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ALS
» thrténelem' 1869L0

U Gehrig

m Dsilplfele: ISmeretien eredet
= felnottkorban kezddo progressiw,

neurodegenerat megbetegess,
mely a centlis es perierias mozgad
neuronok pusztésat okozza,

= 1-3 éven belll haldlhoz vezet.




ALS Diagnosztikus kriteriumok
(Escorial krit eriumok alapj an, 1994)

Pozitiv tinetek

= Definitiv ALS ( Felss+Alsd Motoneuron tinet 3v4 regidban),
progresszo

= Valoszini ALS ( Felso + Alsd Motoneuron tiinet 2 régidban)
progresso

= Lehetseges ALS( Als6+Felss Motoneurontinet 1 régioban
Felss motoneurontinet 2 regidban
Fels6+Also Motoneuron tlinet, nincs progressa
= ALS gyani(Als6 Motoneurontiinet 23 régioban)
Negativ tinetek

ALS-nekellentmond tlinetek (MRI, EMG, klinikai jelek)
kognitiv zavarok

szfinkterabnormaliés

sensoroslysfunkcd

|atasromias




ALS incidencia Baranya megyében
(1950-2004)
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ALS betegeink lakohely szerinti eloszlasa
Baranya megyében
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ALS betegeink életkor és nemek szerinti megoszlasa

Betegszam: 202
Férfi: 139
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Atlag életkor a bulbaris (n=19) és spinalis (n=68)
tinetekkel induld ALS esetén

Bulbaris (n = 19) Spinalis (n = 68)




Eletkor, korlefoly.as, progressao
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ALS betegeink foglalkozas szerinti
megoszlasa
Foglalkezas Beteg (n=202)

Szellemi 48 (24%)
Fizikaildolgozo: |95, (47.9%)

Jgzlf 59 (59%)
Mezigazdagagi | 32 (34%)
Mas 50 (25%)
Nincs adat 9 (4%)




Induld els o tunet ALS betegeinknél

Panasz Beteg (n=202)

(EYENUEETESI\VASEIVSIN IS (56% )
Egyik felss' végtag Ay (429%)
Egyik also vegtag 25 (22%)
Mindkét felss végtag (%)
Mindkeét also vegtag (4%)
Hemiparesis (11%)

Dysphagiag dysarthria (17%)

Fasciculatio (17%)

Spaszticiias (6%)

Faidalom (11%)

Paraesthesia (3%)




Fasciculatio

felsd vgt also vgt 4 vgt nyelv







lzompathologiai elvaltozasok
(n=63)

Kis angularis rostok
| .rostatrophia
II. rost atrophia

Kis csoportos atrophia
Nagy csoportos atrophia

Rostcsoportosulas
|. rost predominancia

Rosttipusdeficiencia

Target rostok
Ragged rostok

Bels6 magok
Picnoticus magok

Fibrosis

Betegek szama

30

25 (40 %)
27 (42 %)

22 (35 %)

40

44 (70 %)
39 (62 %)

60 (95 %)

60 (95 %)




ALS — Dohanyzas protektiv hatasa
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ALS betegeinknél ebfordulo rizikotenyezok

Betegseg és/vagy riziko faktorok Betegek Betegek
(=118 (%)

Infectiok 8 6.8
Viralis, felsé leguti 4 34
Herpes zoster 1
Hepatitis B
TBC

Malaria
Tumor

Trauma

Autoimmun betegséeg
Familiaris degenerativ zavarok

Fém expositio




Rilusole kezels - tuléés

Kezelt |Nem kezelf
(n=25) (n=18)

Rilutek




Rilusole kezeks, tlélés

43 betegexitalt 25 riluzole kezeks
m 18 kezeletlen

Lasdl progresssn:; 3710 /29 1D
m (n=18) (1=1K0))
Gyors progresspi 11,6 o/ 11,5 I®
. (=r (n=8)




Osszefoglaas |

Az ALS incidenciaja 19670 kozott csokkenest (0,2/10), mig
azezediordulo kornyeken 7x emelkeést mutat 1.,510),

ekkor gyakorlatilag csalareshan es dontoen ferfiak
betegediek mea.

Az elmult 54 evben, idshen halmogdas, clusterekfigyelheiok
meg azALS-ben ugyanekkoer aolar akiivit as novekedeseis

szembdaino !

Baranya meghbenelo ALS betegek?/3-a el a varosban, 1/3-a
falun.

LLeggyakrabban 465 ev kozott fordul eb, atlaghan53 ev.
Feérfi/no arany: 2,2

Az ipari dolgozok koreben letszer olyan gyakran fordult@a
betegeg.




Osszefoglags ||

A bulbars induléstikésohbbi’ éetkorban jelentkezik,
azonbargyersabblefolyast (1,632v), mint aspirais
kezdeti ALS (2,5%v).

Els6 leggyakoribb panasz @szimmetikus
vegtaggyengeeg es/vagyatrophia, felso vegtagi
dominancaval.

Fasciculatioelsosorban a feks vegtagi proximalis
Izmokban(60%) figyelheit meg leggyakrabban a
korkep indulesakor, nyelv fasciculatio(43%).!

A leggyakeribbpatologial elvaltozas a kisanguaris
rostokeés a kis csoportoatrophiamegjelerse (95%).
RRF rostok d@fordulasarelativegyakori volt (42%).

Nem dohanyzok korében abulbaris indulasi ALS
2X, a gyors progressnju, tobh mint 3x annyi volt
mint a dohanyzok korében— Dohanyzas protektiv
szerepe !




ALS osszefoglaas Il

= Riluzole therapiamellett a tléles 8 lonappal
novekedett a lagsprogressznal, mig gyors
progressz eseen nem volt Kilonb%xg a ket
betegcsoport ezott.




Koszonom a figyelmet!




