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A neuromuscularis megbetegedések diagnoézisa és terapidja teriiletén az elmilt
néhdny év alatt elGrelépés tortént. Az amyotrophids lateralsclerosis (ALS)
pathomechanizmusdban az  excitotoxikus aminosavak  (glutamat) indukélta
neurodegenerici6 szerepe val6szindsithetd. Klinikai vizsgalatok azt igazoltdk, hogy a
riluzol (preszinaptikusan a glutaméit felszabadulast gatolja) kedvezéen befolyasolja a
betegség progresszitjat'. Az Eurépai Kozosség 15 orszaga engedélyezte a riluzol
amyotrophias lateralsclerosis kezelésében torténd alkalmazdsat. A kozelmultban
ismertetett klinikai adatok szerint a rekombinans human insulin-like growth factor-1 °
(thIGF-1) kismértékben (de statisztikailag szignifikdns kiilonbséggel) kedvezden
befolydsolta az amyotrophids lateralsclerosis lefolydsat. A két vizsgalatsorozat azt
bizonyitja, hogy elmozdulés tortént e tragikus lefolyasti korkép kezelése teriiletén. Jelen
kerekasztal célja, hogy attekintse (1) a SZOTE Neurolégia Neuromuscularis
Ambulanciajanak tevékenységét, (2) a neuromuscularis megbetegedések genetikéja terén
elért 1jabb eredményeket, (3) a motoneuron pusztulds lehetséges okait és
pathomechanizmusat amyotrophids lateralsclerosisban, (4) a polyneuropathidk
elektrofizioldgiai klasszifikacidjat, (5) a spindlis 1zomatroph1a problémakorét, valamint
(6) néhany klinikai eset kérdését.
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" ASZOTE Neurolégia sNeuromuscularis Ambulancidjinak” tevékenysége
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A ,Neuromuscularis Ambulancia” 1993 oktébere 6ta miikodik. Feladata azon
betegek részletes kivizsgéldsdnak iranyitasa (elektrofiziologia, laborvizsgalatok,
biopszia) és ambulans kezelése, akiknél az altaldnos neurolog1a1 vizsgalatok soran
felmeriilt neuromuscularis megbetegedés gyanja.

Az ambulancia betegforgalmarol jellemz6 képet ad az 1995-6s év. Ekkor dsszesen -
173 beteget tartottunk nyilvan, a megjelenések szama 469 volt. Egy beteg atlagosan 2,71-
szer fordult meg az ambulancidn. Heti 1x2 éra rendelési id6 és évi 44 rendelési nap
mellett az egy vizsgélatra juté atlagos id6 11,2 perc volt.

Az alabbi betegség csoportokat kitlonitettiink el (zarojelben a betegek szdma €s a
szdzalékos el6fordulds): izombetegségek (46; 26%), motoneuron-betegségek (13; 8%),
polyneuropathiak (8; 5%), gerinc eredetii betegségek (52; 29%), rheumatholdgiai
betegségek (15; 9%), traumas megbetegedések (12; 7%) és egyéb betegségek (5; 3%).
Ezek kozil kiemelendé az izombetegségek (myopathidk, dystrophiak) mellett a
- kompressziés neuropathiak (alagiit szindromék) magas aranya.
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