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EREDETI KÖZLEMÉNY

AMYOTROPHIÁS LATERALSCLEROSIS
BARANYA MEGYÉBEN AZ ELMÚLT 54 ÉV TÜKRÉBEN

Merkli Hajnalka, Nagy Ferenc, Pál Endre, Gáti István, Kovács Norbert, Komoly Sámuel, Illés Zsolt
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Az amyotrophiás lateralsclerosis (ALS) ismeretlen eredetû
neurodegeneratív betegség, amely a centrális és perifériás
mozgatóneuronok pusztulását okozza. Neurológiai
klinikánkon az 1950 és 2004 között amyotrophiás
lateralsclerosis kórismével kezelt 202 beteg adatait
dolgoztuk fel. Vizsgáltuk a nemek megoszlását, a betegség
indulását és lefolyását befolyásoló tényezôket, a kockázati
és protektív faktorokat. Elemeztük az elsô klinikai tünetek
megjelenését és hatását a betegség prognózisára.
Adataink toxikus faktorok szerepére utalnak a betegség
kialakulásában, és a klinikai fenotípus egyértelmû hatását
jelzik a betegség lefolyására.
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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 toxic factors in the initiation of
the disease and the effect of clinical phenotype on the
progression of ALS.
(www.lam.hu)
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Az amyotrophiás lateralsclerosis (ALS) felnôtt-
korban kezdôdô, ismeretlen eredetû, prog-

resszív neurodegeneratív betegség, amelyet az elül-
sôszarv-sejtek, a felsô és alsó motoneuronok pusz-
tulása hoz létre, három éven belül halálhoz vezet1, 2.
A klinikai kép változó, függ a lokalizációtól és a pa-
tológiai változások progressziójától3. Az amyotro-
phiás lateralsclerosis diagnózis felállítása a World
Federation of Neurology „El Escorial Criterium”
rendszere segítségével lehetséges4. Anyagunkban
54 év amyotrophiás lateralsclerosisos eseteit dol-
goztuk fel epidemiológiai szempontból.

Módszerek

Vizsgálatainkhoz a Pécsi Neurológiai Klinikán
1950 és 2004 között amyotrophiás lateralsclerosis
kórismével kezelt betegek kórrajzi adatait használ-
tuk fel. Összesen 202 beteg adatai álltak rendelke-
zésre, közülük 88 beteg élt Baranya megyében. A
lakosság a vizsgált idôszakban átlagosan 416 000
fôt tett ki Baranyában. Az évi incidencia meghatá-
rozásánál figyelembe vettük a megye lélekszámá-
nak évrôl évre történô változását. Az életkor, a nem,
valamint a foglalkozás szerinti megoszlás feltünte-
téséhez a klinikánkon kezelt, de nem Baranya me-
gyei betegek adatait is felhasználtuk. A túlélés ki-
számításához hasonlóképpen minden rendelkezé-
sünkre álló adatot figyelembe vettünk; a nem a kli-
nikánkon elhunyt betegekrôl az Országos Nyilván-
tartási Hivatal útján jutottunk információhoz. Sta-
tisztikai analízisre Mann–Whitney-tesztet, χ2- és
kétmintás t-próbát alkalmaztunk (SPSS program
V.11). 

Eredmények

Baranya megyében a vizsgált 54 évben az amyo-
trophiás lateralsclerosis 100 000 betegre számolt
éves átlagincidenciája 0,52 volt. 1957–1967 kö-
zött az incidencia stagnált. A legmagasabb,
1,5/100 000 incidenciát az ezredfordulón találtuk.
E kiugró emelkedés hátterében csak a városban
élôk és a férfiak betegsége állt. Az általunk észlelt
incidencia megfelel a nemzetközi adatoknak5, 6. Az
54 éves periódus incidenciájában fokozatos,
clusterekben zajló növekedést észleltünk. Mivel a
ciklikus növekedések hátterében visszatérô kör-
nyezeti faktort feltételeztünk, a clusterek megjele-
nését évekre lebontva összehasonlítottuk a nap-
fényaktivitással. A ciklikus incidencianövekedé-
sek korreláltak a napsugárzás visszatérô fokozódá-
saival, amely felveti ennek a környezeti ténye-

zônek a lehetséges szerepét az amyotrophiás late-
ralsclerosis mechanizmusában. 

A sugárzás szerepe mellett vizsgáltuk egyéb kör-
nyezeti tényezôk szerepét is a betegség kialakulásá-
ban. Évekre lebontva elemeztük a lakóhely szerinti
megoszlást: Baranya megyei betegeink több mint
kétharmada élt városban. Vizsgáltuk betegeink fog-
lalkozás szerinti megoszlását is, amely szintén ada-
tot nyújthat az esetleges toxikus hatásokról: szigni-
fikánsan nagyobb volt a fizikai munkát végzô bete-
gek aránya, és a fizikai munkát végzô betegek két-
harmada az iparban dolgozott (p<0,01). Ez a két
tényezô toxikus hatásokra utalhat a sugárzás szere-
pe mellett. Viszonylag gyakran szerepelt a betegsé-
get megelôzôen legnagyobbrészt sportolásból adó-
dó trauma az anamnézisben (14,4%); közvetlenül a
betegséget megelôzô traumát azonban egy beteg
sem említett.

A 202 beteg esetében vizsgáltuk az életkor és a
nemek szerinti megoszlást. Legfiatalabb betegünk
20, legidôsebb betegünk 86 éves volt. A legtöbb
megbetegedés 40–65 éves kor között fordult elô.
Míg a kórkép szignifikánsan gyakoribb volt a férfi-
ak körében (p<0,01), nem találtunk különbséget a
betegség kezdetekor észlelt átlagéletkorban, bár
nem szignifikáns tendencia szerint a nôk betegsége
inkább idôsebb életkorban kezdôdött (60,9±12,9 vs.
63,7±15 év). Vizsgáltuk a tisztán bulbaris vagy
spinalis indulású amyotrophiás lateralsclerosis ha-
tását az életkorra: a bulbaris kezdetû kórkép erôsen
szignifikánsan fiatalabb életkorban jelentkezett, át-
lagosan 57,2±12,5 évesen, míg a spinalis indulású
késôbb, 64,8±15,8 éves korban (p=0,04). Ugyan-
csak vizsgáltuk, hogy a bulbaris és spinalis indulás
befolyásolja-e a kórkép lefolyását. 

A túlélést 102 beteg esetén állt módunkban ki-
számolni: a betegség túlélése átlagosan 31,5±22,6
hónap (4–100 hónap) volt. A tisztán bulbaris indu-
lású csoportban a túlélés szignifikánsan rosszabb a
spinalis kezdetû formához hasonlítva (átlag 19,2±
12,6 hónap vs. 33,9±23,4 hónap, p=0,01), vagyis a
bulbaris indulású kórképek gyorsabban progrediál-
nak. Nemre lebontva, a túlélés nem mutatott szigni-
fikáns különbséget a bulbaris/spinalis alcsoportok-
ban: mindkét nemben hasonló értékeket kaptunk
(nôk: 33,7±25,4 hónap, férfiak: 30,5±21,4 hónap,
p=0,53). 

Vizsgáltuk azt is, hogy a betegség kialakulása-
kor elért életkor befolyásolja-e a betegség dinami-
káját a spinalis és bulbaris alcsoportokban. Gyors
lefolyású betegségnek tartottuk, ha a túlélés rövi-
debb volt 18 hónapnál, míg a 18 hónapon túli prog-
ressziót lassú lefolyású kórképként határoztuk meg.
A 18 hónapnál kevesebb ideig túlélô, gyors prog-
ressziójú betegek átlagos túlélése 11,9±4,1 hónap,
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míg a lassú progressziójú, 18 hónapnál tovább élô
betegek átlagos túlélése 40,8±21,9 hónap volt
(p<0,001). Ezekben a betegcsoportokban a hosszú
túlélés szignifikánsan korábbi kezdettel társult,
mint a gyors progresszió (57,0±12,1 vs. 64,7±15,7
év, p=0,01).

Mint említettük, az életkortól függetlenül, szig-
nifikánsan gyorsabb progressziójúak a bulbaris in-
dulású kórképek (p=0,01). Azonban, míg a gyors és
lassú progressziójú bulbaris kezdetû kórképek kö-
zel azonos életkorban indultak (66,3±19,6 vs.
63,8±11,7 év), szignifikánsan korábbi életkorban
kezdôdtek azok a spinalis indulású kórképek, ame-
lyek lassan, 18 hónapon túl progrediáltak (56,2±
12,1 vs. 64,1±14 év, p=0,024). 

Elemeztük a leggyakoribb elsô tünetek jellegét.
Betegeink esetében a leggyakoribb elsô tünet
aszimmetrikus végtaggyengeség és/vagy atrophia
(56%) felsô végtagi dominanciával (42%), míg a
legritkább a szimmetrikus alsó végtagi érintettség
(4%) volt. Dysarthria, dysphagia, fasciculatio vi-
szonylag gyakran fordult elô elsô tünetként (17%).
Ritka elsô tünet volt a spasticitas (6%). Bár ritkán
említik a fájdalmat amyotrophiás lateralsclerosis-
ban, a betegek egytizedében végtagfájdalommal
indult a betegség, és bár ritkán, de paraesthesia is
elôfordult (3%). Klasszikus klinikai tünet a fas-
ciculatio, amely leggyakrabban a felsô végtago-
kon volt jelen az elsô vizsgálatkor (60%), míg az
alsó végtagokon mindössze 10%-ban az esetleg
késôbb felállított diagnózistól függetlenül. Négy
végtagi fasciculatiót az esetek 30%-ában figyel-

hettünk meg, míg a nyelv fasciculatióját az esetek
csaknem felében láttuk az elsô vizsgálat alkalmá-
val (46%).

Az amyotrophiás lateralsclerosis kezelésében a
jelenleg egyedüli törzskönyvezett terápia a riluzol-
kezelés. Az utolsó öt évben, a riluzolkezelés le-
hetôsége óta vizsgáltuk a betegek túlélését és prog-
resszióját, valamint a gyógyszer hatását. Hetven
amyotrophiás lateralsclerosisos betegbôl 43 beteg
halt meg, ezeknek a betegeknek a túlélését elemez-
tük a riluzol alkalmazásával összefüggésben. Sem a
gyors (n=15), sem a lassú progressziójú (n=28) cso-
portban nem volt különbség a túlélés idôtartamá-
ban, bár a lassú progressziójú csoportban a riluzol-
kezelés átlagosan nyolc hónappal meghosszabbítot-
ta a túlélést (p=0,103). 

Megbeszélés

Adataink arra utalnak, hogy az amyotrophiás la-
teralsclerosis incidenciája fokozatosan növekszik,
és ezen a növekedésen belül további ciklikus kiug-
rások jelentkeztek. A változás hátterében az urbani-
záció, az ipari és mezôgazdasági toxinok, valamint
a napsugárzás szerepe egyaránt felmerül7–9. Gyors
lefolyású betegségre kell számítani a késôbbi indu-
lású, bulbaris kórképekben. A spinalis tünetekkel
induló csoportban viszont jobb prognózist, hosz-
szabb lefolyást jelenthet a korai kezdet. A riluzol-
kezelés elsôsorban a lassú progressziójú betegek
esetében járhat elônyös hatással. 
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