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Tab. 4. Prehled nejcastéjsich klinickych projevd ¢i komorbidit ALS a jejich doporuceny management dle recentné publikovanych EAN/ERN guidelines (Van
Damme et al,, 2024) a/nebo publikovanych doporuceni ke kognitivni dysfunkci (Abrahams, 2023)

Symptom ¢i Doporuceny management

komorbidita

REC, VYZIVA, POLYKANI

Re¢, Hodnotit kvalitu pfimé (face-to-face) i nepiimé (telefon, e-mail) komunikace logopedem.

komunikac¢ni Nabidnout moznosti alternativni a augmentativni komunikace (AAC) podle potfeb pacienta, a to od jednoduchych metod (mazaci tabulky, abeceda)
obtize pres vyuziti tzv. fecovych asistentd AAC na pocitaci, tabletu ¢i mobilnim telefonu az po pokrocilé technologie (eye-tracker).

Chrapot Logopedicka péce.

Viyziva obecné

Identifikovat priciny ev. redukce vahy a snizeného pffjmu tekutin a/nebo pevné stravy.
PYi zjisténi redukce véhy a/nebo polykacich potiZi doporucit pacientovi rezimovéa opatfeni (zména konzistence stravy/tekutin, polohovani
kjidlu, pouziti pomucek, doplnky stravy).

Poruchy polykéni | Diskutovat vyhledovou moznost zavedeni gastrostomie pravidelné jiz od casnych fazi ALS a vysvétlovat vyhody jejiho ¢asného zavedeni,

(enterdIni &i anaopak nevyhody/rizika zavedeni pozdniho. U pacientl srozvijejici se respira¢ni insuficienci je vhodné nejprve zavést gastrostomii.

parenterdini U pacientt indikovanych ke gastrostomii ma byt zavedeni bezodkladné, v ramci ev. cekani na zakrok je ke zvazeni zavedeni nasogastrické sondy.

vyZiva) Pokud nelze zavést gastrostomii, je mozné zvazit parenteralni vyzivu.

Sialorrhea Pti vybéru moznych feseni brat v ivahu komorbidity a nezadouci Ucinky. Informovat pacienta, Ze nékteré napoje (sladké, kyselé, mléko, dzusy apod.)
mohou stimulovat salivaci. Jako léky 1. volby zvazit anticholinergni Iéky (@mitriptylin, atropin, glykopyroldt, oxybutinin, scopolamin apod.). Zejména
u pacientd s pseudobulbarmimi piiznaky zvazit kombinaci dextrometorfanu a chinidinu (DMQ, v CR nedostupné ani jako IPL). Pii silné sialorrhei
a absenci efektu/intoleranci farmakoterapie zvazit aplikaci botulotoxinu do slinnych 7laz (pouze cestou center). Pfi absenci efektu vsech zminénych
moznosti zvazit radioterapii. Chirurgické postupy se nedoporucuji. Nenf evidence k efektu odsavacek (mohou zvysovat produkgi slin).

Zacpa Aktivné se dotazovat na pfitomnost zacpy. Zjistit, zda byla pitomna jiz pfed rozvojem ALS. Identifikovat mozné priciny, napt. opioidy, anticholinergika,

NIV (vy3si stfevni plynatost), imobilizace, dehydratace, nedostatecny pfijem vldkniny, oslabent bfisniho lisu. Doporucit vidkninu a pfijem tekutin, pfi
nedostatecném efektu laxativa. Zajistit moznost pravidelného vyuziti toalety. Zd(raznit vyznam mobilizace pacienta/fyzioterapie.

RESPIRACNI SYMPTOMY

ucinnost kasle

Laryngospasmus | Identifikovat mozné pficiny, napt. kontakt tekutin nebo slin s hlasivkami, koufeni, gastroezofageélni reflux, silné pachy, emoce, alkohol, ostré jidla, chladny
vzduch. Priciny lé¢it a/nebo doporucit pacientovi, aby se vyhnul spoustéctim, pokud je to mozné. Informovat pacienty/pecovatele, ze jde o ,self-limited”
piiznak. Doporucit nasledujici manévr: rychlé napifmeni horni poloviny téla — nddech nosem — opakované polknuti — pomaly vydech pfes jen mirné
pooteviené rty. V krizich uzit jednorazové benzodiazepiny (napf. sublingvalné). Pri astém vyskytu ev. jejich pravidelné uzivani.

Nedostatec¢na Zvazit augmentacni techniky (manuéiné asistovany kasel, techniky tzv. stohovéni dechu v¢. pfipadného vyuziti ambuvaku pro jeho podporu

v rdmci tzv. lung volume recruitment), pfi nedostatecné Gcinnosti zvazit kaslaciho asistenta (cough assist), pfipadné odsavacku.

Vlysokd hustota
hlend

Zrevidovat aktudini medikaci (zejména ev. léky na sialorrheu), instruovat pacienta ovlivu hydratace, dietnich opatfeni, polohovani,
ev. odsavani. Zvazit zvih¢ovani vzduchu, nebulizaci, betablokatory, mukolytika (acetylcystein, guaifenezin) ¢i jejich kombinaci.

Respira¢ni
insuficience

Neinvazivni ventilace (NIV) ma byt nabidnuta viem ALS pacientlm se subjektivnimi ¢i objektivnimi symptomy a/nebo laboratornimi zndmkami
respiracni insuficience, ato bez ohledu na soucasnou bulbarni dysfunkci. Invazivni ventilace (IV) mé byt s pacientem diskutovana v rdmci
planovani péce v pokrocilych stadiich onemocnéni. Je doporuceno vyhnout se nepldnované (emergentni) IV. Elektrickd stimulace branice neni
u pacientt s ALS indikovana. U pacient(, ktefi nechtéji/netoleruji NIV/IV nebo u nichz tyto postupy jiz nejsou efektivni, zvazit pro snizeni dusnosti
opioidy a/nebo benzodiazepiny (pokud dusnost vyvolava tzkost).

MOTORICKE SYMPTOMY A BOLEST V OBLASTI TRUPU A/NEBO KONCETIN

Svalové kiece

Zvazit symptomatickou lé¢bu pomoci blokatorl sodikovych kandll (chinin, mexiletin, karmabazepin), gabapentinu, pregabalinu ¢i baklofenu,
volba podle komorbidit.

Svalové slabost

V Zavislosti na potfebdch, preferencich a moznostech pacienta zvazit cvi¢ebni programy za Gcelem udrzeni rozsahu pohybu v jednotlivych
kloubech, prevence kontraktur, snizeni ztuhlosti a diskomfortu a zlepseni kvality Zivota a zlepseni/udrzeni schopnosti sebeobsluhy. Pokud Ize,
zapojit do cvicebnich aktivit rodinu a/nebo pecovatele pacienta.

Spasticita,
svalova ztuhlost

Zvazit nefarmakologické pfistupy (fyzioterapie) nebo farmakoterapii (kanabinoidy, baklofen, tizanidin ev. gabapentin). Pokud nejsou tyto postupy
ucinné a/nebo tolerované, nebo jsou kontraindikované, Ize u pacientl s fokaInf spasticitou zkusit aplikaci botulotoxinu.

Unava Identifikovat a lé¢it mozné pficiny Unavy (v¢. respiracni insuficience, deprese, Uzkosti, nespavosti, sialorrhei, malnutrice, dehydratace, bolesti,
spasticity, infekci, zacpy, jaterniho postizeni, anémie, leukopenie, nezadoucich Ucinkd 1ékd ve. riluzolu atd.). Zvazit efekt vysazeni 1ékd, které
mohou mit tnavu jako nezadouci Ucinek (riluzol).

Bolest Aktivné se dotazovat na vyskyt bolesti a identifikovat a Ié¢it jeji priciny (kfece, spasticitu...). Doporucit pacientlim/pecovatelim preventivni
postupy (fyzioterapii, polohovani, mobilizaci) a ev. dlahy. U kloubnf bolesti zvazit steroidni injekci. Ev. neuropatickou bolest lécit v souladu
s pfislusnymi guidelines (gabapentin, pregebalin, SNRI ¢i TCA, opioidy).

PSYCHICKE A KOGNITIVNi PORUCHY

Emocni labilita

Zvazit SSRI, TCA, ev. DMQ (v CR neni dostupny ani jako IPL) i s ohledem na komorbidity. Odlisit demenci a/nebo depresi od emo¢ni lability.

Uzkost

Identifikovat a fesit mozné pficiny (neoptimalni pfijeti diagndzy a vyrovnani se s ni, dechové potize, bolest, obavy ze smrti ¢i ztraty funkénich schopnosti
a sobéstacnosti, komunikacni problémy apod.). Nabidnout psychologickou péci. Zvazit anxiolytika ¢i SSRI, ev. (pfi jejich nedcinnosti ¢i kontraindikaci)
SNRI. V pokrocilych stadiich onemocnéni (nebo pokud nenf psychoterapie mozna nebo akceptovand) zvazit farmakoterapii jako lé¢bu 1. volby.

Deprese Zhodnotit, zda ma pacient néjaké zndmky deprese. Zvazit psychoterapii a/nebo farmakoterapii (pfi zohlednéni komorbidit — napt. vyskyt zacpy,
insomnie, sialorrhei apod.).

Nespavost Identifikovat a Ié¢it mozné pficiny, napf. Uzkost, respiracni insuficienci, bolest, kfece, emocni vypéti, depresi, spankovou apnoi, nedostate¢nou
pohyblivost ve spanku, no¢ni moceni, syndrom neklidnych nohou, ztuhlost. Pfi pretrvavani zvazit nefarmakologické intervence (relaxacni
techniky), ev. pfi netcinnosti nizké davky TCA, pfipadné hypnotika. Pfi asociaci s Uzkosti nebo depresi SSRI nebo quetiapin. Pfi pretrvavani
vysetieni v centru pro poruchy spanku.

Kognitivni Aktivné testovat jiz od ¢asnych fazi vyvoje onemocnéni cca jednou za 4-6 mésict (u presymptomatickych nosicl rizikovych mutaci & 12-24

poruchy mésicd), vysetfovat klinickym psychologem ¢i neuropsychologem, optimalné s vyuzitim cilenych diagnostickych nastrojd (ECAS). Poskytovat

rodindm/pecovateldm podporu a poradenstvi pro zvlddani kognitivnich a behaviordlnich zmén pacienta.

AAC - alternativni a augmentativni komunikace; ALS — amyotrofickd laterdini skleréza; DMQ — dextrometorfan a chinidin; ECAS — Edinburgh Cognitive and Behavioural ALS
Screen; IPL - individudlIné pfipravovany lécebny pripravek; IV — invazivni ventilacni podpora; NIV — neinvazivni ventilace; SNRI — inhibitory zpétného vychytdvdni serotoninu
a noradrenalinu; SSRI — inhibitory zpétného vychytdvdni serotoninu; TCA — tricyklickd antidepresiva
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