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Amyotroficka lateralni skleréza (ALS) je nevylécitelné neurodegenerativni onemocnéni
s nejasnou patofyziologii a zdvaznou prognézou. Farmakoterapie v 1é¢bé ALS cili na
zpomaleni progrese a zmirnéni symptoma onemocnéni. Prvni a aktualné jediny 1ék
zpomalujici pribéh onemocnéni, ktery je urcen pro celou populaci ALS pacientd, je
riluzol. Pro geneticky predisponované pacienty s mutaci v genu pro superoxiddismu-
tazu (SOD1) je americkou a zcela recentné i evropskou lékovou agenturou schvélen
tofersen. Symptomaticka farmakoterapie umoznuje zmirnit spasticitu, sialoreu, krampi,
depresi, emocni nestabilitu a v termindlnim stadiu onemocnéni také dusnost.
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Role of pharmacotherapy in the treatment of amyotrophic lateral sclerosis

amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is an incurable neurodegenerative disease with
unclear pathophysiology and poor prognosis. Pharmacotherapy in the treatment of
ALS is aimed at slowing disease progression and alleviating symptoms. The first and
currently only drug that slows disease progression and is available to an unselected
population is riluzole. For genetically predisposed patients with a mutation in the
gene for superoxide dismutase (SOD1), tofersen is approved by the US Food and
Drug Administration and more recently by the European Medicines Agency. Europe-
an approval is expected soon. Symptomatic pharmacotherapy improves spasticity,
sialorrhea, spasms, depression, emotional instability and, in palliative care at the end
of life, dyspnea.
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Uvod

Amyotroficka lateralni skleréza (ALS) je
onemocnéni postihujici periferni i centralni
motoneuron. Pfivlastek ,amyotroficka’ odka-
zuje na progredujici svalovou atrofii a pojem
Jaterdlni skleréza’ vystihuje histologicky nalez
v laterdlni ¢asti michy (1). Jedna se o vétsi-
nou sporadické onemocnéni (5-10% pfipad
je familiarnich) s incidenci v Evropé kolem
1,8/100000 obyvatel (rok 2017) a prevalenci
kolem 6/100000 (2). Etiopatogeneze onemoc-
néni je multifaktorialni (interakce genetického
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pozadi s faktory vnéjsiho prostiedi) a vede
k rychlé apoptéze neuron(i. Na tomto procesu
se podili mnozstvi patogenetickych mecha-
nism{, jako je oxidativni stres nebo plsobeni
excitac¢nich aminokyselin. Geneticka predis-
pozice je vyznamna zejména u genll uplatriu-
jicich se v procesu apoptézy, procesu reakce
na oxidativni stres, pfipadné vyznamnych pro
axonalni transport. Prvni zndmy gen asocio-
vany s ALS je gen pro superoxiddismutazu 1
(SOD1), jehoz produktem je za fyziologickych
podminek enzym odbouravajici volné kysli-
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