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ALS ALS 

�� TTöörtrtéénelem: 1869, nelem: 1869, LouLou GehrigGehrig
�� DefinDefiníícicióó: ismeretlen eredet: ismeretlen eredetőő,,
�� felnfelnııttkorban kezdttkorban kezdııddıı progresszprogresszíív, v, 

neurodegeneratneurodegeneratíívv megbetegedmegbetegedéés, s, 
mely a centrmely a centráális lis éés perifs perifééririáás mozgats mozgatóó
neuronok pusztulneuronok pusztuláássáát okozza,t okozza,

�� 11--3 3 ééven belven belüül hall haláálhoz vezet.lhoz vezet.



ALS Diagnosztikus kritALS Diagnosztikus kritéériumokriumok
((EscorialEscorial kritkrit éériumok alapjriumok alapj áán, 1994)n, 1994)

PozitPozitíív tv tüüneteknetek
�� DefinitDefinit íív ALSv ALS ( Fels( Felsıı+Als+Alsóó MotoneuronMotoneuron ttüünet 3v4 rnet 3v4 réégigióóban), ban), 

progressziprogresszióó
�� ValValóószszíínnőő ALSALS ( ( FelsFelsıı + Als+ Alsóó MotoneuronMotoneuron ttüünet 2 rnet 2 réégigióóbanban) ) 

progressziprogresszióó
�� LehetsLehetsééges ALSges ALS( Als( Alsóó+Fels+FelsııMotoneuronMotoneuron ttüünet 1 rnet 1 réégigióóbanban

FelsFelsıı motoneuronmotoneuronttüünet 2 rnet 2 réégigióóban ban 
FelsFelsıı+Als+Alsóó MotoneuronMotoneuron ttüünet, nincs progresszinet, nincs progresszióó

�� ALSALS gyangyanúú (Als(Alsóó MotoneuronMotoneuronttüünet 2net 2--3 r3 réégigióóban)ban)
Negativ tünetek

�� ALSALS--neknekellentmondellentmondóó ttüünetek (MRI, EMG, klinikai jelek)netek (MRI, EMG, klinikai jelek)
�� kognitivkognitiv zavarokzavarok
�� szfinkterszfinkterabnormalitabnormalitááss
�� sensorossensorosdysfunkcidysfunkcióó
�� llááttáásromlsromlááss



ALS incidencia Baranya megyében 
(1950-2004)
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ALS betegeink lakóhely szerinti eloszlása 
Baranya megyében
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ALS betegeink életkor és nemek szerinti megoszlása 
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Betegszám: 202
Férfi: 139
Nı: 63
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Átlag életkor a bulbáris (n=19) és spinális (n=68)
tünetekkel induló ALS esetén 
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ÉÉletkor, kletkor, kóórlefolyrlefolyáás, progresszis, progresszióó

Bulbaris (n=17)
Spinalis (n=88)
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ALS betegeink foglalkozás szerinti 
megoszlása

9     (4%) 9     (4%) Nincs adatNincs adat

50   (25%)50   (25%)MM ááss

32   (34%)32   (34%)MezMezııgazdasgazdasáágigi

63   (66%) 63   (66%) IpariIpari

95   (47%)95   (47%)Fizikai dolgozFizikai dolgozóó

48   (24%)48   (24%)SzellemiSzellemi

Beteg (n=202)Beteg (n=202)FoglalkozFoglalkozááss



7               (3%)7               (3%)ParaesthesiaParaesthesia

22             (11%)22             (11%)FFáájdalomjdalom

13               (6%) 13               (6%) SpaszticitSpaszticitááss

34             (17%)34             (17%)Fasciculatio Fasciculatio 

34             (17%)34             (17%)DysphagiaDysphagia, , dysarthriadysarthria

12            (11%)12            (11%)HemiparesisHemiparesis

5            (4%)                    5            (4%)                    MindkMindkéét alst alsóó vvéégtaggtag

24            (21%)24            (21%)MindkMindkéét felst felsıı vvéégtag gtag 

25            (22%) 25            (22%) EgyEgyííkk alsalsóó vvéégtaggtag

47            (42%)47            (42%)Egyik felsEgyik felsıı vvéégtaggtag

113            (56%)113            (56%)GyengesGyengeséég g éés/v. sorvads/v. sorvadááss

Beteg            (n=202)Beteg            (n=202)PanaszPanasz

Induló els ı tünet ALS betegeinknél 
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Izompathológiai elváltozások 
(n=63)
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ALS ALS –– DohDoháányznyzáás s protektprotekt íívv hathatáásasa

0

10

20

30

40

50

60

70

bulbáris spinális

Dohányzó Nem dohányzó

0
10

20
30

40

50
60

70
80

lassú gyors



ALS betegeinknél elıforduló rizikótényezık   

1,62Fém expositio

3,44Familiaris degeneratív zavarok

2,53Autoimmun betegség 

17Trauma

4,25Tumor

0,851Malaria

0,851TBC

0,851Hepatitis B   

0,851Herpes zoster

3,44Virális, felsı légúti

6,88Infectiók

Betegek
(%)

Betegek
(n=118)

Betegség és/vagy rizikó faktorok

14



RilusoleRilusole kezelkezeléés s -- ttúúlléélléés s 
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RilusoleRilusole kezelkezeléés, ts, túúlléélléés   s   

43 beteg 43 beteg exitaltexitalt: 25  : 25  riluzoleriluzole kezelkezelééss

�� 18  kezeletlen18  kezeletlen

�� kezelt  /  kezeletlen

LassLassúú progressziprogresszióó:       :       37 h37 hóó / 29 h/ 29 hóó
�� (n=18)         (n=10)(n=18)         (n=10)

Gyors progressziGyors progresszióó:      :      11,6 h11,6 hóó / 11,5 h/ 11,5 hóó
�� (n=7)           (n=8)(n=7)           (n=8)



ÖÖsszefoglalsszefoglaláás Is I
�� Az ALSAz ALS incidenciincidenciáájaja 19601960--70 k70 köözzöött cstt csöökkenkkenéést (0,2/10st (0,2/105), m), mííg g 

az az ezredfordulezredfordulóó kköörnyrnyéékkéén 7x emelkedn 7x emelkedéést mutat (st mutat (1,51,5/10/105), ), 
ekkor gyakorlatilag csakekkor gyakorlatilag csakvváárosbanrosban éés ds dööntntııen en fféérfiakrfiak
betegedtek meg.   betegedtek meg.   

�� Az elmAz elmúúlt 54 lt 54 éévben, idvben, idııben halmozben halmozóóddáás,s, clusterekclusterek figyelhetfigyelhetıık k 
meg az meg az ALSALS--benben, ugyanekkor a , ugyanekkor a solarsolar aktivitaktivit áás ns nöövekedvekedéésese is is 
szembetszembetüünnıı ! ! 

�� Baranya megyBaranya megyéében ben ééllıı ALS betegek ALS betegek 2/32/3--a a éél a vl a váárosbanrosban, 1/3, 1/3--a a 
falun. falun. 

�� Leggyakrabban 40Leggyakrabban 40--65 65 éév kv köözzöött fordul eltt fordul elıı, , áátlagban tlagban 53 53 éévv..
�� FFéérfi/nrfi/nıı araráány: ny: 2,22,2..
�� Az Az ipari dolgozipari dolgozóókk kköörréében kben kéétszer olyan gyakran fordult eltszer olyan gyakran fordult elıı a a 

betegsbetegséég.  g.  



ÖÖsszefoglalsszefoglaláás IIs II
�� A A bulbarisbulbaris indulinduláássúú kkééssııbbibbi ééletkorban jelentkezik, letkorban jelentkezik, 

azonban azonban gyorsabbgyorsabb lefolylefolyáássúú (1,63(1,63éév), mint a v), mint a spinspináálislis
kezdetkezdetőő ALS (2,59ALS (2,59éév).v).

�� ElsElsıı leggyakoribb panasz azleggyakoribb panasz azaszimmetrikus  aszimmetrikus  
vvéégtaggyengesgtaggyengeséég g éés/vagy s/vagy atrophiaatrophia, fels, felsıı vvéégtagigtagi
dominancidominanciáával.val.

�� FasciculatioFasciculatioelselsıısorban a felssorban a felsıı vvéégtagi gtagi proximproximáálislis
izmokban izmokban (60%)(60%) figyelhetfigyelhetıı meg leggyakrabban a meg leggyakrabban a 
kkóórkrkéép indulp induláásakor, nyelv fasciculatio(43%) !sakor, nyelv fasciculatio(43%) !

�� A leggyakoribb A leggyakoribb patolpatolóógiai giai elvelvááltozltozáás a kis s a kis angulanguláárisris
rostok rostok éés a kis csoportos s a kis csoportos atrophiaatrophiamegjelenmegjelenéése (95%). se (95%). 
RRF rostok elRRF rostok elııfordulforduláása sa relativerelativegyakori volt (42%).gyakori volt (42%).

�� Nem dohNem doháányznyzóók kk köörréében a ben a bulbbulbáárisris indulindul áássúú ALS ALS 
2x, a gyors progresszi2x, a gyors progresszióójj úú, t, tööbb mint 3x annyi volt bb mint 3x annyi volt 
mint a dohmint a doháányznyzóók kk köörréében ben –– DohDoháányznyzáás s protektprotekt íívv
szerepe !szerepe !



ALS ALS öösszefoglalsszefoglaláás IIIs III

�� RiluzoleRiluzole therapiatherapiamellett a tmellett a túúlléélléés 8 hs 8 hóónappal nappal 
nnöövekedett a lassvekedett a lassúú progressziprogresszióónnáál, ml, mííg gyors g gyors 
progressziprogresszióó esetesetéén nem volt kn nem volt küüllöönbsnbséég a kg a kéét t 
betegcsoport kbetegcsoport köözzöött.  tt.  



Köszönöm a figyelmet!


