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Az amyotrophids lateralsclerosis (ALS) ismeretlen eredet(
neurodegenerativ betegség, amely a centrdlis és perifériés
mozgaténeuronok pusztuldsat okozza. Neurolégiai
klinikdnkon az 1950 és 2004 kdz6tt amyotrophids
lateralsclerosis kérismével kezelt 202 beteg adatait
dolgoztuk fel. Vizsgéltuk a nemek megoszldsat, a betegség
induldsdt és lefolydsét befolydsold tényezdket, a kockdzati
és protektiv faktorokat. Elemeztik az elsé klinikai tinetek
megjelenését és hatdsét a betegség prognéziséra.
Adataink toxikus faktorok szerepére utalnak a betegség
kialakuldsdban, és a klinikai fenotipus egyértelm( hatdsét
jelzik a betegség lefolydsara.

Kulcsszavak: amyotrophiés lateralsclerosis,
motoneuronbetegség, bulbaris, spinalis, riluzol
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Amyotrophic lateralsclerosis is a progressive
neurodegenerative disease resulting in loss of upper and lower
motoneurons. Here we analyzed the clinical and
epidemiological data of 202 ALS patients admitted to our
department between 1950 and 2004. Risk and protective
factors influencing onset and progression of the disease were
examined. We also analyzed the relationship between first
clinical symptoms/signs and prognosis of the disease. Our
data suggest the importance of foxic factors in the initiation of
the disease and the effect of clinical phenotype on the
progression of ALS.
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z amyotrophids lateralsclerosis (ALS) feln&tt-

korban kezd6dd, ismeretlen eredetli, prog-
ressziv neurodegenerativ betegség, amelyet az eliil-
sOszarv-sejtek, a fels6 és als6 motoneuronok pusz-
tuldsa hoz 1étre, harom éven beliil haldlhoz vezet!-2.
A Klinikai kép viltozo, fiigg a lokaliz4ci6tol és a pa-
tolégiai valtozasok progresszi6jatol’. Az amyotro-
phids lateralsclerosis diagnézis feldllitdsa a World
Federation of Neurology ,,El Escorial Criterium”
rendszere segitségével lehetséges®. Anyagunkban
54 év amyotrophids lateralsclerosisos eseteit dol-
goztuk fel epidemioldgiai szempontbdl.

Médszerek

Vizsgélatainkhoz a Pécsi Neuroldgiai Klinikdn
1950 és 2004 kozott amyotrophids lateralsclerosis
kérismével kezelt betegek korrajzi adatait haszndl-
tuk fel. Osszesen 202 beteg adatai 4lltak rendelke-
zésre, koziilik 88 beteg élt Baranya megyében. A
lakossdg a vizsgélt idGszakban 4tlagosan 416 000
fot tett ki Baranydban. Az évi incidencia meghata-
rozdsdnal figyelembe vettilk a megye 1élekszdma-
nak évr6l évre torténd valtozasat. Az életkor, a nem,
valamint a foglalkozds szerinti megoszlds feltiinte-
téséhez a klinikdnkon kezelt, de nem Baranya me-
gyei betegek adatait is felhaszndltuk. A tilélés ki-
szdmitdsdhoz hasonléképpen minden rendelkezé-
stinkre 4116 adatot figyelembe vettiink; a nem a kli-
nikdnkon elhunyt betegekrdl az Orszdgos Nyilvan-
tartasi Hivatal tjan jutottunk informéciéhoz. Sta-
tisztikai analizisre Mann—Whitney-tesztet, x2- és
kétmintds t-probat alkalmaztunk (SPSS program
V.11).

Eredmények

Baranya megyében a vizsgalt 54 évben az amyo-
trophids lateralsclerosis 100 000 betegre szdmolt
éves atlagincidencidja 0,52 volt. 1957-1967 ko-
zOtt az incidencia stagndlt. A legmagasabb,
1,5/100 000 incidenciat az ezredforduldn talaltuk.
E kiugr6 emelkedés hatterében csak a varosban
él6k és a férfiak betegsége 4llt. Az éltalunk észlelt
incidencia megfelel a nemzetk6zi adatoknak® 6. Az
54 éves periddus incidencidjdban fokozatos,
clusterekben zajlé novekedést észleltiink. Mivel a
ciklikus novekedések hétterében visszatérd kor-
nyezeti faktort feltételeztiink, a clusterek megjele-
nését évekre lebontva Osszehasonlitottuk a nap-
fényaktivitassal. A ciklikus incidenciandvekedé-
sek korreléltak a napsugarzds visszatérd fokoz6da-
saival, amely felveti ennek a kornyezeti ténye-

z6nek a lehetséges szerepét az amyotrophids late-
ralsclerosis mechanizmusaban.

A sugarzas szerepe mellett vizsgaltuk egyéb kor-
nyezeti tényezdk szerepét is a betegség kialakul4sa-
ban. Evekre lebontva elemeztiik a lakéhely szerinti
megoszlast: Baranya megyei betegeink tobb mint
kétharmada élt varosban. Vizsgéltuk betegeink fog-
lalkoz4s szerinti megoszlasat is, amely szintén ada-
tot nydjthat az esetleges toxikus hatdsokrol: szigni-
fikdnsan nagyobb volt a fizikai munkat végz6 bete-
gek ardnya, és a fizikai munkét végzd betegek két-
harmada az iparban dolgozott (p<0,01). Ez a két
tényezd toxikus hatdsokra utalhat a sugarzis szere-
pe mellett. Viszonylag gyakran szerepelt a betegsé-
get megeldzben legnagyobbrészt sportoldsbdl adé-
d6 trauma az anamnézisben (14,4%); kozvetleniil a
betegséget megel6z§ traumdt azonban egy beteg
sem emlitett.

A 202 beteg esetében vizsgaltuk az életkor és a
nemek szerinti megoszlast. Legfiatalabb betegiink
20, legid6sebb betegiink 86 éves volt. A legtobb
megbetegedés 40-65 éves kor kozott fordult eld.
Mig a kérkép szignifikdnsan gyakoribb volt a férfi-
ak korében (p<0,01), nem taléltunk kiilonbséget a
betegség kezdetekor észlelt 4tlagéletkorban, bar
nem szignifikdns tendencia szerint a n6k betegsége
inkabb iddsebb életkorban kezdddott (60,9+12,9 vs.
63,715 év). Vizsgaltuk a tisztdn bulbaris vagy
spinalis induldsd amyotrophids lateralsclerosis ha-
t4sat az életkorra: a bulbaris kezdet(i kérkép er8sen
szignifikdnsan fiatalabb életkorban jelentkezett, t-
lagosan 57,2+12,5 évesen, mig a spinalis induldsu
késobb, 64,8+15,8 éves korban (p=0,04). Ugyan-
csak vizsgaltuk, hogy a bulbaris és spinalis indulds
befolydsolja-e a kérkép lefolydsat.

A tulélést 102 beteg esetén allt médunkban ki-
szamolni: a betegség tulélése atlagosan 31,5+22,6
hénap (4-100 hénap) volt. A tisztdn bulbaris indu-
l4sd csoportban a tiilélés szignifikdnsan rosszabb a
spinalis kezdeti formdhoz hasonlitva (4tlag 19,2+
12,6 hénap vs. 33,9+23,4 hénap, p=0,01), vagyis a
bulbaris induldsd kérképek gyorsabban progredial-
nak. Nemre lebontva, a tilélés nem mutatott szigni-
fikdns kiilonbséget a bulbaris/spinalis alcsoportok-
ban: mindkét nemben hasonld értékeket kaptunk
(n6k: 33,7+25.,4 hénap, férfiak: 30,5+21,4 hénap,
p=0,53).

Vizsgéltuk azt is, hogy a betegség kialakuldsa-
kor elért életkor befolydsolja-e a betegség dinami-
kajat a spinalis és bulbaris alcsoportokban. Gyors
lefolydsu betegségnek tartottuk, ha a tilélés rovi-
debb volt 18 hénapnél, mig a 18 hénapon tili prog-
ressziot lassu lefolydsi korképként hatdroztuk meg.
A 18 hénapndl kevesebb ideig tiléls, gyors prog-
resszigju betegek 4dtlagos tulélése 11,9+4,1 hénap,
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mig a lassu progresszidju, 18 hénapndl tovabb é16
betegek éatlagos tulélése 40,8+21,9 hoénap volt
(p<0,001). Ezekben a betegcsoportokban a hosszi
tulélés szignifikdnsan kordbbi kezdettel tarsult,
mint a gyors progresszi6 (57,0+12,1 vs. 64,7+15,7
év, p=0,01).

Mint emlitettiik, az életkortdl fiiggetleniil, szig-
nifikdnsan gyorsabb progressziéjiak a bulbaris in-
dulésu kérképek (p=0,01). Azonban, mig a gyors és
lasst progressziéju bulbaris kezdetli kérképek ko-
zel azonos életkorban indultak (66,3+19,6 vs.
63,8+11,7 év), szignifikdnsan kordbbi életkorban
kezdédtek azok a spinalis induldsd kérképek, ame-
lyek lassan, 18 hénapon til progredidltak (56,2+
12,1 vs. 64,1+14 év, p=0,024).

Elemeztiik a leggyakoribb elsé tiinetek jellegét.
Betegeink esetében a leggyakoribb els6 tiinet
aszimmetrikus végtaggyengeség és/vagy atrophia
(56%) fels6 végtagi dominancidval (42%), mig a
legritkdbb a szimmetrikus alsé végtagi érintettség
(4%) volt. Dysarthria, dysphagia, fasciculatio vi-
szonylag gyakran fordult el elsé tiinetként (17%).
Ritka elsd tiinet volt a spasticitas (6%). Bar ritkdn
emlitik a fdjdalmat amyotrophids lateralsclerosis-
ban, a betegek egytizedében végtagfijdalommal
indult a betegség, és bér ritkdn, de paraesthesia is
el6fordult (3%). Klasszikus klinikai tiinet a fas-
ciculatio, amely leggyakrabban a fels§ végtago-
kon volt jelen az els6 vizsgéalatkor (60%), mig az
alsé végtagokon minddssze 10%-ban az esetleg
késtébb feléllitott diagndzistdl fiiggetleniil. Négy
végtagi fasciculatiot az esetek 30%-aban figyel-
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hettiink meg, mig a nyelv fasciculatigjt az esetek
csaknem felében l4ttuk az els6 vizsgélat alkalma-
val (46%).

Az amyotrophids lateralsclerosis kezelésében a
jelenleg egyediili torzskonyvezett terdpia a riluzol-
kezelés. Az utolsé 6t évben, a riluzolkezelés le-
het8sége 6ta vizsgéltuk a betegek tilélését és prog-
resszidjat, valamint a gydgyszer hatdsit. Hetven
amyotrophids lateralsclerosisos betegbdl 43 beteg
halt meg, ezeknek a betegeknek a tilélését elemez-
tiik a riluzol alkalmazésdval 6sszefiiggésben. Sem a
gyors (n=15), sem a lassu progresszidjui (n=28) cso-
portban nem volt kiilonbség a tilélés idStartaméa-
ban, bér a lassd progresszidju csoportban a riluzol-
kezelés atlagosan nyolc hénappal meghosszabbitot-
ta a tdlélést (p=0,103).

Megbeszélés

Adataink arra utalnak, hogy az amyotrophids la-
teralsclerosis incidencidja fokozatosan novekszik,
és ezen a ndvekedésen beliil tovéabbi ciklikus kiug-
rasok jelentkeztek. A véltozas hatterében az urbani-
74ci0, az ipari és mezdgazdasagi toxinok, valamint
a napsugarzas szerepe egyarant felmeriil’™”. Gyors
lefolyésu betegségre kell szamitani a kés6bbi indu-
lasu, bulbaris kérképekben. A spinalis tiinetekkel
indulé csoportban viszont jobb prognézist, hosz-
szabb lefolydst jelenthet a korai kezdet. A riluzol-
kezelés els6sorban a lassu progresszidji betegek
esetében jarhat elényos hatdssal.
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