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Sažetak. Amiotrofična lateralna skleroza (ALS) je neurodegenerativna bolest koju karakterizi-
ra progresivna mišićna slabost. Očituje se znacima poremećaja gornjeg i donjeg motornog 
neurona. Prvi znak bolesti može biti asimetrična slabost i atrofija mišića ekstremiteta ili se 
najprije javljaju bulbarni simptomi. Bolest je progresivna i atrofija postepeno zahvaća sve 
mišiće. Bulbarni oblik bolesti brže progredira i nakon 2 do 3 godine dolazi do zatajivanja di-
sanja, dok je kod spinalnog oblika bolesti preživljavanje nešto duže, 3 do 5 godina. Prosječna 
dob početka bolesti je 56 godina. Incidencija ALS-a u Europi je 2 – 3/100.000 u općoj popu-
laciji. ALS u 90 % slučajeva nastaje sporadično (SALS), dok je 10 % familijarno (FALS). Uzrok 
nastanka ALS-a nije poznat. U 20 % familijarnih oblika i u 5 % sporadičnih oblika ALS-a nađe-
na je mutacija gena koji kodira enzim Zn/Cu superoksid dizmutazu (SOD1), snažni antioksi-
dans. Kao uzrok nastanka ALS-a danas se spominje toksično djelovanje glutamata, poreme-
ćaj imunoloških procesa, djelovanje neurotrofičnih čimbenika i čimbenika okoline (teški 
metali, pesticidi, trauma). Dijagnoza ALS-a temelji se na kliničkoj slici, elektrodijagnostičkom 
testiranju i isključenju stanja koja mogu imitirati ALS. Riluzol je jedini učinkoviti lijek koji pro-
dužuje vrijeme preživljavanja za prosječno 3 mjeseca. Optimalni tretman temelji se na liječe-
nju simptoma i održavanju kvalitete života, osiguranih u multidisciplinarnom okruženju.

Ključne riječi: bolest motornog neurona; bulbarni simptomi; elektromiografija; palijativna 
skrb; riluzol; zatajenje disanja

Abstract. Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a neurodegenerative disorder characterised 
by progressive muscular weakness. It affects both upper and lower motor neurons. Affected 
individuals typically present with either asymmetric weakness of the extremities or with 
bulbar symptoms (dysarthria, dysphagia). Weakness is always progressive and leads to 
death due to respiratory failure within 2-3 years in bulbar onset cases, and 3-5 years in spi-
nal onset ALS cases. The mean age of ALS onset is 56 years. The incidence in Europe is 2–3 
cases per 100,000 individuals in the general population. ALS is sporadic in 90 % of cases 
(SALS), whereas only 10 % is familial (FALS). The cause of ALS is unknown although some ge-
netic risk factors have been identified. Mutations in superoxide dismutase gene (SOD1) ac-
count for 20 % of familial and 5 % of sporadic ALS. Other possible causes include higher than 
normal levels of glutamate, neurotrophic factor impairment, impairment of immune system 
and environmental factors (toxic metals, pesticides, and trauma). The diagnosis of ALS is 
based on clinical features, electro-diagnostic testing, and exclusion of conditions that can 
mimic ALS. Riluzole remains the only effective drug, and extends the average survival by 3 
months. Optimal treatment is based on symptoms management and preservation of quality 
of life, provided in a multidisciplinary setting.

Key words: bulbar symptoms; electromyography; motor neuron disease; palliative care nursing; 
respiratory failure; riluzole
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UVOD

Amiotrofična lateralna skleroza (ALS) teška je  
neurodegenerativna bolest koju karakterizira pro-
gresivna slabost i atrofija voljnih poprečnopruga-
stih mišića. Atrofija mišića nastaje zbog degene
racije motornih neurona primarnog motornog 
korteksa, kortikospinalnog trakta, moždanog de-
bla i kralježnične moždine. „Amiotrofija“ je ter-
min koji se odnosi na denervacijsku atrofiju miši-
ća zbog degeneracije neurona prednjeg roga 

Zahvaćenost prednjih rogova kralježnične moždi-
ne nalazimo u progresivnoj mišićnoj atrofiji2. Pri-
marna lateralna skleroza progresivna je bolest 
gornjeg motornog neurona (GMN). Prezentira se 
sa znakovima GMN-a i odsutnim ili minimalnim 
simptomima zahvaćenosti DMN-a3. Amiotrofična 
lateralna skleroza najčešći je oblik bolesti motor-
nog neurona u kojoj su degenerativnim proce-
som zahvaćeni gornji i donji motorni neuron, 
obuhvaća kombinaciju nuklearnih atrofija i dege-
neracije piramidnih puteva4.

EPIDEMIOLOGIJA

ALS je najčešća degenerativna bolest motornog 
sustavna središnjeg živčanog sustava. Incidencija 
ALS-a u Europi i SAD-u prosječno je 1,89 (1,5 – 2,7) 
na 100 000 stanovnika5-8. Prevalencija je prosječno 
5,2 (od 2,7 do 7,4) na 100 000 u zapadnim zemlja-
ma5,9. Muškarci obolijevaju češće nego žene (1,5 : 
1), iako posljednja istraživanja pokazuju kako se 
omjer spolova sve više izjednačava10-12. Razlika u 
zahvaćenosti spolova može se objasniti u vjerojat-
noj protektivnoj ulozi hormona u žena i manjoj 
izloženosti težim fizičkim naporima13. Prosječna 
dob početka bolesti varira između 55 i 65 godina. 
Oko 43 % pacijenata u dobi je iznad 50 godina, a 
samo u 5 % slučajeva bolest započinje prije 30. go-
dine života14-16. Kod žena i u osoba starije životne 
dobi češće se javlja bulbarni oblik17,18. ALS se u 
95 % javlja sporadično (SALS), no 5 do 10 % obolje-
lih ima pozitivnu obiteljsku anamnezu (FALS)19. 
FALS se najčešće nasljeđuje autosomno dominan-
tno, iako ima i slučajeva autosomno recesivnog 
nasljeđivanja bolesti20-22. Početak bolesti nešto je 
raniji nego u sporadičnim oblicima, prosječno 10 
godina ranije, zahvaća jednako muškarce i žene i 
ima kraću stopu preživljavanja. Juvenilni ALS (jALS) 
oblik je bolesti koja počinje prije 25. godine živo-
ta23-25. ALS se pojavljuje podjednako u cijelom svi-
jetu, s izuzetkom Tihog oceana, gdje je prevalenci-
ja 50 do 100 puta veća nego u ostatku svijeta. To je 
posebno izraženo među stanovnicima poluotoka 
Kii u Japanu, Novoj Gvineji i među stanovnicima 
otoka Guam. Ondje je ALS često udružen s demen-
cijom i akinetskim oblikom Parkinsonove bolesti 
(ALS-PD kompleks). Novija istraživanja pokazala su 
blagi pad u incidenciji ALS-a i demencije u ovim 
područjima u posljednjih 40 godina26,27.

Uzrok ALS-a nije poznat i nije poznato zbog čega kod 
zdrave osobe dolazi do prerane smrti motoneurona. 
Danas se smatra je ALS posljedica utjecaja i međusob-
nog djelovanja niza čimbenika: genetske predispozicije, 
oksidativnog stresa, okoliša, a spominju se poremećaj 
imunološkog sustava i nedostatak neurotrofičkih čim-
benika.

kralježnične moždine. “Lateralna skleroza“ odnosi 
se na sklerozu kortikospinalnog puta zbog dege-
neracije motornih neurona u primarnog motor-
nog korteksa i zamjene s glija stanicama. Simpto-
mi bolesti pojavljuju se u određenom životnom 
razdoblju i tada bolest poprima kronični tijek. Bo-
lest motornog neurona (BMN) zajednički je naziv 
za degenerativne bolesti motoneurona središnjeg 
živčanog sustava. ALS kao zaseban kliničko–pato-
loški entitet prvi je opisao 1969. godine francuski 
neurolog Jean Martin Charcot (1869.). On je uo-
čio da pored atrofije mišića u ovoj bolesti postoji 
skleroza bočnih snopova kralježnične moždine. 
Bolest je po njemu dobila ime Charcotova bolest 
(Maladie de Charcot). U engleskom govornom 
području najčešće se koristi termin bolest motor-
nog neurona (BMN), dok je SAD-u poznata i kao 
bolest Loua Gehriga prema poznatom igraču bej-
zbola oboljelom od ove bolesti.
Postoji nekoliko oblika BMN-a, ovisno o tome koji 
je motoneuron primarno zahvaćen. Naziv nukle-
arna atrofija koristi se kada je degeneracijom za-
hvaćen donji motorni neuron (DMN), odnosno 
motorne jezgre moždanih živaca i motorne stani-
ce prednjih rogova kralježnične moždine. Kada su 
zahvaćene motorne jezgre živaca moždanog de-
bla, govorimo o progresivnoj bulbarnoj paralizi1. 
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PATOHISTOLOŠKA OBILJEŽJA

U prednjim rogovima kralježnične moždine dolazi 
do atrofije alfa motornih stanica, gama neuroni 
su zahvaćeni kasnije i u manjoj mjeri. U možda-
nom deblu dolazi do atrofije neurona motornih 
jezgri 10., 11., 12. moždanog živca i malim dije-
lom neurona u jezgrama 5. i 7. moždanog živca28. 
Motorni neuroni živaca koji inerviraju očne miši-
će ostaju sačuvani, kao i motorni neuroni u sa-
kralnim segmentima kralježnične moždine koji 
inerviraju vezikorektalne sfinktere. Gubitak mo-
tornih neurona može biti i do 50 %29,30. Lezije su 
asimetrične, što se vidi i u nesimetričnosti klinič-
kih simptoma i znakova. Patološke promjene 
GMN-a kod ALS-a predstavlja gubitak Betzovih 
stanica motornog korteksa (Brodmanovo područ-
je), degenerativne promjene prefrontalne motor-
ne kore, astrocitna glioza koja zahvaća i sivu i bi-
jelu tvar, kao i gubitak aksona descendentnog 
piramidnog puta i glioza kortikospinalnog trak-
ta31,32. Prednji rogovi kralježnične moždine su tan-
ki i postoji neproporcionalni gubitak mijelinizira-
nih vlakana u motornim živcima. Mišićna vlakna 
pokazuju tipičnu denervacijsku atrofiju. Degene-
racija je najjače izražena u cervikalnom i lumbal-
nom segmentu kralježnične moždine. Preostali 
neuroni su atrofični i sadrže inkluzije poput Buni-
nih tjelešaca koje su specifične za ALS i rijetko se 
nalaze u drugim stanjima33. To su hijaline intraci-
toplazmatske eozinofilne inkluzije prisutne u 70 
do 100 % oboljelih. Rijetko ih nalazimo u ostalim 
stanjima. Prisutne su i u Betzovim stanicama i 
subtalamičkim jezgrama. Ubikvitinski proteini su 
imunoreaktivne inkluzije također specifične za 
ALS, vidljive u 95 % slučajeva34. Bazofilne inkluzije 
veličine 4 do 16 mikrometara koje su bogate RNA 
nađene su pretežno u juvenilnim sporadičnim 
oblicima bolesti35,36. Neurofilamenti su strukturne 
bjelančevine motornih neurona, koje imaju važnu 
ulogu u sazrijevanju i održavanju integriteta akso-
na, određuju debljinu živčanih vlakana i odgovor-
ni su za aksonalni transport. Kod pacijenata s 
ALS-om najčešći nalaz je patološko nakupljanje 
fosforiliranih neurofilamenata (nazvanih sferoidi 
ili nakupine nalik Lewyjevim tjelešcima) u tijelu 
motornih neurona i u početnom dijelu aksona, što 
uzrokuje neuronalnu disfunkciju i poremećaj akso-

nalnog transporta. Opisane promjene vide se kod 
SALS-a i FALS-a, pa se smatraju mogućim uzrokom 
nastanka bolesti. Mutacije gena za neurofilament 
nađene su kod nekih pacijenata s ALS-om37.

ETIOPATOGENEZA

Na razini stanice postoji velik broj mehanizama 
koji mogu uzrokovati degeneraciju motornih  
neurona. Degeneraciju uzrokuju mutacije gena, 
oksidativni stres, toksičnost glutamata, utjecaj ne-
urotrofičnih čimbenika, mogući poremećaj imuno
loških funkcija, način života i brojni okolišni čimbe-
nici. Novija istraživanja o utjecaju okolišnih rizičnih 
čimbenika na nastanak ALS-a nisu pokazala značaj-
nu povezanost pojedinog okolišnog čimbenika i ra-
zvoja ALS-a. Današnja saznanja govore u prilog  
hipotezi o složenom gensko-okolišnom međudje-
lovanju kao uzroku degeneraciji motornih neuro-
na38,39. 

Genetički čimbenici

ALS se u 5 – 10 % slučajeva pojavljuje familijarno 
(FALS) i tada je odnos oboljelih muškaraca i žena 
1 : 1. Najčešće se nasljeđuje autosomno domi-
nantno, no postoje autosomno recesivni i X-veza-
ni oblici bolesti. Cilj genetičkih istraživanja je ot-
krivanje gena odgovornog za nastanak bolesti. U 
20 % (12 – 23 %) pacijenata s autosomno domi-
nantnim oblikom FALS-a i u 2 % sa sporadičnim 
oblikom ALS-a utvrđena je mutacija gena na 21. 
kromosomu (21q22.1) koji kodira enzim Cu/Zn 
superoksid dizmutazu (SOD1)40. SOD1 je snažan 
antioskidans koji štiti stanicu od slobodnih radi-
kala koji su visoko reaktivni i štetni stanični proi-
zvodi i mogu uzrokovati preranu smrt stanice. 
SOD1-gen bio je prvi opisan mutirani gen u ALS-u, 
otkriven 1991. godine. Mutacija gena umanjuje 
enzimsku aktivnost SOD1 za oko 50 % i nastaje 
sporo propadanje neurona. Istraživanja su poka-
zala da je dio mutacija lokaliziran u mitohondriji-
ma u kojima tvori proteinske agregate štetne za 
neurone41. U kralježničnoj moždini oboljelih od 
ALS-a nađene su biokemijske i morfološke mito-
hondrijske abnormalnosti. Mitohondrijska dis-
funkcija ne nalazi se samo u neuronima, već i u 
drugim tkivima, poput skeletnih mišića. Ove su 
spoznaje otvorile priliku za nova istraživanja o 
mutacijama SOD1 koje izravno oštećuju mitohon-
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drije. Nađeno je preko 100 mutacija SOD1 gena. 
U SAD-u najčešća mutacija ovog gena je A4V. Jav-
lja se u 50 % slučajeva i uzrokuje agresivni tip bo-
lesti s vrlo kratkim preživljavanjem oboljelih od 
1,2 godine, nasuprot preživljavanju od 3 do 5 go-
dina za druge autosomno dominantne mutacije42. 
Ostali geni povezani s ALS-om uključuju alsin 
(ALS2), sentaksin (ALS4 ), VAPB gen, angiogenin 
gen43-45. Nedavno su otkrivene mutacije u TARDBP 
genu, lociranom na 1. kromosomu, povezanom 
sa sporadičnim i familijarnim oblikom bolesti46. 
NF-H gen nađen je mutiran u sporadičnim oblici-
ma bolesti47. Mutacijom tog gena dolazi do naku-
pljanja neurofilamenata koji blokiraju neke od 
staničnih procesa. Istraživanja o mutacijama 
VEGF gena donose oprečne rezultate. VEGF gen 
regulira prokrvljenost u organizmu i njegova ulo-
ga u motornim neuronima nije u potpunosti ja-
sna48. U oboljelih od ALS-a nađena je smanjena 
koncentracija VEGF-a u likvoru. Za juvenilni oblik 
bolesti odgovorni su alsin (ALS2) i sentaksin 
(ALS4)49. Mutacija u ALS2 genu uzrokuje juvenilni 
oblik bolesti koji se prenosi autosomno recesivno 
i pogađa neke obitelji arapskog podrijetla. Altera-
cija alsina korelira s redukcijom podjedinice 2 
AMPA glutamatnih receptora. To izaziva povećan 
ulazak kalcija u stanicu, raspad stanice, povećano 
otpuštanje glutamata i njegov ekscitotoksični uči-
nak. Sentaksin se nalazi na 9. kromosomu i pre-
nosi se autosomno dominantno.

Ekscitotoksične hipoteze

O ekscitotoksičnosti se počelo govoriti prije 50 
godina, kada je uočeno da injekcija glutamata 
uništava stanice retine i dovodi do neurodegene-
racije kod laboratorijskih životinja50. Glutamat je 
glavni ekscitacijski neurotransmiter središnjeg 
živčanog sustava. Oslobađa se depolarizacijom 
živčanog završetka nakon ulaska iona Ca u presi-
naptičku pukotinu. Glutamat aktivira ionotropne i 
metabotropne receptore. Razlikujemo tri vrste 
ionotropnih receptora: AMPA, kainanti i NMDA 
receptori. Funkcijski podražaj NMDA receptora 
uzrokuje ulazak iona Na i Ca. Metabolički najvaž-
nija zadaća iona Ca je regulacija aktivnosti brojnih 
enzima u stanici koji sudjeluju u kataboličkim 
procesima ili procesima stvaranja drugog glasni-
ka. Ca također može aktivirati NO sintetazu, dje-

lujući tako štetno na stanicu. Za razvoj neurotok-
sičnosti najvažnijim se smatra utok iona Ca u 
stanicu. Nastaje niz poremećaja koji dovode do 
stvaranja slobodnih radikala, oksidativnog stresa 
(peroksidacija lipida), mitohondrijske disfunkcije, 
smanjenja ATPa, osmolalnog oštećenja i poslje-
dičnog raspada stanice, odnosno do nekroze i 
programirane smrti živčane stanice (apoptoze)51. 
Biokemijski markeri apoptoze nađeni su u termi-
nalnim stadijima ALS-a kod ljudi i u animalnim 
modelima. Raspadom stanice otpušta se gluta-
mat koji djeluje ekscitotoksično. Istraživanja su 
pokazala povećanu razinu glutamata u cerebros-
pinalnom likvoru i krvi u pacijenata s ALS-om52,53. 
Ekstracelularno povišenje glutamata nastaje zbog 
gubitka ekscitacijskog transportera EAAT2 koji se 
nalazi na astrocitima i posljedično tome onemo-
gućeno je uklanjanje glutamata iz sinaptičke pu-
kotine. Proces ekscitotoksičnosti zahvaća samo 
motoneurone jer se pokazalo da su oni najosjet-
ljiviji na glutamat i proces ekscitotoksičnosti. Ek-
scitotoksično djelovanje glutamata dokazano je u 
sporadičnim i nasljednim oblicima bolesti, iako je 
dokazano da su neuroni s mutiranim SOD1 ge-
nom značajno osjetljiviji na glutamat.

Oksidativni stres

Organizam ima obrambeni antioksidacijski sustav 
preko brojnih enzima kao što su superoksid di-
smutaza, katalaza, glutation peroksidaza. Kada je 
njihova funkcija smanjena, dolazi do nakupljanja 
slobodnih radikala u stanici, njenog oštećenja 
zbog oksidacije i peroksidacije proteina, nuklein-
skih kiselina i lipida. U cerebrospinalnom likvoru i 
post mortalno u tkivima oboljelih od ALS-a regi-
strirane su brojne biokemijske promjene koje 
ukazuju na postojanje oskidativnog stresa54-57. 
Studije su pokazale kako djelovanjem određenih 
okolišnih čimbenika nastaje povišenje biomarke-
ra oksidativnog stresa u cerebrospinalnom likvo-
ru, plazmi i urinu58.

Okolišni čimbenici

Epidemiološka istraživanja uočila su moguću po-
vezanost između ALS-a i pušenja, mehaničke tra-
ume, fizičke aktivnosti, izlaganju elektromagnet-
nom polju, ionizirajućem zračenju, utjecaju 
pesticida i herbicida, utjecaju virusnih infekcija, 
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teških metala olova, žive, aluminija, cinka, seleni-
ja59-61. Provedena su brojna istraživanja o utjecaju 
prehrane na pojavu bolesti, u kojima se ALS može 
povezati s nedovoljnim uzimanjem vitamina E u 
prehrani ili suplementima i nedostatnom unosu 
nezasićenih masnih kiselina62,63. Smatra se da ne-
dostatak tih tvari u organizmu uzrokuje slabljenje 
živčanih stanica, čineći ih osjetljivijim na degene-
raciju. Utjecaj prehrane na pojavu bolesti osobito 
je važan u pacifičkim zemljama64. U tihoocean-
skim područjima ljudi za prehranu koriste cikas 
palmu koja sadrži puno škroba. Cikas brašno sa-
drži aminokiselinu beta-N-metilaminoalanin 
(BMAA) koja je u kulturi neurona pokazala neuro-
toksičnost za motoneutone.

Imunološka hipoteza

Danas se razmatra mogućnost da ALS nastaje 
zbog poremećaja imunoloških procesa i djelova-
nja ne-neuralnih stanica. Aktivacija mikroglije i 
dendritčkih stanica ima važnu ulogu u patogenezi 
ALS-a, a do aktivacije mikroglije dolazi kod upal-
nih promjena, mehaničkih i toksičnih povreda pe-
rifernih živaca. Kod ALS-a nalazimo infiltrate imu-
noglobulina IgG, proliferaciju astroglije i T 
limfocita, kao i komponente komplementa65,66. 
Aktivirana mikroglija proizvodi upalne citokine 
(interleukin, COX-2, TNF i MCP-1). Oboljeli od 
ALS-a često znaju imati pridružene autoimune 
poremećaje, poput paraproteinemije67.

Deficit neurotrofičnih čimbenika

Neurotrofični čimbenici su čimbenici rasta živča-
nih stanica važni za regulaciju života svih živčanih 
stanica. Neki od neurotrofičnih čimbenika su in-
sulin–like growth factor (IGF-1), glial–derived 
growth factor (GDNF), cilliary neurotrophic factor 
i drugi. U pacijenata s ALS-om, post mortalno i u 
in vitro modelima, smanjena je razina ovih čim-
benika rasta68,69.

KLINIČKA SLIKA I TIJEK

ALS je brzoprogresivna, fatalna neurološka bolest 
motornih neurona mozga, moždanog debla i kra-
lježnične moždine. Prvi znak bolesti je slabost i 
gubitak voljno inerviranih mišića. Slabost najče-
šće započinje u mišićima šaka, no prvi simptomi 
mogu zahvatiti noge ili mišiće za govor i gutanje. 

Slabost i atrofije mišića ekstremiteta su asime-
tričnog rasporeda. Kod otprilike 2/3 pacijenata 
javlja se spinalni oblik bolesti i prvi simptomi su 
slabost, a potom atrofija malih mišića šaka70,71. S 
vremenom se javljaju bulbarni simptomi. Nema 
jasnih pravila koja bi objasnila raspodjelu počet-
nih simptoma i njihovo daljnje širenje. Bolest 
može započeti asimetričnom slabošću i parezom 
stopala, kao i sa spatičkom paraparezom, a kasni-
je zahvatiti ruke i na kraju bulbarne mišiće. Bolovi 
i grčevi u mišićima nogu ponekad se mogu javiti 
kao prvi simptom bolesti. Na kraju se javlja sla-
bost respiratorne muskulature koja je ujedno i 
uzrok smrti. U 1/3 pacijenata javlja se bulbarni 
oblik bolesti. Početni simptomi su smetnje pri gu-
tanju i govoru: govor je dizartričan, a gutanje kru-
te i tekuće hrane otežano. Kod pacijenata s bul-
barnim oblikom ALS-a dolazi do brže progresije 
simptoma18,70. Slabost i atrofija mišića ekstremite-
ta u većini slučajeva javlja se godinu ili dvije na-
kon početka bulbarnih simptoma. Gotovo svi pa-
cijenti s bulbarnim simptomima razviju sijaloreju 
zbog disfagije. Pseudobulbarne simptome, poput 
emocionalne labilnosti, patološkog smijeha i pla-
ča, nalazimo u nekih pacijenata72. Samo u 5 % 
slučajeva bolest započinje izoliranom slabošću 
respiratornih mišića bez drugih znakova bolesti, 
što često dovodi do pogrešne dijagnoze73. Slabost 
respiratornih mišića najčešće se manifestira dis-
pnejom, ortopnejom, nesanicom, jutarnjom gla-
voboljom, umorom, anoreksijom, slabom kon-
centracijom i čestim promjenama raspoloženja. 
Često se zamjećuju fascikulacije, čak i u mišićima 
koji nisu paretični, a u početku mogu izostati pa-
tološki refleksi. Poremećaji osjeta, okulomotorike 
i mikcije nisu simptomi karakteristični za ALS, 
premda poneki pacijenti imaju blage parestezije. 
Tijek bolesti je nezaustavljivo progresivan. Kako 
bolest sve više napreduje, pacijent razvija karak-
terističnu kliničku sliku kombinacije znakova ošte-
ćenja gornjeg i donjeg motornog neurona. Ko-
načno su zahvaćeni svi voljni mišići i pacijenti 
gube snagu i mogućnost micanja rukama, noga-
ma i cijelim tijelom. Ne mogu samostalno stajati, 
hodati, ustati iz kreveta niti samostalno jesti. Po-
teškoće u žvakanju i gutanju povećavaju rizik od 
gušenja. Svjesni progresivnog gubitka osnovnih 
životnih funkcija oboljeli postaju sve više depre-
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sivni i anksiozni. Kada se razvije slabost dijafra-
gme i interkostalnih mišića, pacijenti više ne 
mogu samostalno disati. Većina oboljelih na kraju 
umire zbog respiratorne insuficijencije, najčešće 
unutar 2 do 5 godina od početka simptoma74, no 
10 % pacijenata preživi 10 ili više godina. Kada se 
bolest ranije pojavi, može se očekivati duži vijek 
preživljavanja75.

Simptomi gornjeg motornog neurona

Jedan od prvih znakova zahvaćenosti GMN-a je 
gubitak fine motorike. Pacijenti mogu na početku 
bolesti osjetiti ukočenost, usporenost i nespret-
nost pri izvođenju pokreta koji zahtijevaju finu 
motoriku, poput bilo koje brze i ponavljajuće rad-
nje s prstima, stopalima, usnama i jezikom. Drugi 
znak je mišićna slabost koja je u početku blaga i 
nije toliko jako izražena kao slabost zbog propa-
danja DMN-a. Spastičnost je stanje povišenog mi-
šićnog tonusa. Pasivne kretnje ponekad su goto-
vo nemoguće ako je spastičnost jako izražena. 
Javlja se fenomen džepnog nožića. Pojačani mio-
tatski refleksi znak su zahvaćenosti GMN-a i po-
sljedica su nedostatne inhibicije zbog disfunkcije 
GMN-a, tako da je potreban mali podražaj kako bi 
se izazvao refleks. Prisutni su patološki refleksi 
poput Babinskog i Hoffmanova znaka. Kada je za-
hvaćen kortikobulbarni put, koji kontrolira mišiće 
za govor, žvakanje i gutanje, javlja se spastička 
bulbarna paraliza (pseudobulbarna paraliza). Pa-
cijentima uzrokuje poteškoće kod gutanja tekuće 
i krute hrane (disfagiju), otežani govor (dizartriju) 
te otežano žvakanje. Česta je i slaba emocionalna 
kontrola karakterizirana spontanim napadajima 
smijeha i plača. Ovaj fenomen nastaje zbog gubit-
ka inhibicije motornih neurona limbičkog sustava 
koji kontroliraju primitivnu vokalizaciju (smijanje i 
plakanje) i naziva se pseudobulbarni afekt.

Simptomi donjeg motornog neurona

Zahvaćenost DMN-a također se očituje mišićnom 
slabošću i atrofijama. Smanjenjem broja funkcio-
nalnih motornih jedinica sve je veća progresija 
mišićne slabosti. Mišićna slabost glavni je znak 
ALS-a. Rijetko kad udružena je s bolovima u miši-
ćima. Najčešće je izražena na mišićima šaka, nad-
laktica i ramenog obruča te mišićima potkoljenica 
i stopala. Slabost u mišićima šake uzrokuje poteš-

koće u finim pokretima, poput zakopčavanja du-
gmeta i pisanja. Oboljeli ne mogu nositi nikakav 
teret niti podići ruku iznad ramena. Slabost u mi-
šićima stopala često uzrokuje poteškoće u penja-
nju stepenicama i česte padove. Miotatski reflek-
si su oslabljeni ili ugašeni. Mišići su mlohavi, 
hipotonični, kod pasivnog razgibavanja ekstremi-
teta nema otpora. 

Fascikulacije

Fascikulacije su fini, brzi, treperavi drhtaji pojedi-
nih snopova mišićnih vlakana, koji ponekad mogu 
biti teško uočljivi. Perkusijom neurološkim čeki-
ćem mogu se izazvati kada su ruka ili noga opušte-
ni. Javljaju se nepravilno i učestalo, obično na miši-
ću u kojemu još atrofija nije jako izražena. Smatra 
se da su posljedica denervacije. Fascikulacije nala-
zimo u gotovo svih oboljelih, ali rijetko kad se jav-
ljaju kao prvi simptom bolesti. Ako se kliničkim 
pregledom ne mogu ustanoviti, utvrđuju se elek-
tromiografijom76-78. Važno je naglasiti da se fasci-
kulacije mogu javiti i u zdravih osoba, u sindromu 
benignih fascikulacija. Grčevi mišića još su jedan 
od znakova zahvaćenosti DMN-a. Mišićni grč je 
iznenadna, nevoljna mišićna kontrakcija s izrazitim 
bolovima koji ometaju aktivnost ili san79,80. Smatra 
se da nastaju hiperekscitabilnošću motornih akso-
na. U pretjeranoj ekscitaciji, električno pražnjenje 
iz živčanih stanica je kontinuirano, što rezultira ne-
voljnom kontrakcijom. Kao i fascikulacije, grčevi su 
prisutni u zdravih osoba. U ALS-u, međutim, grčevi 
se javljaju na atipičnim mjestima poput bokova, 
ruku, šaka, abdomena, vrata, mandibule, pa čak i 
jezika. Mišićna slabost trupa, odnosno cervikalnih i 
torakalnih mišića ekstenzora, koji čine tijelo i glavu 
uspravnim, često se javlja u ALS-u. U uznapredova-
nim stadijima vrat je u antefleksiji, glava pada pre-
ma naprijed zbog čega nastaju poteškoće pri hodu, 
hranjenju i disanju. 

Bulbarni simptomi

Mišiće koji kontroliraju govor, žvakanje i gutanje 
inerviraju 7. moždani živac (n. facialis), 9. možda-
ni živac (n. glossopharyngeus), 10. moždani živac 
(n. vagus) i 12. moždani živac (n. hypoglossus), 
čiji su motorni neuroni smješteni u jezgrama 
moždanog debla. Neurološke simptome i znakove 
degeneracije motoneurona moždanog debla na-
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zivamo bulbarna paraliza. Osim gore navedenih 
motornih moždanih živaca, zahvaćen je i motorni 
dio 5. moždanog živca (n. trigeminus) koji kontro-
lira mišiće za žvakanje i pokrete mandibule. Kada 
su zahvaćeni bulbarni mišići, u fizikalnom nalazu 
vidimo slabost mišića lica. Oboljeli tada ne mogu 
čvrsto zatvoriti oči, mogu imati poteškoće sa za-
tvaranjem i otvaranjem usta. Imaju poteškoće 
kad trebaju napućiti usne ili napuhati obraze. Po-
vršina jezika često je nepravilna zbog atrofije i 
mogu se uočiti fascikulacije. Pokreti jezika su 
smanjeni u svim smjerovima ukazujući na mišić-
nu slabost. Pri govoru zdrave osobe meko nepce 
se podiže dok je kod ALS-a elevacija ograničena 
zbog slabosti palatalnih mišića i glas postaje na-
zalan. Javljaju se poteškoće u govoru, odnosno 
dizartrija, zbog slabosti mišića uključenih u stva-
ranje zvuka i govora. Kada se razvije paraliza gla-
snica glas je poput šapta. Napredovanjem bolesti 
govor postane nerazumljiv te konačno dolazi do 
potpune nemogućnosti govora. U oboljelih se 
javlja otežano gutanje krute i tekuće hrane. Prili-
kom gutanja kod zdravih osoba epiglotis se auto-
matski zatvara, što kod oboljelih od ALS-a nije 
slučaj, te se kod gutanja javlja kašalj. On može biti 
prvi znak upozorenja na mogućnost aspiracije 
hrane i opasnosti od razvoja aspiracijske pneu-
monije koja može ugroziti život pacijenta. U ovoj 
fazi bolesti oboljelima je potrebno puno duže da 
dovrše obrok. Na kraju izostane refleks kašlja 
zbog paralize glasnica. Sijaloreja nastaje zbog 
smanjenog automatskog gutanja viška sline i sla-
bosti donjih mišića lica koji su preslabi da zatvore 
usta i spriječe curenje sline.

Respiratorni simptomi

U rijetkim slučajevima prvi znak bolesti je slabost 
respiratornih mišića, a kada se ALS javi u tom 
obliku, ima lošu prognozu73. Pacijentima je tada 
potrebna hitna ventilacijska potpora u jedinica-
ma intenzivnog liječenja i najčešće budu potpuno 
ovisni o mehaničkoj ventilaciji. U takvim slučaje-
vima uzrok nastanka smetnji disanja ostaje ne-
prepoznat, te je dijagnoza ALS-a odgođena.

Opći i mišićnoskeletni simptomi

Zbog atrofije i gubitka mišića, otežanog gutanja 
krute i tekuće hrane dolazi do gubitka tjelesne te-

žine, javlja se umor i pacijenti postaju sve slabiji. 
Sve teže su pokretni te dolazi do razvoja kontrak-
tura zglobova, a mogu nastati i sublusacije rame-
na. Deformiteti šaka i stopala dodatno im oteža-
vaju kretanje i obavljanje svakodnevnih radnji i 
čine ih ovisnima o drugim osobama.

Demencija

Neurofiziološki testovi pokazali su kako su kod ve-
ćine pacijenata s ALS-om kognitivne funkcije oču-
vane, no oko 50 % oboljelih ima određeni stupanj 
kognitivnih smetnji i smetnji ponašanja, od čega 
15 % zadovoljava kriterije za frontotemporalnu 
demenciju (FTD)81,82. Kod FTD-a dolazi do progre-
sivnog razvoja poremećaja ponašanja, promjena 
osobnosti i govora. Ponašanje može biti djetinja-
sto i javljaju se paranodine ideje, no pamćenje je 
očuvano. Danas je prihvaćeno da je ALS multisi-
stemna bolest s kognitivnim propadanjem i ra-
zvojem FTD-a, odnosno da FTD i ALS predstavlja-
ju kontinuitet iste neurodegenerativne bolesti83. 
Kod triju obitelji s familijarnim oblikom ALS-a koje 
su razvile FTD, otkrivena je mutacija TARDBP-a, te 
nosioci te mutacije imaju potencijalni rizik od ra-
tvoja FTD-a84. Treba napomenuti kako se teška 
demencija nikada ne razvija. Depresija je najčešći 
psihički poremećaj u ALS-a i često može imitirati 
demenciju85.

KADA I KAKO DIJAGNOSTICIRATI ALS

Na ALS možemo posumnjati uvijek kada se u pa-
cijenta srednje životne dobi relativno brzo razvija 
spastička i atrofična slabost bez znatnih osjetnih 
ispada. Dijagnoza ALS-a temelji se na prepozna-
vanju i razvoju simptoma progresivne zahvaćeno-
sti gornjeg i donjeg motornog neurona. Budući 
da ne postoji specifični dijagnostički biomarker, 
te kako postoje različite fenotipske ekspresije 
ALS-a, dijagnoza se često postavi kasno, u prosje-
ku 14 mjeseci od pojave prvih simptoma. Dija-
gnoza se postavlja na temelju simptoma, neuro-
loškog pregleda, elektrofizioloških ispitivanja, 
slikovnih pretraga i laboratorijskih testova. Dija-
gnostičke pretrage služe kako bi se isključio velik 
broj bolesti poznatih kao „ALS-imitatori“86. 
Anamneza je prvi važan korak u postavljanju dija-
gnoze, a obuhvaća specifična pitanja o simptomi-
ma koji se javljaju u pojedinim regijama tijela, za-
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tim o govoru, žvakanju i gutanju, problemima s 
disanjem u mirovanju i naporu, mogućnosti drža-
nja glave uspravnom, mišićnoj snazi, gubitku 
pamćenja, promjenama raspoloženja i slično. 
Važni su opći simptomi, poput umora i gubitka 
tjelesne težine. Nakon iscrpne anamneze, liječnik 
uzima obiteljsku anamnezu kao bi se isključio fa-
milijarni oblik bolesti. Neurološki pregled započi-
nje ispitivanjem svijesti, ponašanja, raspoloženja, 
govora i pamćenja. Mentalni je status najčešće 
uredan. Zatim se ispituju moždani živci, a poseb-

ki refleksi. Hod je otežan, spastičan. Osjet je ure-
dan. Kako bi se potvrdio ALS ili isključili sindromi 
koji ga imitiraju, primjenjuju se neurofiziološke 
studije, slikovne pretrage mozga, kralježnične 
moždine i laboratorijsko testiranje. Od slikovnih 
pretraga najvažniji je MR, kako bio se isključila 
strukturna oštećenja koja mogu imitirati ALS. MR 
je osobito koristan kod klinički vjerojatnog ALS-a. 
Prema kriterijima WFN-a (engl. World federation 
of neurology), MR nije potreban u slučaju klinički 
sigurnog ALS-a. Može biti koristan u otkrivanju le-
zija kortikospinalnog trakta. Karakterističan znak 
za ALS je hiperintenzitet kortikospinalnog trakta i 
hipointenzitet primarnog motornog korteksa, 
iako to nije konstantan i specifičan nalaz87,88. U la-
boratorijskim testovima često nalazimo u serumu 
povišene mišićne enzime kreatinkinazu, laktičnu 
dehidrogenazu, transaminaze, a u cerebrospinal-
nom likvoru povišene bjelančevine, premda ova-
kvi nalazi nisu specifični za ALS. Biopsija mišića 
nije neophodna i treba je učiniti kada sumnjamo 
u dijagnozu jer njome isključujemo bolesti koje se 
slično očituju (npr. inkluzijski miozitis). Histološki 
nalaz koji ukazuje na ALS najčešće uključuje raza-
suta hipertrofirana mišićna vlakna i samo mali 
broj nekrotičnih mišićnih vlakana.

KRITERIJI ZA POSTAVLJANJE DIJAGNOZE
 ALS-A EL ESCORIAL

S ciljem da se postave smjernice u diagnosticira-
nju ALS-a postavljeni su 1994. godine kriteriji El 
Escorial, koji su potom revidirani 1998. godi-
ne89,90. Kriteriji su prikazani u tablici 1.
Ti se kriteriji prvenstveno odnose na kliničku sliku i 
čine zlatni standard dijagnoze ALS-a. Revidirani kri-

Kako u dijagnostici ALS-a ne postoji specifičan biomar-
ker koji bi potvrdio dijagnozu, elektromiografija je va-
žan dijagnostički postupak. U samom početku bolesti 
promjene nisu specifične, no s napredovanjem bolesti 
registrira se abnormalna spontana aktivnost, a kod 
maksimalne voljne kontrakcije registriraju se gigantski 
akcijski potencijali. Jedini lijek koji se danas koristi je an-
tagonist glutamata, riluzol, koji oboljelome produži ži-
vot za nekoliko mjeseci. Simptomatskom terapijom i 
multidisciplinarnim pristupom nastoje se ublažiti kom-
plikacije i unaprijediti kvalitetu života oboljelog.

Tablica 1. Revidirani kriteriji El Escorial

•	 Klinički siguran ALS
Znakovi oštećenja GMN-a i DMN-a u tri regije

•	 Klinički definitivan ALS – laboratorijski podržan
Znakovi GMN-a i/ili DMN-a u jednoj regiji i nalaz genetske obrade da je pacijent nositelj patološkog gena 

•	 Klinički vjerojatan ALS
Znakovi GMN-a i/ili DMN-a u dvije regije sa znakovima GMN-a rostralno od znakova DMN-a 

•	 Klinički vjerojatan ALS – laboratorijski podržan
Znakovi GMN-a u jednoj ili više regija i znakovi DMN-a u nalazu EMG-a u najmanje dvije regije 

•	 Klinički moguć ALS
Znakovi GMN-a i DMN-a u jednoj regiji ili znakovi GMN-a u dvije regije ili znakovi GMN-a i DMN-a u dvije regije 
bez znakova GMN-a rostralno od znakova DMN-a

no oni koji su najčešće zahvaćeni. Najvažniji dio 

pregleda je ispitivanje mišićnog tonusa i snage. 

Mišićna se snaga najčešće ocjenjuje na ljestvici 

od 0 do 5, gdje 5 označava normalnu mišićnu 

snagu, a 0 potpunu mišićnu paralizu. Zbog dege-

neracije GMN-a javlja se umjeren otpor pri izvo-

đenju pasivnih kretnji. Zbog hipertonusa, brze se 

kretnje, poput tapkanja prstima, izvode sporo. 

Miotatski refleksi su pojačani, prisutni su patološ-
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Tablica 2. Bolesti koje imitiraju ALS

•	 Trauma čeonih dijelova mozga 

•	 Bolesti neuromišićne spojnice 

•	 Mijelopatije zbog manjka vitamina B12 

•	 Virusni mijelitisi i rombenencefalitis 
Paraneoplastični sindrom 

•	 Nasljedna spastička parapareza 

•	 Multifokalna motorna neuropatija 

•	 Sindrom Kennedy 

•	 Siringomijelija 

•	 Tumori vratnog dijela kralježnične moždine

•	 Tumori u parasagitalnoj regiji mozga 

•	 Bolesti perifernih živaca

•	 Sustavne bolesti

teriji El Escorial daju značaj nalazu elektromiografi-
je i neurografije u postavljanju dijagnoze ALS-a91.

DIFERENCIJALNA DIJAGNOZA

ALS je potrebno razlikovati od „ALS imitatora“, 
odnosno sindroma koji mogu imati sličnu kliničku 
prezentaciju kao ALS86. Kriteriji su prikazani u ta-
blici 2.

mišićima ispod T6 regije ili u abdominalnim miši-
ćima. Za vratnu i slabinsku regiju najmanje dva 
mišića inervirana različitim korijenima i perifer-
nim živcima moraju pokazivati promjene na 
EMG-u. Promjene koje se registriraju obuhvaćaju 
pojavu abnormalne spontane aktivnosti kao znak 
akutne denervacije i teške degeneracije DMN-a. 
Kod maksimalne voljne kontrakcije registrira se 
prorijeđeni inervacijski uzorak akcijskih potenci-
jala visokih amplituda i produženog trajanja (gi-
gantski potencijali). Brzina provodljivosti živaca 
ispituje se kako bi se isključili poremećaji perifer-
nog živca (aksonalna motorna neuropatija, multi-
fokalna motorna neuropatija) koji imitiraju simp-
tome ALS-a. U ALS-a je brzina provodljivosti 
motornih i osjetnih živaca najčešće normalna.

TERAPIJA

S obzirom na to da etiopatogeneza ALS-a još nije 
jasna, specifično liječenje nije moguće. Provode 
se simptomatski i suportivni postupci. Prvi i jedini 
lijek koji se danas koristi u liječenju ALS-a je rilu-
zol, koji je FDA 1995. odobrila92. Riluzol je antago-
nist glutamata koji smanjujući razinu glutamata 
reducira oštećenje motornih neurona te je jedini 
lijek za kojeg su klinička istraživanja pokazala sta-
tistički značajno produljenje života u pacijenata s 
ALS-om. Osim što produljuje trajanje života za 
prosječno tri mjeseca, produljuje i vrijeme po-
trebno za ventilacijsku potporu93. Riluzol je pro-
mijenio nihilistički terapeutski stav liječnika u lije-
čenju ALS-a. Uzima se u dozi od 100 mg na dan i 
sastavni je dio svih smjernica za liječenje ove bo-
lesti. Lijek je relativno dobro podnošljiv s nuspo-
javama kao što su astenija, mučnina i rijetko ošte-
ćenje jetre, stoga je bitno redovito pratiti jetrene 
probe tijekom uzimanja terapije. Ostala terapija 
je simptomatska. Svrha ove terapije je ublažiti 
komplikacije i unaprijediti kvalitetu života obolje-
log, a prikazana je u tablici 394.
Multidisciplinarni pristup iznimno je važan za 
oboljelog i za sve osobe koje o njemu brinu. 
Stručni tim čine liječnici, farmakolozi, fizioterape-
uti, radni i govorni terapeuti, psiholozi, psihijatri, 
nutricionisti, socijalni radnici i medicinske sestre s 
iskustvom palijativne skrbi. Skrb o pacijentu pred 
kraj života, nutritivna i ventilacijska potpora tije-
kom posljednjeg stadija bolesti važni su aspekti 

ELEKTROFIZIOLOŠKE STUDIJE

Svim pacijentima kod kojih postoji sumnja na ALS 
potrebno je napraviti elektrofiziološku dijagnosti-
ku, kako bi se dokazalo oštećenje donjih motor-
nih neurona i isključili slični sindromi. Prve kriteri-
je za elektrofiziološku dijagnostiku objavio je 
Lambert 1957. i 1969. godine. Revizija dijagno-
stičkih kriterija El Escorial predložila je elektrofizi-
ološke kriterije za dijagnozu ALS-a na Awaji otoku 
u Japanu, 2006. godine91. Elektromiografija 
(EMG) je neurofiziološka metoda za analizu akcij-
skih potencijala motornih jedinica koju čine alfa 
motoneuron prednjeg roga kralježnične moždine, 
njegov akson i svi ogranci s pripadajućim mišić-
nim vlaknima. Konvencionalnom elektromiografi-
jom utvrđuje se disfunkcija DMN-a u barem dvije 
od četiri regije: moždano deblo (kranijski motorni 
živci), vratni, grudni i slabinski dio (motorni neu-
roni prednjih rogova kralježnične moždine). Za re-
giju moždanog debla dovoljne su EMG promjene 
u jednom mišiću (npr. jezik, facijalni mišići, man-
dibularni mišići). Za grudnu spinalnu regiju do-
voljna je promjena na EMG-u u paraspinalnim 
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terapije. O njima je potrebno otvoreno razgova-
rati s pacijentom i njegovim bližnjima što je prije 
moguće. Pacijent i njegova obitelj napredova-
njem bolesti često pate od depresije, osjećaja be-
znađa i anksioznosti zbog suočavanja sa smrću. 
Psihološka potpora u obliku savjetovanja i palija-
tivna skrb stoga su među važnijim aspektima te-
rapije i potrebno ih je primijeniti što ranije.

Lijekovi koji modificiraju bolest

Unatoč brojnim kliničkim istraživanjima malo je 
uspjeha u pronalasku lijekova koji modificiraju 
bolest ili neuroprotektivnih tvari. Preko 100 neu-
roprotektivnih tvari ispitano je na životinjskim 
modelima i ljudima, no nema dovoljno dokaza o 
učinkovitosti terapije s humanim rekombinan-
tnim IGF-1, neurotrofičkim čimbenicima, litijem, 
ceftriaksonom, minociklinom, tamoksifenom, ko-
enzimom Q10, vitaminom E, copaksonom i drugi-
ma95-97. Rezultati istraživanja genske terapije i 
terapije matičnim stanicama na animalnim mo-
delima (kako za ALS, tako i za druge neurodege-
nerativne bolesti) predstavlja budućnost tretma-
na ove bolesti98.

Ventilacijska potpora

Respiratorna insuficijencija je glavni uzrok smrti u 
pacijenata s ALS-om. Nastaje zbog slabosti bul-
barnih i respiratornih mišića, otežanog gutanja 
sline i zbog aspiracije. Zbog slabosti respiratornih 
mišića javlja se dispneja, ortopneja, poteškoće u 

spavanju, dnevna pospanost, jutarnje glavobolje, 
umor. Pacijent pri disanju koristi pomoćnu mu-
skulaturu, javljaju se paradoksalni pokreti abdo-
mena, tahipneja i kašalj. U procjeni respiratorne 
funkcije i oskigenacije najčešće se upotrebljavaju 
forsirani vitalni kapacitet (FVC) i plinske analize99. 
Kako bi se ublažili simptomi respiratorne insufici-
jencije preporučuje se primjena ventilacijske pot-
pore neinvazivne intermitentne ventilacije (NIV) 
pomoću maske, koju nije uvijek moguće primije-
niti, i kao trajno rješenje, umjetno disanje putem 
traheostome, na koje se pacijenti teško odluču-
ju100. Nema jasnih smjernica kada započeti s 
neinvazivnom ventilacijom i pristup se značajno 
razlikuje diljem svijeta, ovisno o financijskim 
mogućnostima. Smjernice EFNS-a (engl. Europe-
an Federation of Neurological Societies) preporu-
čuju kriterije Europskog neuromišićnog centra o 
neinvazivnoj ventilaciji donesene u svibnju 2002., 
prema kojima mora postojati barem jedan od 
sljedećih simptoma: dispneja, ortopneja, poteš-
koće sa spavanjem, jutarnje glavobolje, slaba 
koncentracija, anoreksija, dnevna pospanost, za-
jedno s dokazom o slabosti respiratorne muskula-
ture (FVC manji od 80 %) i signifikantne noćne 
desaturacije kisika na oksimetru ili jutarnji parci-
jalni tlak CO2 veći od 6,5 kPa94. Poodmakla život-
na dob i nakupljanje eksudata u dišnim putevima 
otežavaju prognozu bolesti kod pacijenata kod 
kojih se primjenjuje NIV koji je dobar izbor kada 
se jave smetnje disanja u snu i bulbarni simpto-
mi101.

Nutritivna potpora

Disfagija je čest simptom i čest je uzrok aspiracije 
hrane, malnutricije, gubitka tjelesne težine i dehi-
dracije. ALS je udružen s hipermetaboličkim sta-
njem, stoga se pacijentima preporučuje povećani 
kalorijski unos. Rani tretman disfagije uključuje 
savjete o prehrani, načinu pripremanja hrane i 
educiranje o posebnim tehnikama gutanja (su-
praglotično gutanje, posturalne promjene i razne 
vježbe). Dijetetske mjere su važne zbog prilagod-
be konzistencije i vlažnosti hrane te zbog potrebe 
za visoko hranjivim obrocima102. Nazogastrična 
sonda i PEG (perkutana endoskopska gastrostoma) 
primjenjuju se u pacijenata u kojih prethodno na-
vedene tehnike više ne dovode do zadovoljavaju-

Tablica 3. Simptomatska farmakoterapija

Grčevi Karbamazepin 
Vitamin E, magnezij

Spasticitet Baklofen 
Tizanidin
Memantin

Hipersalivacija Atropin 
Klonidin
Amitriptilin

Bronhalna sekrecija Beta blokatori
Parenteralna hidracija

Patološki smijeh i plač Amitriptilin 
Litium karbonat
L-dopa

Nesanica Diazepam

Bol Jednostavni analgetici
Nesteroidni antireumatici
Opioidi
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ćih učinaka. Pacijenti nisu skloni niti jednom od 
ovih dvaju oblika hranjenja i često odgađaju nji-
hovu primjenu103. PEG se preporučuje kod gubit-
ka tjelesne mase za 10 %. PEG treba postaviti na 
početku bolesti (kod FVC-a iznad 50 %) jer se tije-
kom vremena slabe respiratorni mišići i mišići ab-
dominalne stijenke, pa raste broj komplikacija 
postupka. Nazogastrična sonda je relativno nein-
vazivna opcija, ali je limitirana zbog potrebe za 
učestalim mijenjanjem, stoga se preporučuje 
samo za kratkotrajnu primjenu.

Palijativna skrb

Multidisciplinarni pristup u okvirima palijativne 
skrbi može poboljšati kvalitetu života oboljelog i 
njegovih bližnjih104. Palijativnu skrb treba uključiti 
u brigu za oboljelog i njegove bližnje što prije na-
kon postavljanja dijagnoze, kako bi se postigla 
najbolja moguća kvaliteta života pacijenta i nje-
gove obitelji. Palijativna skrb podrazumijeva pru-
žanje prave informacije na pravi način radi lakšeg 
suočavanja s tom smrtnom bolešću, odgovore na 
sva moguća pitanja, od uzroka nastanka bolesti 
do načina djelovanja lijekova, pa do socijalnih, 
ekonomskih, pravnih i duhovnih aspekata105. Ne-
ophodan je interdisciplinarni timski rad, trajna 
edukacija i psihološka potpora zdravstvenog i 
nezdravstvenog osoblja koje radi s tim pacijenti-
ma106. 
U timu za palijativnu skrb neophodni su obiteljski 
liječnik, neurolog ili specijalist palijativne skrbi, 
medicinska sestra s iskustvom u palijativnoj skrbi, 
socijalni radnik, okupacijski terapeut, fiziotera
peut, psihijatar, klinički patolog, dijetetičar, farma-
kolog i drugi stručnjaci (stručne osobe za masažu i 
sl.). Važno je imati na umu da, ako već ne možemo 
bolest izliječiti, možemo ublažiti neke od njezinih 
simptoma i time barem dijelom pomoći oboljelom 
i njegovoj obitelji. 
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