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Az amyotrophids lateralsclerosist (ALS), a leggyakoribb
motoneuron-betegséget a hardntesikolt izmok fokozatos
gyengulése, sorvaddsa, majd teljes bénuldsa jellemzi,
melyek oka az agyban és a gerincvel&ben talalhaté moto-
neuronok progressziv pusztuldsa. Mai ismereteink szerint
azonban az ALS &sszetett klinikai tinetegyUttes, ami éifedést
mutathat kognitiv deficittel jaré korképekkel is. Ennek meg-
felelen egy-egy eset olyan klinikopatolégiai spektirumon
értelmezhetd, amelynek két végpontja a klasszikus, kizéré-
lag a mozgaténeuronokat érinté ALS, illetve a frontotempo-
ralis dementia. A betegség lefolydsa azonban ugyanazon a
komplex mechanizmusokon alapul, amelyek a felsé és alsé
mozgatoidegsejtek degenerdcidjdt okozzdk. Az ALS-ben a
mozgatéidegsejtek pusztuldsénak szémos részfolyamata
ismert. Ezek kozil is kiemelhet8 az oxidativ stressz, az exci-
totoxicitds, az immun-/gyulladdsos folyamatok szerepe és a
mitochondriumok kérosodésa. Ezek a mechanizmusok a
betegség progresszidja alatt szimultén figyelhetéek meg,
s6t, képesek egymds hatdsdt felerdsiteni. Feltételezhetd,
hogy a kalciumionoknak jelent8s katalizétor szerepik van,
mivel e folyamatok mindegyike er8s, pozitiv el8jel és recip-
rok kalciumfiggést mutat. Vagyis kézéttok olyan kalcium-
fogg8 kapcsolat alakulhat ki, ami id&ben és térben egysé-
gesitheti és feler8sitheti az egyedi folyamatok degenerativ
hatdsat. Ezen ésszefoglald kdzlemény 16 célia az ALS-ben
megfigyelhetd diszkrét neurodegenerativ folyamatok kézétt
kalciummedidlt reciprok kapcsolatok dttekintése.
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Amyotrophic lateral sclerosis (ALS), the most frequent motor
neuron disease is characterized by progressive muscle
weakness caused by the degeneration of the motor neurons
in the spinal cord and motor cortex. However, according to
the recent observations, ALS is a rather complex syndrome
which frequently involves symptoms of cognitive impair-
ment. Therefore, ALS cases can be interpreted in a clinico-
pathological spectrum spanning from the classical ALS
involving only the motor system to the fronto-temporal
dementia. The progression of the disease, however, mani-
fested in the degeneration of the upper and lower motor
neurons, is based on the same complex pathobiology. The
main elements of the pathomechanism, such as oxidative
stress, excitotoxicity, immune/inflammatory processes and
mitochondrial dysfunction are well described already, which
operate in orchestrated way and amplify the deleterious
effect of each other. It is assumed that calcium ions act as a
catalyst in this interaction, hence each of the individual
mechanisms has strong, positive and reciprocal calcium
dependence thus may combine the individual pathological
processes into a unified escalating mechanism of neuronal
destruction. This review provides an overview of the role of
calcium in connecting and amplifying the major mecha-
nisms which lead to degeneration of the motor neurons in
ALS.
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