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Was ist ALS Forschung? 

 Ursachenforschung 

 Genetik 

 Krankheitsmodelle 

 Klinische (angewandte) Forschung 

 Lebensqualität 

 Versorgungsforschung 

 Biomarker  

 Messung des Krankheitsverlaufes 

 Messinstrumente zur Erfassung von kognitiven Störungen 

 Therapiestudien 
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Was ist ALS? 

31.10.2014 Referent / Bereich 
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J M Charcot 
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DAS MOTORISCHE SYSTEM 

1. Motorisches Neuron 

2. Motorisches 

Neuron 

3. Muskel 
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Leitsysmptom 

 Schädigung des 2. Motorisches Neuron führt zu  Muskelschwund 

 Normalerweise fokaler  (asymmetrischer) Beginn 

 Spinale Verlaufsform (2/3) 
 Arme und Beine 

 Bulbäre Verlaufsform (20-25%) 
 Schluckstörung 

 Sprechstörung  
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Kognitive Störungen und Demenz- Wie viele sind 

betroffen und wann? 

 Verlaufsstudie (Phukan et al. JNNP, 2010) 

 87 Patienten 

 32% kognitive Störungen zum Zeitpunkt der Erstvorstellung 

 8% Verhaltensauffälligkeiten 

 18% Demenz 

 Vor, während oder nach dem Auftreten motorischer 

Symptome 
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31.10.2014 Referent / Bereich 
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Woher kommt ALS ? 

ALS ist ein komplexe Erkrankung 

Genetische Faktoren 

Risikofaktoren und Umweltfaktoren-
grösstenteils unbekannt 

31.10.2014 Referent / Bereich 

11 



Muskelzentrum/ALS Clinic 

31.10.2014 Referent / Bereich 
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Renton et al. Nature Neuroscience, 2014 



Muskelzentrum/ALS Clinic 

C9Orf72  bei Schweizer Patienten (unpubliziert) 

 20/43 FALS (46%) 

 13/182 SALS (7%) 

 Krankheitsdauer: 1-11 Jahre 

 Eineiige Zwillinge 

 Einer verstarb 2007, im Alter von 55 Jahren, 

Krankheitsdauer 21 Monate 

 Der andere  keine Symptome  

 

 

31.10.2014 Referent / Bereich 
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Muskelzentrum / ALS clinic                     

Christoph Neuwirth 
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31.10.2014 Referent / Bereich 
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31.10.2014 Referent / Bereich 
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Ursachenforschung 
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Klinische Forschung 

Lebensqualität 

(auch der 

Angehörigen) 
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 Symptombehandlung z. B. 

Krämpfe 

 Chininsulfat (Chininsulfat 

Hänseler®, Limptar N® ) 

 Studie in St.Gallen 

 Placebo-kontrolliert 

 Tägliche Muskelkrämpfe 

 Dauer 8 Wochen 

 Kontakt: 

christoph.neuwirth@kssg.ch 
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Verzögerung des 

Krankheitsverlaufes- 

negative klinische 

Studien bei ALS 

 

Zahlreiche neue Studien 
sind geplant 

 

Heute alle randomisiert 
placebo-kontrolliert 

 

Grösster Benefit 
wahrscheinlich für 

nachkommende Patienten 
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Warum waren alle 

bisherigen Studien 

negativ ? 

 Sehr unterschiedliche 

Krankheitsverläufe 

 Modelle können 

Therapieeffekte beim 

Menschen nicht 

vorhersagen 

 Keine Messinstrumente 

(Biomarker) zur 

Messung des 

Krankheitsverlaufes 
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Bestimmung der Zahl motorischer Nerven (MUNIX) 

Muskelzentrum / ALS clinic                     

Christoph Neuwirth 
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* = test-retest certified centre 

# = Certified with provisions and monitored 

$ = test retest certification failed 
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Blick in die Zukunft 

31.10.2014 Referent / Bereich 
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Summary figure  Bilsland 

31.10.2014 Referent / Bereich 
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Bilsland LG, Greensmith L. Curr Pharm 

Des. 2008;14(23):2306-16. Review 
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31.10.2014 Referent / Bereich 
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In vitro autoradiography 

 Figure 2 In vitro 

autoradiography with slices 

from spinal cord of an ALS 

patient. A: Incubation with 

0.2 nM [11C]KD2; B: Blocking 

of [11C]KD2 binding with 1 

µM GW405833, a specific 

CB2R agonist. 

 Courtesy of  Mu, 

Linjing, PhD 

31.10.2014 Referent / Bereich 
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Forschungsprojekt in Zusammenarbeit mit ETH  
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31.10.2014 Referent / Bereich 
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http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC2819701/table/T2/
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31.10.2014 Referent / Bereich 
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31.10.2014 Referent / Bereich 
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31.10.2014 Referent / Bereich 
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FRAGEN ? 


