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Amyotroficka laterdlni skleréza (ALS) je fatalni rychle progredujici neurodegenerativni
onemocnéni postihujici primarné motoneurony mozku a/nebo michy. V poslednich
letech byla publikovéna fada novych doporuceni tykajicich se diagnostiky ALS véetné
pristupu ke genetickému testovani téchto pacientd, a také terapie, resp. obecné kom-
plexniho managementu tohoto onemocnéni a jeho komplikaci a komorbidit. Cilem
tohoto sdéleni je sumarizace zminénych doporuceni a nejdllezitéjsich aktudlnich
poznatkl o tomto mimoradné zdvazném onemocnéni.
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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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Uvod

Amyotroficka lateralni skleréza (ALS) je
fatalni neurogedenerativni onemocnéni, kte-
ré se manifestuje rychle progredujici slabos-
ti kosternich sval( v dasledku degenerace
motorickych neuronl mozku a/nebo michy
(Goutmann et al., 2022). Jde tedy o jedno z tzv.
onemocnéni motoneuronu (motor neuron
diseases). Klinicky se ALS nejcasté&ji projevuje
Cisté motorickou smiSenou parézou (kombi-
nujici projevy degenerace centrainiho a pe-
riferniho motoneuronu), pfipadné parézou
periferni nebo centralni. Onemocnéni zaci-

na v jedné oblasti téla (obvykle na nékteré
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z koncetin, asi v 20-25 % pfipadd v bulbarni
oblasti ¢i vzacné ve svalech trupu) a postupné
progreduje, sifi se do dalsich oblasti téla a po-
zvolna generalizuje (Goutman et al., 2022a).
Onemocnéni bylo plivodné povazovano za
Cisté motorické, v poslednich letech narlsta
evidence o pfekryvu onemocnéni s dalSimi
neurodegenerativnimi chorobami, predevsim
pak s frontotemporalni demenci (FTD), ktera
je pIné vyjadrena asiu 10-15 % ALS pacientd.
Dalsich asi 35 % pacient( s ALS podle recent-
nich praci vykazuje mirné;jsi kognitivni poru-
chy (Strong et al., 2018; Pender et al., 2020;
Abrahams, 2023), které zahrnuji napf. deficit
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