AMIOTROFIČNA LATERALNA SKLEROZA (ALS)
ALS je veoma ozbiljna bolest centralnog i perifernog nervnog sistema. Poznata je već više od 100 godina i pojavljuje se svuda u svetu. Uzrok bolesti je do sada nepoznat, izuzimajuci retke nasledne oblike. Skraćenica za ovu bolest je ALS. ALS nema nikakve veze sa MS (multiple skleroza), radi se o dve sasvim različite bolesti. Godišnje oboli od ASL 1-2 osobe od lOO.OOO. Bolest se običino javlja imeđu 50. i 70. godine života, retko su pogođene mlađe odrasle osobe. Muškarci oboljevaju nešto više od zena (1,6 : 1). Pojava ALS u svetskim razmerama je u porastu. Tempo razvoja bolesti kod pojedinačnih pacijenata se veoma razlikuje, životni vek se skraćuje. AS pogađa isključivo motoriku nervnog sistema. Osećaj bola, dodira, temperature, vid, sluh, mirs, ukus, funkcije bešike i creva i narotito intelektualne sposobnosti ostaju normalne.

Sistem motorike koji kontroliše naše mišiće i upravlja pokretima, oboljeva kako u svojim

centalnim delovima (mozak, mali mozak, kičmena moždina) tako i u perifernim delovima

(motoneuroni).

Oboljenje motoneurona, koji se nalaze u kičmenoj moždini i čiji se produžeci nastavljaju

do muskulature, dovodi do atrofije, slabosti mišica i neželjenih trzaja (fascikulacija).Kada su pogođene motorne nervne ćelije u malom mozgu, dolazi do slabljenja muskulature govora, žvakanja i gutanja. Ovaj oblik ALS naziva se i progresivna bulberparaliza. Ukoliko obole motoneuroni u kičmenoj moždini, dolazi do atrofije i slabosti u rukama, nogama a i u disajnoj muskulaturi. Oboljenje centralnog motornog sistema, to znači nervnih ćelija u moždanoj kori i njihove veze sa kičmenom moždinom, dovodi do slabosti kao i do povećanja mišićnog tonusa (spastična paraliza). Pri tome dolazi do poboljšanih

refleksa, što lekar može da dokaže pomoću refleksnog čekića.
SIMPTOMI ALS

Prvi simptomi mogu da se pojave kod pojedinačnih bolesnika na različitim mestima. Atrofija i slabost mogu da se na primer pojave prvo u muskulaturi ruke i podlaktice na jednoj strani pre nego što se prošire na noge i drugu stranu tela. Ređe se početak bolesti javlja u muskulatri potkolenice i stopala ili u  nadlaktici i ramenima. Kod jednog dela bolesnika prvi simptomi nastupaju u oblasti muskulature govora, žvakanja i gutanja (Bulberparaliza). Vrlo retko se prvi simptomi javljaju kao spastična paraliza. Već u ranim stadijumima ALS pacijenti se tuže na neželjene trzaje mišicima (fascikulacije) i bolne grčeve mišića. Po pravilu bolest napreduje ravnomerno tokom godina, širi se na ostale delove tela i skraćuje životni vek. Poznati su spori razvoji bolesti preko 10 godina i više.
PORODlČNA FORMA ALS

ALS po pravilu nije nasledna bolest nego se javlja sporadično. U velikoj većini slučajeva bojazan da će deca nekog pacijenta kasnije biti pogođena bolešću, nije osnovana. To posebno važi onda kada ranije u porodici nije bilo slučajeva ove bolesti. ALS nije zarazna bolest. Kod 5-10% ALS pacijenata dolazi u porodici do daljih bolesti. U novije vreme kod nekih porodica sa naslednom formom ALS mogao je da se dokaže geneski defekt na hromozomu 21 i da se tačnije okarakteriše. Ovde se radi o mutaciji gena Superoxiddismtase (SOD 1), jednom enzimu koji je odgovoran za odstranjenje otrova određenih produkata u razmeni materija. Na koji način ovaj defekt enzima dovodi do izbijanja bolesti do sada nije razjašnjeno; moguće je da mutacija dovodi do promene funkcije enzima, koja toksično

deluje na motoneutrone. Ova mutacija je širora sveta prisutna samo kod oko 10% porodičnih ALS pacijenata, u Nemačkoj su opisane samo pojedinačne porodice. Moguće je da ove retke mutacije predstavljaju važan prilaz za razumevanje daleko češće sporadične ALS. U preostalih 90% porodičnih ALS slučajeva mutacija još nije poznata. Ukoliko više članova jedne porodice oboli od ALS, preporučuje se genetsko savetovanje. Zbog konsekvenci koje mogu da nastanu za pacijenta i njegovu rodbinu, treba tek nakon prispelih informacija i dogovora preduzeti genetsko testiranje.
KAKO SE ALS DIJAGNOSTIKUJE?
Nadležan za dijagnozu bolesti je neurolog. Pacijent se klinički ispituje, naročito muskulatura u odnosu na snagu i slabost mišica i fascikulacije. Takođe je važna ocena govora, gutanja i disajne funkcije. Ispituju se refleksi. Osim toga moraju da se ispitaju i druge funkcije nervnog sistema, koje obično ne pogađa ALS, kako bi se iključile slične ali po uzrocima različite bolesti i izbegla pogrešna dijagnoza.

Važno dodatno ispitivanje je elekromiografija (EMG), koja može da dokaže oboljenje perifernog nervnog sistema. Detaljna ispitivanja dovode do daljih razjašnjenja. Dalje su potrebna ispitivanja krvi, urina i kod prvog dijagnosticiranja likvora. Rentgenska ispitivanja i kernspintomografija se takođe uključuju u dijagnostiku. Dodatnim dijagnostikama moraju da se isključe druge bolesti, npr. upale odnosno imunološki procesi, koji mogu da budu vrlo slični ALS bolesti, ali se lakše leče.

KAKO SE LEČl ALS?

Pošto uzročnik ALS još nije poznat, do danas ne postoji terapija koja bi bolest zaustavila ili izlečila. Poslednjih godina je ispitivano dejstvo raznih medikamenata koji bi mogli da uspore razvoj bolesti. Jedan lek utiče na produženje životnog veka i u međuremenu je dozvoljena njegova upotreba u terapiji ALS. Ovaj lek umanjuje razorno dejstvo glutamina na ćelije. Ostali lekovi su još uvek u raznim fazama kliničkog ispitvanja i moguće je da će sledećih godina biti dozvoljni za upotrebu. Prva upotreba ovih lekova treba da bude propisana od strane nekog u oblasti ALS iskusnog neurologa. Osim toga postoji niz mera u terapiji ove bolesti, koje ublažuju simptome i poboljšavaju životni kvalitet bolesnika. 

Bitan deo terapije je gimnastika. Vežbe treniraju i aktiviraju postojeće mišićne funkcije, sprečavaju okoštavanje zglobova i mišića, i grčeve. Uvek treba voditi računa o tome da se vežbe prilagode individualnim granicama. Nakon vežbi, pacijent može da bude prijatno zamoren ali ne iscrpljen. Preporučuje se vežbanje 2-3 puta nedeljno pod stručnom kontrolom, koje se dopunjuje svakodnevnim vežbanjem kod kuće. Naročito se preporučuje plivanje i vežbe u vodi. Intenzivno treniranje koje dovodi do jakog zamora ili čak do bolova u mišićima, teba izbegavati. Kod poodmakle bolesti ne treba čekati sa odlukom da se počnu koristiti specijalna pomoćna sredstva (npr. štap, šine za ruke i noge, kolica, pomoć u toaletu, itd).
Lekovi mogu da pomognu da se umanji migićni tonus, da se ublaže grčevi u mišićima, da se smanji pljuvaćni sekret, i da se poboljšaju fenomeni kao što su nekontrolisano smejanje i plakanje. Kod smetnji u žvakanju i gutanju potrebno je individualno primerena priprema hrane. Pasirana i kašasta hrana je bolja od isključivo tečne. Ukoliko gutanje više nije moguće, postoje dobro razvijeni sistemi sondi koji se uvode u stomak ili preko nosa ili direktno. Poslednje (transkutane stomačne sonde, tkz. PEG) danas se primenjuju vrlo pažljivo i bez opasnosti i za mnoge pacijente predstavljaju veliko olakšanje.
Kod početnih govornih smetnji preporučuju se logopedne vežbe. Ukoliko je govor nerazumljiv, stoje na raspolaganju razna pomoćna sredstva, naročito moderna elektronska komunikaciona sredstva.
Kod slabosti disajne muskulature preporučuje se disajna gimnastika. Potrebni su aparati za usisavanje šlajma i ostataka hrane iz usta. Pacijenti su vrlo zadovoljni kada preko nosne sonde dobiju kiseonik. Pitanje tehničke pomoći kod disanja putem maske dobija sve više na značaju. U poverljivom razgovoru između pacijenta, njegove porodice i lekara treba odlučiti da li treba da se primeni ovakva vrsta tehničke pomoći kod disanja. Za bolesnika je vrlo važno da sa svojom porodicom, socijalnim radnicima, lekarom i medicinskim osobljem otvoreno razgovara o svojim problemima i strahovima. I porodici treba dati priliku da se izjasni.
BUDUĆA PERSPEKTIVA
Širom sveta se intenzivno radi na istraživanju uzročnika ALS. I u Nemačkoj je aktivna grupa lekara, koji su i savetnici u našem društvu, i imaju kontakte sa međunarodnim istraživačkim grupama. Najnovija terapeutska razmatranja bave se pored gore navedenog uticaja kod razmene glutamata, pored ostalog uključivanjem tkz. nervnih faktora rasta koji su potrebni za opstanak nervnih ćelija. Nada, da će u dogledno vreme delotvorne terapijske metode stajati na raspolaganju, koje će ulaziti direktno u uzroke bolesti ili u razvoj simptomatike je svakako opravdana. Za ovo su potrebne velike terapijske studije, za koje je neophodno potreba saradnja svih pogođenih. Sami pacijenti na ovaj način treba da istražuju i pomognu lekarima da se uđe u trag uzročnika ALS i razviju delotvorne terapijske mogućnosti.
ZBOG ČEGA PACIJENTI SA ALS TREBA DA POSTANU ČLANOVI

NEMAČKOG DRUŠTVA ZA MIŠIĆNE BOLESTI (DGM)?
DGM je najstarije i najveće društvo za samopomoć za mišićno obolele u Nemačkoj. Ono nudi svojim članovima raličite slike bolesti i mogućnosti njihovog lečenja, savetovanja o socijalnim i pravnim pitanjima, savete za aktivnosti u slobodnom vremenu i kontakte sa lekarima i obolelima. Njegovi ciljevi su: briga o obolelima i njihovim porodicama, unapređenje istraživanja i javni rad. U okviru društva ALS pacijenti su radi bolje razmene iskustava, oformili svoju grupu: ALS-krug u DGM. Osim toga postoji redovna ALS-brošura. Na različite teme izdaju se brošure sa opširnim informacijama.
