¥ ji. Mini tim onemocéni amyotrofickou lateralni

skler6zou, zvlaSkdyz ma toto onemo¢ni tak malou incidenci.

Je unavena a rozmrzeldieB den pospéva, coz snizuje jeji celkovou aktivite.

pasivni a obas to vypada, Ze jiz nema zajem o boj s nemoci.

4.3.8 Role — mezilidské vztahy

Pani D.B. bydli s byvalym manzZelem a kamaradkoodinném domku. Zakonny

manzel odjel na Kubuipd mnoha lety a stale se jegevratil.

ProtoZe doma maji schody, je odkazadna na pomo@disbby k jejich skonani. Nyni
ma zazadano o posuvnou ploSinu, ktera by ji umaisisi rozsah pohybu po domku.

Ma dw dcery se kterymi si docela d@brozumi. Festo ma pocit, Ze jim némuje

dostaténou pozornost.
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Rada si zajede na invalidnim voziku do obchodnitimw v doprovodu kamaradky.
Tento vylet vnima jako velkou udalost.

Okcas ji pekazi zavislost na druhych, i kdyz je rada, Ze sé siaraji. Je nerozhodna
a vahava ¢i novym wcem a situacim.

Prace v domacnosti jiz ¢kolik let nezvlada. Je réada, Ze ji v kuchyni poméh&
kamaradka.

4.3.9 Sexualita — reproduk ¢€ni obdobi

Pani D.B. ma d¥ dcery. Byla dvakrat vdana. Libi se ji statni mu&e vznikem
onemocgni m4 vSak spiSe jiné starosti nez sexudlni ZivadyZz nszné pohlazeni nikdy
neodmitne.

Chela by vice soukromi a romantiky s milujicim muzZexe, neni si jista, zda ji bere

stale jako atraktivni Zenu.

4.3.10 Stres — tolerance, zvladani

Stres zvlada &tSinou Spat#, protoZze je pry rozhozena bolesti a nemodedP
onemocgnim zvladala stres dob. S pitelem a kamarddkou ma harmonickétplstvi. Ma
v nich velkou oporu a je si toh@&doma. Vyskyt komplikaci u onemo#m a postup nemaoci
zvlada Spatta

Boji se, Ze jeji povatelé jiz nadale nebudou zvladatéip® ni a daji ji do

zdravotnického Zdzeni.

4.3.11 Zivotni hodnoty —p Fesvédéeni, vira

Pani D.B. pehodnotila své Zivotni hodnoty po vzniku onemwénUwdomila si, Ze

jeji rodice zeniteli brzy a Ze ona by mohla také zZémNa prvni misto stavi zdravi.
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Veérici neni, ale v krizovych chvilich se dovolava Bobaufa, Ze se najde agob

k Uplnému uzdraveni z ALSide, nez bude pro ni pozd

4.4 OSetrovatelské problémy pani D.B.

Tabulka 18 OSetovatelské diagnozy podle NANDA domeén

<
—

(4%

OSetrovatelské domény 0s3. diagndza Cislo dg. Nazev diagnozy
00099 Neefektivni podpora zdra
aktualni ZhorSené udrzovani
) ] 00098 ] _
1. doména: podpora zdravi domacnosti
zlepSeni _ _
] 00082 Efektivni Iéebny rezim
zdravi
e 00103 Porusené polykani
aktualni :
00001 Nadnirné vyZiva
. .y Riziko deficitu €lesnych
2. doména: vyziva 00028 )
_ tekutin
potencialni _
Ochota ke zlepSeni bilanc
00160 _
tekutin
Porusené vyprazdvani
00016 _
maoci
aktualni _ : _
vyprazdiovani 00020 Funkni inkontinence ma
3. doména: moci 00017 Stresova inkontinence &ng
vyluéovani zlepSeni Ochota ke zlepSeni
00166 _
a vynena zdravi vyprazdiovani mai
gastrointestinalni aktualni 00014 Inkontinence stolice
funkce potencialni 00015 Riziko zacpy
respir&ni funkce aktudlni 00030 PorusSena ra plynm
4. doména: ] aktualni 00095 Poruseny spanek
o spanek -
aktivita - _ zlepseni o
odpatinek ) 00165 Ochota ke zlepSeni span
odpaiinek zdravi
aktivita - pohyb aktualni 00085 ZhorSena pohyblivos
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ZhorSena pohyblivost na

cta

1%

Dt

00091
lazku
ZhorSena schopnost se
00090 o
premistit
00088 Porusené dire
L Riziko imobilizatniho
potencialni 00040
syndromu
energeticka e 00050 Porusena energie
) aktualni .
rovnovaha 00093 Unava
kardiovaskularni a 00033 Oslabené dychani
pulmonalni aktualni 00032 Neefektivni dychani
odezva 00092 Intolerance aktivity
Deficit sebepée [
00109 Pl _
oblékani a upravzevrejsku
Deficit sebepée pi
7 z 00108 7 Ve p - n
sebepée aktualni koupani a hygien
00102 Deficit sebegé i jidle
Deficit sebepée pi
00110 PeE R
vyprazdiovani
5. doména: ) e
' Zhorsena verbalni
vnimani — komunikace Aktualni 00051 '
o komunikace
poznavani
6. doména: 00125 Bezmocnost
, aktualni
vnimani sebepojeti 00124 Beznafj
sebe sama potencialni 00054 Riziko osatosti
sebelcta aktudlni 00119 Chronicky nizkéa sebel
télesny obraz aktualni 00118 Poruseny obéke t
7. doména: o zlepSeni Ochota ke zlepSeni funkcg
rodinné vztahy ) 00159 _
vztahy zdravi rodiny
8. doména: sexualita aktualni 00065 Neefektivni sexualni Zivq
9. doména:| posttraumaticka o Riziko stresového
potencialni 00149 o
zvladani odezva syndromu po femiseni
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o

zawvze — 00148 Strach
odolnost 00146 Uzkost
viidi stresu Aktualni 00147 Uzkost ze smrti
reakce na zvladani — -
00070 Oslabenérzpusobeni
zagze
00069 | Neefektivni zvladani zéte
zlepSeni Ochota zlepsit zvladani
] 00158 s
zdravi zagze
L zlepseni Ochota ke zlepseni
10. domena: Zivotni princip ) 00068 )
zdravi duchovni pohody
11. infekce potencialni 00004 Riziko infekce
domeéna: aktualni 00046 PoruSena kozni integrit
bezpenost | télesné poskozenj _ o
potencialni 00155 Riziko pad
ochrana
12.
doména: | télesny komfort aktualni 00133 Chronicka bolest
komfort

13. doména:irst/vyvoj

Nezjistila jsem aktualni ani potencionalni ééeatelskou

diagndzu

O3etovatelské diagndzyipvzaty z knihy J. Matkové. (MARECKOVA 2006
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5 Diskuse

Je vySSi vyskyt keetinové formy ALS neZ bulbarhitrupoveé formy.

Vyzkumny cil, ktery se tykatetnosti forem u ALS byl potvrzen. Profesor Ambler
uvadi, Zze 65% nemocnych je postizenodatimovou formou ALS, 25% bulbarni formou, 8%
maji nemocni s PSA a 2% s PLS. Docent Keller uv&ei, 60-85% nemocnych trpi
koncetinovou formou ALS a 15-40% bulbarni formou ALS.ndSem souboru jsem zjistili
informaci, kterou ukazuje graf 4, Ze 70% nemocnipi kontetinovou formou ALS, 15%
pacientt ma bulbarni formu a 15% trupovou formu ALS. Tytgskedky se kloni k obma
autofim a to nejspiSe proto, Zelinsoubor z podobnych podminek jako mame my.

RychlejSi progresy onemagn a kratSi dobu fezivani maji pacienti s bulbarni formou

onemoceni nez pacienti s kalatinovou formou ALS.

Progrese onemoeni je vyraz®i rychlejsi u bulbarni formy nemoci nez u kKetinové
formy. Pa@et let Zivota s nemoci je u bulbarni formy ve shkatté skupit 3 roky, u trupové
formy jsou to také 3 roky. Nemocni s ketinovou formou je peet let v paméru 5,21 let.
Tato skuténost je zobrazena v grafu 3b.

Docent Keller uvadi celkovou dobugzivani u nemocnych s ALS 3-5 let a profesor
Ambler 2-4,3 roku. Dale profesor Ambler uvadi 25%mwocnych peZivajici 5 let a 8-10%
nemocnych fezivajici 10 let. Nagkterych internetovych strank&aterpajici informace ze
zahranéni literatury se uvadi, Zze 20% paciittje 5 nebo vice let a az 10%epiva déle nez
10 let a 5% zije 20 letv naSem souboru mé&gziva 5 let 20% nemocnych a 10% nemocnych
Zije vice nez 7 let. 50% nemocnych v naSem soulppediva zatim 1-5 let od prvnich
piiznaki nemoci. V tomto fipact je naS soubor asi vice podobny souboru pana mnafes

Amblera.

DelSi doba pezivani je u pacieftuzivajici Rilutek.

Jelikoz ve skupi& zminovanych 20 nemocnych uZzivali témvsSichni lek Rilutek,

nemohu objektivé posoudit, zda je dobaq¥ivani delSi u nemocnych uzivajicich tento 1ék.
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Podle informaci z klinickych studii Riluteku, produje tento Iék Zivot nemocnyntiplizné

0 18 nesial (2-20 nesial). Paiet let gezivani je zndzowmo v grafu 9.

ALS postihuje spiSe muZze nez Zeny.

ALS v této skupig nemocnych postihuje ve 40% Zeny a v 60% muZetgakazuje
graf 1. Podle literarnich zdrojpostihuje muze vice nez Zeny v pom 1,2-1,6:1 (podle

Amblera). Mohu protdici, ze tento udaj se mi potvrdil.

Velky p@et pacient je zavislych na pomoci druhé osoby.

Velmi brzy po zjiséni diagndzy ztraci pacienti schopnost sebep20% nemocnych
je ve sledované skupiinnemocnych ¢ast&né sokEstatnych a 80% nemocnych je
nesolgstatnych. Tato informace je znaz@éma v grafu 10 (tabulka 16). @Ghi pacienti
zpatatku zvladaji pomoci francouzskych hdli choditka, po #kolika mésicich kowi na
invalidnim voziku s pd@ebou asistence druhé osoby. Mezi 20 sledovanymii lgbtebuje
dopomoc pouze jeden nemocny, ktery kKathpouziva francouzské hole adals potebuje
oporu druhé osoby. Sedm nemocnychrgmtje velkou dopomoc. Chodi s pomoci chodéika
se opiraji o invalidni vozik a ujdou jeskolik kroka. Jsou plg zavisli na pomoci pevatele.
Dvanact nemocnych, coz je 60% nemocnych ze sledoskuapiny, chzi nezvlada ubec
a ani se nepostavi na nohychito 12 nemocnych je odkdzano naqateleci pribuzné.
Samostatné fiesuny na invalidni vozik nezvladaji a rozsah pohybulizku maji taktéz
omezeny odpovidajici formALS a stadiu nemoci. Grafické znazémh schopnosti diee je
v grafu 11 (tabulka 17).

Poruchy polykani jsodas¥jSi u bulbarni formy ALS.

Poruchy polykani byvaji u bulbarni formy ALS prvnipiiznakem onemodmni.
V uvedené skupih nemocnych je ve 100% porucha polykatiitgmna u bulbarni formy
onemocgni. U kortetinové formy je porucha polykanfifpmna ve 36%, ve 29% je porucha
ob¢asnd a ve 36% se u nemocnych neobjevila. U trupmwdy ALS je porucha polykani
piitomna v 33% a v 67% je poruchacabna. Informace jsou znazény v grafu 8 (tabulka
13, 14).

46



6 Zaver

Zpracovavala jsem informace o 20 nemocnych amyiokodi lateraini sklerézou.
Ziskavéani dalSich informaci o vyvoji onemeéoh u €chto pacient bylo velmi zdlouhavé
a slozite. Nebyl mi umozm pfistup k informacim o pacientech v ramci ochranyvpra
pacienta a povinnosti &@nlivosti zdravotnickych pracovnik Vice informaci jsem ziskala
pouze uitetiny pacieni.

Z dostupnych zaznaimjsem dospla k zagru, Ze je ve prosggh pacieni vhodna
centralizace p#. Centra by ®la zaji¥ovat komplexni p& o pacienty a jejich blizké.
Poskytovat informace offznacich, diagnostice, #pobu I€by, komplikacich a progresi

onemocgni. Tato centra by #hy vytvaret informani letdky, které by distribuovaly mezi

ey ae

~

Na p&i o pacienty maji spolupracovatizni specialisté. PéAt mezi & neurolog,
psycholog, prakticky léka rehabilit&ni pracovnik, ergoterapeut, logoped, ORL feka
gastroenterolog, vyZivovy specialista, pracovngaraury domaci pe a dalsi.

K zakladnim pdebam nemocného [FatzajiSéni dostaténé vyzivy na pechodnou
dobu pomoci nasogastrick& nasojejunalni sondy a nebo zavedeni PE&GUPEJe
k dlouhodobému Ziveni. Tyto alternativy jsou jedinmoZznosti fijmu potravy a tekutin
enteralni cestou.

Pri nedostateném dychani se paciémh podava kyslikova terapie a to du
v nemocninim ¢i v domacim prosedi. Domaci oxygenoterapie ude probihat prostou
inhalaci kysliku pomoci bryli z kyslikové lahve upané na invalidni vozik (vifloze 2 a 3 je
ukazka pistroji umoziujicich domaci oxygenoterapii). DalSi metodou jeddp@t kyslik
pomocineinvazivni pozitivni tlakové ventidai podpory nebo ip vytvoreni tracheostomie
s moznosti pIné uéeé plicni ventilace.

Komunikace byva v poktilé fazi nemoci pomoci komunikaich tabulek. B Uplné
neschopnosti pohybu artikdlsich svah vterminalni fazi nemoci se ke komunikaci
s nemocnym vyuZivaji pohybyc¢ip coZz je vyerpavajici pro nemocného i quvatele.
VyZaduje to ivelkou trlivost a dostatekasu ke kontaktu s nemocnym.¢ié vhodna je

piitomnost osobniho asistenta.
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Vzhledem k malému p@tu nemocnych se i praizkum vymyka celostatnim
tabulkam.

Nejvice nemocnych lidi je veckové skupig mezi 50 a 60 lety Zivota a to ve 40%.
Pcatet let gezivani s nemoci je zavislé na f@mALS. Paet let gezivani s nemoci ve
skupirg, o které jsem @a informace, je 1-10 let Zivota s ALS. Nejvice bge ve skupit do
3 let nemoci a potéipzivsi 5 a vice let.

Formou ALS vyskytujici se v 70% je keetinova forma, po 15% je zastoupena forma
bulbarni a trupova.

Rizikovost povolani nehraje v této skupinsob roli. Onemociio 40% osob, ki
pracovali s chemickymi latkamii hnojivy. 60% osob nebylo v kontaktu s chemikaliem
V praci ani pi zajmovychéinnostech.

Umrti na toto onemoemi je v mé skupi& nemocnych 40%. 60% nemocnych stéle
Zije.

VétSina nemocnych ma BMI mezi 25 a 28 a to ve 35¥%baoh. 20% nemocnych je
obéznich s BMI nad 30. 10% nemocnych ma BMI do 23.

Statisticky nevyznamna je zavislostku nemocnych f vzniku onemoc#ni a jejich
hodnoty BMI na pétu let greZivani.

V této skupig 20 nemocnychigvazuji pétem muzi nad Zenami.

Mezi zakladni oSeébvatelské problémy pat porucha sokstatnosti a sebeobsluhy
v béZnych dennickinnostech, fi pohybu a p piijimani potravy. Pla nesolistanych je
80% nemocnych, 20% pebuje dopomoc druhé osoby a parky k usnadeni pohybu. 60%
osob nezvlada d¢izi, 35% potebuje velkou dopomoc a 5% pelbuje dopomoc hll druhé
osoby nebo poitek. DalsSi misto zaujima porucha komunikace, paymsiykani a porucha

dychani.

Amyotroficka lateralni skleréza je jednou z nejv§&ith chorob s velmi neblahou
prognézou. Tudiz jei¢ba usilovat o velmidasnou diagn6zu a && s &innou komplexni
terapii.

Déle pokr&uje vyzkum, jehoZ cilem je objasnit dalSi patogekét ctje a hledani
lé¢ebnych postufy kauzalni i podfwné I&by.

DuleZita je tymova spoluprace vSech igtinych odbornik ktera by nila vést ke
zlepSeni kvality Zivota pacieint v dokg, kdy nejsme schopni chorobny proces zastavit.

Asociace ALS/MND sdruzuje pracovniky, zdravotnigkgrsonal i samotné pacienty,

ktefi se snazi pomahat nemocnym¢ygeim osobam i zdravotnickému personalu.
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Seznam pouzitych zkratek

AHC
ALS
BDNF
BiPAP
CIDP

CMAP

CNTF
(CNF)

CRP
CT

DK
DKK
DNA
DTI
EAAT?2
EEC
EMG
HK
HKK
IBM

Ig
IGF-I
IGF-I/1

LIF

Arlie House kritéria

Amyotroficka lateralni skler6za

brain-derived neurotrophic factofigtovy faktor)
bilevel positive airway pressure — padpy ventila&ni rezim v domaci @gé
chronicka zattlivd demyeliniz&ni polyneuropatie
sumani svalovy akni potencial

ciliary neurotrophic factor @istovy faktor)

C reaktivni protein

paitacova tomografie

dolni kortetina

dolni koncetiny

deoxyribonukleova kyselina

zobrazovani pomoci difuzniho tenzoru

exprese a funkce glutamatového transportpiioteinu
El Escorial kritéria

elektromyografie

horni kortetina

horni kortetiny

myozitida s inkluznimidlisky (inclusion body myositis)
imunoglobuliny

insulin-like growth factor 1

insuline-like growth factor I/11 (istovy faktor)

leukemia inhibitory factor
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MakroEMG

MJ

MMN

MND

MR

MT

MUNE

MUP

NGF

NIPPV

ORL

PEG

PEJ

PLS

PSA

SFEMG

SOD1

SSRI

WFEN

elektromyografie s moznosti zachytitcak potencialy vSech svalovych
vlaken jedné motorické jednotky

motorické jednotky
multifokalni motoricka neuropatie

onemocgni motoneuronu (motor neuron disease)
magnetické& rezonance

magnetizani transfer

odhad peétu motorickych jednotek

zmeny potencial MJ

nerve growth factor

neinvazivni pozitivni tlakova venttiai podpora
Oto-Rhino-Laryngologie

perkutanni endoskopické gastrostomie
perkutanni endoskopicka jejunostomie
primarni lateralni skler6za

progresivni (spinalni) svalova atrofie
elektromyografie z jednotlivych svalovychkéa

superoxidova dismutaza 1

Selective serotonin reuptake inhibitor (inhibitagtného vychytavani
serotoninu)

World Federation of Neurology @&ové neurologické federace)

51



9 Seznam tabulek

Tabulka 1
Tabulka 2

Tabulka 3
Tabulka 4
Tabulka 5
Tabulka 6
Tabulka 7
Tabulka 8a
Tabulka 8b
Tabulka 9
Tabulka 10
Tabulka 11
Tabulka 12
Tabulka 13
Tabulka 14
Tabulka 15
Tabulka 16
Tabulka 17
Tabulka 18

Ficiny degenerativnich zém
Ctyfi oblasti mozného postizeni michy a mozkového kneejagich griznaky
centralni a periferni

Revidovana El Escorial klasifikace onemda€ motoneuronu

Diferenciélni diagnostika ALS

Souhrnné informace o nemocnych pacientech

Pdet muzi a Zen nemocnych ALS

\¢k nemocnych p vzniku onemoc#ni v tabulce

Peet let zivota s ALS v procentech

Peet let Zivota v zavislosti na foRTALS

Formy ALS

BMI u nemocnych ALS v procentech

Rizikové povolani v procentualnim zaptmi

Kotetina, na které zaly obtiZze u kotetinové formy ALS

Fitomnost poruchy polykani u bulbarni, Ketinové a trupové formy

Ftomnost poruchy polykani v procentech

Dobaigezivani u pacieftuzivajici Rilutek

Sobsta’nost pacieni s ALS

Schopnost &ke u pacierits ALS

Osebvatelské diagndzy podle NANDA domén

52



10 Seznam graf G

Graf 1
Graf 2
Graf 3a
Graf 3b
Graf 4
Graf 5
Graf 6
Graf 7
Graf 8
Graf 9
Graf 10
Graf 11

Pondr muzi a Zen nemocnych ALS

ek nemocnych P vzniku onemoc#ni

Poet let Zivota s ALS v procentech fegivani
Pdet let zivota v zavislosti na fodALS
Formy ALS

BMI u nemocnych ALS

Rizikové povolani — prace s chemickymiadi
Kortetina, na které zaly obtiZze u kodetinové formy ALS
Pd&et nemocnych s poruchou polykani

Doba fezivani u pacieftuzivajici Rilutek
Stav salstatnosti u pacierit

Zvladani adize u pacierit

53



11 Seznam pfiloh

Ptiloha 1
Ptiloha 2
Ptiloha 3

Ribalova informace — Informace pro uzivatele
Domaci kyslikova terapie
Mobilni koncentrator kysliku

54



Priloha 1

Pribalova informace — Informace pro uzivatele
RILUTEK 50 mg potahované tablety

Riluzolum

Prectéte si pozorn é celou p Fibalovou informace d Five, nez zaénete tento
pFipravek uzivat
» Ponechte siifbalovou informaci proifipad, Ze si ji budete p@bovat pecist znovu.

» Mate-li jakékoliv dalSi otdzky, zeptejte se svéékate nebo Iékarnika.

» Tento gripravek byl pedepsan Vam. Nedavejte jej Zadné dalSi &sklohl by ji ublizit, a to
i tehdy, mé-li stejnéffiznaky jako Vy.

* Pokud se kterykoli z nezadoucictinka vyskytne v zavazné i@, nebo pokud si vSimnete

» jakychkoli nezadoucich ¢inki, které nejsou uvedeny v tétdilpalové informaci, prosim,

scklte to svému |ékia nebo Iékarnikovi.

V pribalové informaci naleznete
1. Coje RILUTEK a kéemu se pouZiva

Cemu musite &novat pozornost, nez sgete RILUTEK uZivat
Jak se RILUTEK uziva

MoZné nezadoucicinky

Jak RILUTEK uchovavat

DalSi informace

S o o

1. CO JE RILUTEK A K CEMU SE POUZIVA
Coje RILUTEK

Lécivou latkou v pipravku RILUTEK je riluzole, ktery jsobi na nervovy systém.
K ¢emu se RILUTEK pouziva

RILUTEK se pouZiva u pacieins amyotrofickou laterarni sklerézou (ALS).

ALS je forma onemocmi motorickych neuraln kdy napadeni nervovych biio
zodpowdnych za posiléani instrukci do stalede ke slabosti, svalovému Ubytku a ochrnuti.

Zanik nervovych buk pii onemocgni motorickych neurolh miZze byt zgisoben pilis
vysokou hladinou glutamatu (chemicka slemina genasejici nervové vzruchy) v mozku a v miSe.
RILUTEK zastavuje uvalovani glutamétu, coz imde pomoct fi ochraré nervovych busk pied

zni¢enim.



Pro vice informaci o ALS a oidodu pr@& Vam byl gipravek gedepsan prosim kontaktujte

svého lékee.

2. CEVI\'/IU MUSITE VENOVAT POZORNOST, NEZ ZACNETE RILUTEK
POUZIVAT

Nepouzivejte RILUTEK
jestlize jstealergicky/a (precitlivély/a) na I€ivou latku nebo na kteroukoliv dalSi sloZku
RILUTEKU,
jestlize méte onemocréni jater nebo zvySené hladiny ¢kterych jaternich enzyin
(transamindz) v krvi,
jestlize jstetéhotna nebo pokud kojite
Zvlastni opatrnosti p¥i pouziti RILUTEKu je zapot Febi
Rekrgte svému léka
» jestlize mate jakékolpotize s jatry: Zloutnuti Kize nebo Bima VaSich &i (Zloutenka),
swedéni po celémdle, pocit, Ze jste nemocndly, jste nemocnaly
» jestlize VaSdedviny nepracuji spolehlig
» jestlize matehore¢ku: muze to byt diky nizkému @tu bilych krvinek, coz riwe zmisobit
zvySeni rizika infekce
» jestlize je Vam méhnez 18 let. Pouziti RILUTEKuU uét neni dopordeno, protoZe o jeho
pouZziti u této populace neni k dispozici dostatdermaci.
V pripadé, Ze se na Vas &které vySe uvedené fiznaky vztahuiji, nebo si nejste jisti, sélte to
svému lékai, ktery rozhodne o dalSim postupu.
Vzajemné pisobeni s dalSimi I&vymi pFipravky
* Prosim, informujte svého |éka nebo |ékarnika o vSech lécich, které uZivate rst
uzival(a) v nedavné deéba to i o Iécich, které jsou dostupné bezilgkaho pedpisu.
Téhotenstvi a kojeni
« NESMITE UZIVAT RILUTEK, pokud jste nebo si myslitée byste mohla bythotna, nebo
kojite.
» Pokud si myslite, Ze byste mohla b§ihatna, nebo pokud zamyslite kojit, konzultujte éo s
svym lékaem ged tim, nez zmete RILUTEK pouZivat.
Rizeni dopravnich prostedki a obsluha stroji:
» MuZetetidit nebo pouzZivat jakékoli nastroje nebo strojekynl po poZiti tohoto ffpravku

nepoctujete zavrat.

3. JAK SE RILUTEK POUZIVA
» Doporuwena davka je jedna tableta dvakrat denn



* Tablety by nély byt uzivany usty kazdych 12 hodin ve stejnourdetobu kazdy den (tj. rano
a veer).
Jestlize jste uZil(a) vice RILUTEKU, nez jste nél(a)
* Pokud uZzijete fili§ mnoho tablet, kontaktujte ihned svého kkaebo nejblizSi odteni
Iékarské pohotovosti.
Jestlize jste zapomal(a) uzit RILUTEK
» Pokud jste si zapongi{a) vzit svoji tabletu, Upkvynechte davku a vezite si dalSi tabletu
v obvyklou dobu.
* Nezdvojujte nasledujici davku, abyste nahradilgenechanou tabletu.
» Mate-li jakékoli dalSi otadzky, tykajici se uzivaohoto fFipravku, zeptejte se svého lé&a
nebo lékarnika.

4. MOZNE NEZADOUCI UCINKY

» Podobr jako vSechny léky, f¥e mit i RILUTEK nezZadoucidinky, které se ale nemusi

vyskytnout u kazdého.
DULEZITE
Ihned sclte svému lekdi

» jestlize se u Véas vyskytne jakédkdtiorecka (zvySeni teploty), protoZze RILUTEK inde
zpasobit snizeni ptu bilych krvinek. Vas lékavam miZze chtit odebrat vzorek krve, aby
owveétil pocet bilych krvinek, které jsouateZité v obras proti infekcim.

» jestlize se setkate gkterymi z nasledujicichifznakia: Zloutnuti Kize nebo Blma Vasich ¢&i
(Zloutenka), s&déni po celémdle, pocit, Ze jste nemocndaly, jste nemocné/y, @eto mohou
byt piiznaky onemoaini jater (hepatitis). Zatimco uzZivate RILUTEK, Vé&&ka muze
provadt bézné krevni testy, aby se uijistil, Ze tato situaeeastala.

Velmi ¢asté nezadouci €inky (vyskytuji se u vice nez 1 z 10 paciénRILUTEKu jsou:

* Unava

e pocit, Ze jste nemocnaly

* zvySené hladiny gkterych jaternich enzyin(transaminaz).

Casté nezadouci €inky (vyskytuji se mezi 1z 10 aZ 1 ze 100 padipRILUTEKu jsou:

* zAvrat - otuptlost nebo bréni v Ustech zvraceni

» ospalost zvySeni tepoveé frekvence srdgatajem

* bolest hlavy bolest licha- bolest

Méné ¢asté nezadouci &inky (vyskytuji se mezi 1 ze 100 az 1 z 1000 paéieRILUTEKuU jsou:

e chudokrevnost (anémie)

» alergicka reakce

o zaret slinivky biisni (pankreatitis).



Pokud se kterykoli z nezadoucich &nk vyskytne v zavazné niie, nebo pokud si vSimnete
jakychkoli nezadoucich &ink, které nejsou uvedeny v této fibalové informaci, prosim, sdlte

to svému lék&i nebo Iékarnikovi.

5. JAK RILUTEK UCHOVAVAT
* Uchovavejte mimo dosah a dohlegtid

* NepouZivejte RILUTEK po uplynuti doby pouZitelngskitera je uvedend na krébe

a blistru.

6. DALSI INFORMACE
Co RILUTEK obsahuje

» |éCivou latkou je riluzol
e pomocnymi latkami jsou:
o Jadro: hydrogenfosfotean vapenaty, mikrokrystalicka celul6za, koloidmizody
oxid kiemiity, magnesium-stearat, sodnd kroskarmeldzy.
o Potah tablet: hypromel6za, makrogol 6000, oxidnitigy (E 171).
Jak RILUTEK vypadé a co obsahuije toto baleni
» Tablety jsou potahované, ve tvaru tobolky a biléz#a tableta obsahuje riluzolum 50 mg a na
jedné straéitablety je vyrazeno "RPR 202",
 RILUTEK je k dostani v baleni s 56 tabletami (distty kazdy se 14 tabletami) a jecan
K vnitinimu uZiti.
Drzitel rozhodnuti o registraci
Aventis Pharma S.A., 20 Avenue Raymond Aron, F-@2A6tony Cedex, Francie
Vyrobce
Sanofi Winthrop Industrie, 56, Route de Choisy ag,B--60205 Compiégne, Francie

DalSi informace o tomtorfpravku ziskate u mistniho zastupce drzitele rombtid registraci.



Pfiloha 2
Domaci kyslikova terapie

HomekFill je kompletni domaci kyslikovy
systém, ktery  poskytuje  paciém
jednoduché abezpeé napldni jejich
vlastnich  penosnych tlakovych lahvi
z koncentratoru kysliku.

Tento systém proto umddje pacienim VetSi

nezavislost a volnost.

Systétm je pld hrazen zdravotnimi

pojistovnami.

Vyhody pro pacienta:

* plnéni lahvi doma
* pacient nize pouzivat koncetrator a plnit lahve najednou
» absolut’ bezpeény systém opuzivani (napautomatické vypinanitppinéni, kdyz je
lahev naplina)
* nezavislost
» pacient se vraci ke svobdd a ktivnimu Zivotu diky své mobiit
» zvySuje harmonii a kvalitu Zivota
* Vyhody pro p&ovatele:
« mért dodavek tlakovych lahvi
» vysoce spolehlivy systém, ktery nevyZaduje udrzbu
Prevzato zhttp://www.sivak.cz/katalog/kyslikovy-system-hom&iphp




Priloha 3

Mobilni koncentrator kysliku

Usnadrné dychani pomoci mobilniho
koncentratoru kysliku MOBILAIRE 5.
Poskytuje optimalni koncetraci kysliku

atim podpé dychani. Je to skiy

pomocnik pro doméci kyslikovou
terapii.

Tichy, nenarény, bezpény.

Mobilni kyslikovy koncentrator

MOBILAIRE 5 naSi zékaznici n&éasgji

pouzivaji jako alternativni feSeni

k obvyklym kyslikovym lahvim. Budete
piekvapeni jeho velkou kapacitou
a velmi nizkou hlanosti.

MOBILAIRE 5 je nenarény na obsluhu

i na udrzbu. Jeho ovladani je opravdu jednoduckésamorejmosti, Ze jeho provoz je

bezpeény a spolehlivy. Na zakl&dsvych cetnych kontrolnich pruk se mize nasadit zcela

‘\ Koncentrator kysliku je pthhrazen

E vSemi zdravotnimi poji®vnami.

o el

i “‘ « Ukéazka zapojeniifstroje

? v domacnosti.

Prevzato zhttp://www.sivak.cz/katalog/kyslikovy-koncentratombilaire5.php
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