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Nόσος κινητικού νευρώνα
το πολύπλευρο πρόβλημα της διάγνωσης

• Ανακοίνωση της διάγνωσης 
• Το κηνύγι …των μίμων-χαμελεόντων 
• Δεν υπάρχει διαγνωστικό τεστ (βιο-δείκτες;)
• Χρόνος-σύμμαχος
• Καθυστέρηση διάγνωσης







Ιστορικό
1. Σταθερά εξελισσόμενη μυϊκή αδυναμία, αρχικά ασύμμετρη (κάτω άκρο 

35%, άνω άκρο 30%, ομιλία-κατάποση 30%)

2. Απουσία αισθητικών συμπτωμάτων



Κλινική εξέταση 

1. Σημειολογία από τον ανώτερο και τον κατώτερο κινητικό νευρώνα στην 
ίδια ανατομική περιοχή

2. Εμφανείς δεσμιδώσεις
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• Η διάγνωση της ALS είναι κατά βάση κλινική

• Η νευροφυσιολογική μελέτη είναι επικουρική της διάγνωσης 
(αποκαλύπτει υπο-κλινική απονεύρωση), ενώ χρησιμεύει 
στον αποκλεισμό άλλων καταστάσεων (π.χ. πολυεστιακή
κινητική νευροπάθεια)

• Η νευροαπεικόνιση είναι χρήσιμη στον αποκλεισμό δομικής 
παθολογίας (π.χ. αυχενική μυελοπάθεια) που μιμείται την 
ALS. 





H νόσος του κινητικού νευρώνα συνιστά κλινικό σύνδρομο

• 85% ALS (Αμυοτροφική πλαγία σκλήρυνση)

• Προϊούσα μυϊκή ατροφία
Βραχιόνια διπληγία (flail arm syndrome, man- in- the- barrel 
syndrome), 
Σύνδρομο του Πατρικίου (ψευδο-πολυνευριτική μορφή της 
MND, flail leg syndrome)

• Πρωτοπαθής πλαγία σκλήρυνση 
Ημιπαρετική μορφή (Mills syndrome)

Patrikios JS. Contribution à l’Étude des Formes Cliniques et de l’Anatomiepathologique de la 
Sclérose Latérale Amyotrophique. Paris: Paris University; 1918.

Wijesekera LC, Mathers S, Talman P, et al. Natural history and clinical features of the flail arm and flail leg ALS variants.
Neurology 2009;72:1087–94.



ΜΝD
ενδεικτικά σημεία 

Σημείο                                                                 Σχόλιο

Δεσμιδώσεις                                                    Αναζήτηση αυτών

Ατροφία γλώσσας                                          Πλάγια χείλη, δεσμιδώσεις-ζωηρό αντ. μασητήρα

Split hand APB-IDIO>ADM

Πτώση κεφαλής                                            Δ.Δ. Μυασθένεια,μυοσίτιδα

Συναισθηματική ακράτεια                       Ψευδο-προμηκική παράλυση, ζωηρό glabellar reflex

Νοητική-συμπεριφορική                           Επικάλυψη με την μετωπο-κροαταφική άνοια 
διαταραχή



Early or late appearance of “dropped head syndrome”
in amyotrophic lateral sclerosis
M Gourie-Devi, A Nalini, S San
J Neurol Neurosurg Psychiatry 2003;74:683–686

Tongue Fasciculations in Amyotrophic Lateral Sclerosis
Jaime Toro, M.D., and Saúl Reyes, M.D.
N Engl J Med 2014; 371:e7July 31, 2014



Eκλεκτική κατανομή της ατροφίας (excitotoxicity hypothesis?)







Neurology. 2015 Dec 1;85(22):1995 Lou Gehrig and the ALS split hand. Kiernan MC, Turner MR.





Teaching NeuroImages: Hypometabolism of the primary motor cortex in primary lateral sclerosis
The stripe sign
Jeremy Cosgrove, MRCP et al. Neurology June 16, 2015 vol. 84



Σημεία                               Νόσος                                       Σχόλιο

Κατώτερος κινητικός νευρώνας      Καλοήθεις δεσμιδώσεις                           Μυϊκή ισχύς κ.φ.
Πολυεστιακή κινητική νευροπάθεια     Μυϊκή μάζα κ.φ.  
Νευραλγική αμυοτροφία                         Άλγος ↑
Νόσος Kennedy                                        Tυπικός φαινότυπος
Μotor CIDP                                                Συμμετρική, νευροφ. 
Μυοσίτιδα με έγκλειστα                         Τυπικός φαινότυπος

Ανώτερος κινητικός νευρώνας       Κληρονομική σπαστική παραπάρεση    Τυπικός φαινότυπος
Πρωτοπαθώς προϊούσα MS                   Αισθητ. διατ., MRI-OCB
Μεταβολικές μυελοπάθειες                   Β12, Cu, AMN

Μικτά                                    Αυχενική ριζο-μυελοπάθεια                    Άλγος, σφιγκτ. διατ.   



Διακρανιακός μαγνητικός ερεθισμός στην ALS

Eνδείξεις πρώιμης φλοιϊκής υπερδιεγερσιμότητας 







Ασθενής με πολυεστιακή κινητική νευροπάθεια



Νόσος Kennedy (δ.δ. από MND)



POST POLIO
Κληρονομική νευραλγική αμυοτροφία



Ασθενής με μυοσίτιδα με έγκλειστα



Άλλες καταστάσεις που χρήζουν διαφορικής διάγνωσης από τη νόσο του 
κινητικού νευρώνα  

• Aσύμμετρη (μονομελική) νωτιαία μυϊκή ατροφία (νόσος του Hirayama)

• FOSMN (facial onset sensory and motor neuronopathy)

• Ακτινοθεραπεία (ριζοπλεξοπάθεια)

• Λοιμώξεις (WNV)



MRI A.M.Σ.Σ. σε ασθενή με νόσο του Hirayama

Hirayama K, Tsubaki T, Toyokura Y, et al. Juvenile muscular atrophy of unilateral upper extremity. Neurology 1963;13:373–80.



MRI Α.Μ.Σ.Σ σε ασθενή με flail arm syndrome

Deluca GC, Boes CJ, Krueger BR, et al. Ventral intraspinal fluid-filled collection 
secondary to CSF leak presenting as bibrachial amyotrophy. Neurology 
2011;76:1439–40. 



Ασθενής με FOSMN
Broad R, et al. Pract Neurol 2015;15:293–297



Ασθενής με οσφυοϊερά ριζοπλεξοπάθεια λόγω ακτινοβόλησης



Άλλες καταστάσεις που χρήζουν διαφορικής διάγνωσης από 
τη νόσο του κινητικού νευρώνα 

• GM2 γαγγλιοσίδωση (late onset Tay-Sachs-Sandhoff disease)

• Triple  A [achalasia-alacrimia-addisonianism] syndrome 
(Algrove syndrome-aladin mutations)

• SYNE 1 mutations (ataxia plus syndrome)



Ασθενής με πτυχωτή γλώσσα (lingua plicata) σε έδαφος συνδρόμου ΑΑΑ 
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• Παρανεοπλασματικό σύνδρομο (λέμφωμα, Ca μαστού?)

• Υπερ-παραθυρεοειδισμός

• Κοιλιοκάκη

• Σαρκοείδωση

• Brown-Vialetto-van Laere, Fazio-Londe

Καταστάσεις που δύνανται να προκαλούν αναστρέψιμο MND-like σύνδρομο 

Primary hyperparathyroidism and ALS: is there a relation? Jackson CE, Amato AA, Bryan WW, Wolfe GI, Sakhaee K, Barohn RJ Neurology. 1998 Jun;50(6):1795-9

Transglutaminase 6 Antibodies in the Serum of Patients With Amyotrophic Lateral Sclerosis
Avi Gadoth, MD1; Beatrice Nefussy, PhD1; Margalit Bleiberg, PhD2; Tirza Klein, MD3,4; Irena Artman, MD1; Vivian E. Drory, MD1,4

JAMA Neurol. 2015;72(6):676-681

Amyotroph Lateral Scler Frontotemporal Degener. 2015 Jun;16(3-4):252-7. doi: 10.3109/21678421.2014.965178. Epub 2014 Oct 6.
Is there a paraneoplastic ALS?
Corcia P1, Gordon PH, Camdessanche JP.





Ασθενής με Brown-Vialetto-van Laere

Brown C. Infantile amyotrophic lateral sclerosis of the family type.J Nerv Ment Dis. 1894;19:707–16.





“Let us keep looking, in spite of everything. Let us keep
searching. It is indeed the best method of finding, and
perhaps thanks to our efforts, the verdict we will give
such a patient tomorrow will not be the same we must
give this man today.”

Charcot (1889)


