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DAS MOTORISCHE SYSTEM

1. Motorisches Neuron 

(Tractus 

corticospinalis lateralis 

Pyramidenbahn) 2. Motorisches 

Neuron

3. Muskel
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AMYOTROPHE LATERALSKLEROSE 
(ALS)

_
…. betrifft ausschliesslich das 

motorische System…..
……der Intellekt bleibt erhalten…..

?????????
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Betamethylamino-L-Alanin (BMAA)

� Nervengift

� Produziert von Zyanobakterien

� weltweit verbreitet z. B. im Wasser, Wüstensand

� Zerstört selektiv motorische Nervenzellen in bereits 

niedriger Konzentration

� Wird mit „Transportersystem“ ins Gehirn befördert

� Lässt sich im Gehirn nachweisen (Chamorros, ALS, 

Alzheimer, nicht bei Kontrollpersonen)
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Studie in Memory Clinic (Lomen- Hoerth  Neurology 2002)

� 36 Patienten mit frontotemporaler Demenz

� 5  „definitive ALS“

� 2 bei Nervenmessungen Zeichen eines 

Nervenschadens

� 5 Muskelzuckungen (Faszikulationen)

05.11.2010 Referent / Bereich
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Symptome

� Frontotemporale Demenz /Kognitive Störungen
� Persönlichkeitsveränderungen

� Erhöhte Irritabilität

� Zwanghaftigkeit

� Umstellungserschwerung

� Enthemmung

� Gestörte Entscheidungsfähigkeit

� Wortgewandtheit

� Emotionale „Abgestumpftheit“

� Verlust an Planungsfähigkeit

� Verlust der Einsichtsfähigkeit

05.11.2010 Referent / Bereich
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Wie viele sind betroffen und wann?

� Vor, während oder nach dem Auftreten motorischer 

Symptome

� Verlaufsstudie (Phukan et al. JNNP, 2010)

� 87 Patienten

� 32% kognitive Störungen zum Zeitpunkt der Erstvorstellung

� 8% Verhaltensauffälligkeiten

� 18% Demenz

05.11.2010 Referent / Bereich

13



Muskelzentrum/ALS Clinic

Unterschiede Patient- betreuender Angehöriger
Chio et al. 2010

Angehöriger

� Verhaltensauffälligkeiten % 48.6

� Apathie 55.7

� Exekutivfunktion 45.7

� Disinhibition 25.7

Patient

� 12.9

05.11.2010 Referent / Bereich
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Kognitive Störungen und Lebensqualität

� Ausmass der kognitiven Störungen bestimmt (Chio et al. 

2010)

� Belastung für Angehörige

� Ausmass der Depression

� Lebensqualität

� Angehörige leiden mehr unter der Demenz als unter 

der körperlichen Behinderung

05.11.2010 Referent / Bereich
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Über was das Ärzte reden…..

� Gangstörung 85%

� Steifheit/Krämpfe 74%

� Emotionale Labilität 46%

� Kognitive Störungen 11%

� 62% Patienten und 71% der pflegenden 

Angehörigen wollten darüber informiert werden, dass 

kognitive Störungen und Demenz auftreten können

05.11.2010 Referent / Bereich
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