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Amyotrofická laterální skleróza (ALS) je fatální rychle progredující neurodegenerativní 
onemocnění postihující primárně motoneurony mozku a/nebo míchy. V posledních 
letech byla publikována řada nových doporučení týkajících se diagnostiky ALS včetně 
přístupu ke genetickému testování těchto pacientů, a také terapie, resp. obecně kom-
plexního managementu tohoto onemocnění a jeho komplikací a komorbidit. Cílem 
tohoto sdělení je sumarizace zmíněných doporučení a nejdůležitějších aktuálních 
poznatků o tomto mimořádně závažném onemocnění. 

Klíčová slova: amyotrofická laterální skleróza, onemocnění motoneuronu, genetické 
testování, frontotemporální demence, elektromyografie, gastrostomie, neinvazivní 
ventilace, dříve vyslovené přání.

Amyotrophic lateral sclerosis: new guidelines on diagnostics and management

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a fatal, rapidly progressive neurodegenerative 
disease that primarily affects motor neurons in the brain and/or spinal cord. In recent 
years, a number of new recommendations have been published regarding the diag-
nosis of ALS, including the approach to genetic testing of these patients, as well as the 
therapy or general comprehensive management of this disease and its complications 
and comorbidities. The aim of this article is to summarize these recommendations and 
the most important current knowledge about this very serious disease.
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Úvod
Amyotrofická laterální skleróza (ALS) je 

fatální neurogedenerativní onemocnění, kte-

ré se manifestuje rychle progredující slabos-

tí kosterních svalů v důsledku degenerace 

motorických neuronů mozku a/nebo míchy 

(Goutmann et al., 2022). Jde tedy o jedno z tzv. 

onemocnění motoneuronu (motor neuron 

diseases). Klinicky se ALS nejčastěji projevuje 

čistě motorickou smíšenou parézou (kombi-

nující projevy degenerace centrálního a pe-

riferního motoneuronu), případně parézou 

periferní nebo centrální. Onemocnění začí-

ná v jedné oblasti těla (obvykle na některé 

z končetin, asi v 20–25 % případů v bulbární 

oblasti či vzácně ve svalech trupu) a postupně 

progreduje, šíří se do dalších oblastí těla a po-

zvolna generalizuje (Goutman et al., 2022a). 

Onemocnění bylo původně považováno za 

čistě motorické, v posledních letech narůstá 

evidence o překryvu onemocnění s dalšími 

neurodegenerativními chorobami, především 

pak s frontotemporální demencí (FTD), která 

je plně vyjádřena asi u 10–15 % ALS pacientů. 

Dalších asi 35 % pacientů s ALS podle recent-

ních prací vykazuje mírnější kognitivní poru-

chy (Strong et al., 2018; Pender et al., 2020; 

Abrahams, 2023), které zahrnují např. deficit 
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