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Einleitung

Die Amyotrophe Lateralsklerose (ALS) ist die haufigste degenerative Motmm&rkrankung des
Erwachsenenalters. Der klinische Verlauf ist charakterisiert durch piegte La&hmungen, Atrophien
und Spastik der willktrlich aktivierbaren Skelettmuskeln infolge Degeneratioredgalen und
peripheren Motoneurone.

Muskelkrampfe, Spastik, Schluckstérungen, progrediente Bewegungs- und Sprechunfaviggeit s

Ateminsuffizienz treten regelhaft, wenn auch in unterschiedlicher Auspragung ineshieige auf. Die
Augen- und Sphinktermotilitat ist fast immer klinisch ausgespart, ebenso dassedresond autonome
Nervensystem].

Atiologie und Pathogenese der ALS sind, trotz beachtlicher Fortschritte der Gaenfdlschung,

weitgehend ungeklarg]. Eine zufriedenstellende kausale Therapie ist nicht vorhanden, allerdings wurden
erste ermutigende Erfolge bei Medikamentenstudien berict@dtl]. Die mittlere Uberlebensdauer

betragt 3 Jahre. Ca. 10% der Patienten tberleben 10 Jahre und langer. Der Tod tritt durch
Ateminsuffizienz ein, meist vergesellschaftet mit einer Aspirationgpoaie.

Dieser zweite Beitrag zur symptomatischen Therapie der ALS wird siclegaimktmaliig mit den
Fragen der Aufklarung, der Beatmung und der Terminalphase befassen.

Die "Munchner Atemmaske als Beispiel einer Mund-Nasen-Maske
zur nicht-invasiven, intermittierenden Heimbeatmung.

Aufklarung und Einbeziehung der Angehorigen

Die symptomatische Behandlung der ALS (wie auch jeder anderen zum Tode fuhrenden Erkrankung)
beginnt mit der Aufklarung des Patienten. Eine unzureichende Aufklarung kann verunsichlkegng wir
Angste auslosen und das Vertrauensverhaltnis gefahrden. Der Patient ahnt, dainegisierernsthafte,
moglicherweise unheilbare Erkrankung handelt, und sieht keine verninftige Hoffnung fir diet Zukunf

[14].

Oft pilgern Patienten von Arzt zu Arzt und versuchen, Informationen aus der Laien- odigefaar zu

1von8



Management of Neuromuscular Diseases - Lett

erhalten, was zu schweren MiRverstandnissen fuhren kann (viele Patienten sind z.B. daeogtiis&erz
hatten "eine Art multipler Sklerose", manche verlangen deshalb nach immunsuppréEsMeamenten).

Die Aufklarung eines ALS-Patienten ist kein standardisierbares Verfahieoftals qualend erlebte
Hilflosigkeit auf beiden Seiten darf aber nicht zum Verschweigen von Informaticenfudie fir die
weitere Lebensplanung des Patienten wesentlichaktDie gelegentlich praktizierte Aufklarung der
Angehorigen unter Ausschlu3 des Patienten ist aus arztlicher wie aus recBitithetrikt abzulehnen.

Auf der anderen Seite hat der Patient auch ein Recht auf Nichtwissen, das mnespetden mul3.
Daraus folgt, dal3 der Patient (und nicht der Arzt) Geschwindigkeit und Ausmal} des tiofesflusses
bei den Aufklarungsgesprachen bestimmt. Der Arzt behélt die schwierige Audgdloke verbalen und
nicht-verbalen Signale des Patienten wahrend des Gesprachs angemesseeren fgagi

Es hat sich bewahrt, ALS-Patienten nach Diagnosesicherung im Beisein der Agegetiber das
\orliegen einer fortschreitenden Erkrankung der motorischen Nerven aufzuklarenstliibridie
positiven Aspekte der Erkrankung betont werden (Fehlen von: Schmerzen, Gefiihls- und
Gedachtnisstorungen, intellektuellem Abbau, psychischen Veranderungen etc.).

Der genaue Name der Erkrankung sollte genannt und erlautert werden, um Mi3verstaodnisse
vermeiden (siehe oben). Die Aufklarung ist in aller Regel kein einmaligegnisresondern ein
mehrstufiger Prozel3. Wichtig fir ambulante Wiedervorstellungen ist die &nfahdald Patienten
Informationen oft verdrangen. Der Arzt mul3 daher jedesmal von neuem feststellen, \&tete it
seinem Wissen und seinem Wunsch nach Information steht, und von dort aus weiterd@chen [

Der fortschreitende Verlauf der ALS stellt eine Belastung fur Patienten leggpde Angehdrigen in
gleichem Mal3e dar (gelegentlich erscheint die psychische Belastung der Agegekdgar héher). Daher
solliten die Angehdrigen in die medizinische Betreuung von Anfang an eingebunden werden, beginnend
mit der Aufklarung. Ein eventueller Wunsch nach einer zweiten Meinung sollte vom behand&inde
ausdricklich unterstitzt werden.

Bei einer unheilbaren Erkrankung wie der ALS ist der Wunsch und die Suche von Patienten und
Angehorigen nach alternativen Behandlungsmethoden verstandlich. Gegen eine homdopathische ode
sonstige alternative Behandlung ist nichts einzuwenden, solange keine gesundi@afiidirdung oder
finanzielle Belastung vorliegt. Die Patienten sollten aber eindringlich \aratanen und Betrtigern,

auch aus den Reihen der Arzteschaft, gewarnt werden. Als Faustregel delitejgeéurer die

angebotene Behandlung und je héher die damit verbundenen Versprechungen, desto gro3ere Vorsicht is
angeraten.

Sobald die ersten Zeichen der Dyspnoe auftreten, der Patient Uber Symptome der chronischen
Hypoventilation berichtet (Tabelle) oder die Vitalkapazitat deutlich unter 50%kajsollte eine
Aufklarung Gber die Terminalphase der Erkrankung erfolgen, da zu diesem Zeitpunke fRsttiahten
unter Erstickungsangsten leiden.

Die Beschreibung des Mechanismus des terminalen hyperkapnischen Komas (die sogenannte
"C02-Narkose") bei Ateminsuffizienz und des damit verbundenen "Tod im Schlaf* hat nadr unse
Erfahrung eine spurbare psychische Entlastung von Patienten und Angehérigen zur Folge.

Die Patienten und ihre Familien sollten darber informiert werden, dal3 die thesalpenitOptionen in
der Terminalphase (siehe unten) einen Tod durch Ersticken in jedem Fall verhindern Rdpriiege
Information mufd ebenfalls bei spateren Besuchen wiederholt werden.

Zu diesem Zeitpunkt sollite dem Patienten die Entscheidung dartber ermdglicht veerdemm Falle
einer terminalen Ateminsuffizienz eine kinstliche Beatmung winscht. Eine Aufgléber den zu
erwartenden weiteren Verlauf bis hin zum moglichen "locked in"-Syndrom auf einesilrstation 9]

wird in der Regel eine Ablehnung terminaler intensivmedizinischer Mal3nahmemssdés Patienten zur
Folge haben.
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Diese Ablehnung muf3 schriftlich fixiert (am besten in Form einer Patientenved)ignd die sich daraus
ergebenden Konsequenzen fiur das Verhalten in der Terminalphase mit den AngehdorigeriN(deirz:
holen!) und dem Hausarzt (Opioideinsatz in der Terminalphase, siehe unten) besprodben edis
subjektiv beeintrachtigende Symptome der n&chtlichen Hypoventilation vorhanden sind, sollte die
Maglichkeit einer intermittierenden nachtlichen Maskenbeatmung (siehe untesparchen werden.

N

Symptome chronischer respiratorischer Insuffizien:

Schlafstérungefein- und Durchschlafstérungen, Alptraume)
Mudigkeit und Einnicken am Tage

morgendlicher Kopfschmerz, Abgeschlagenheit
zunehmender Leistungsabfall, Konzentrationsstérungen
Nervositat, Hyperhidrosis, Tremor

Depressionen, Angstzustande

Tachykardie und Tachypnoe

sichtbarer Einsatz der auxiliaren Atemmuskulatur
Dyspnoe, z.B. beim Sprechen, Stimmerveranderungen
hartnackige Bronchialverschleimung

rezidivierende oder persistierende respiratorische Infekte
Appetitlosigkeit, Gewichtsverlust

rezidivierende Gastriden

persistierende Odeme

Kopf-, Nacken und Gliederschmerzen

Sehstoérungen, Schwindelanfélle, Synkopen

Zyanose

Prinzipien der Beatmung bei ALS

Die Ateminsuffizienz ist das bedrohlichste Symptom der ALS. Oft reagierd?atienten auf die ersten
Dyspnoe-Zeichen mit ausgepragten Angstzustanden. In allen Stadien der Atememguffiul3 versucht
werden, den Teufelskreis Dyspnoe-Angst-Dyspnoe zu durchbrechen.

Zu Beginn kann eine Oberkorper-Hochlagerung um 30-40-, verbunden mit regelméfiiger Atertiigymnas
schon eine wesentliche Linderung bringen. Sehr wichtig ist dabei die ruhige Anwesenhei
\ertrauenspersonen. Bei Auftreten von Panik empfiehlt sich ausdricklich der Emsdtarazepam
sublingual (Tavor Expidet® 0,5-1mg). Die atemdepressive Komponente ist bei diessubgsi
insbesondere zu Beginn der Dyspnoe, vernachlassigbar.

Bei fortschreitender Ateminsuffizienz treten die in der Tabelle zusanefadiign Symptome der
nachtlichen Hypoxie in unterschiedlicher Auspragung aujie intermittierende nachtliche
Heimbeatmung Uber Maske (Abbildung) stellt eine effiziente, nicht-invasive Mafiaur Linderung
dieser Beschwerden dd/13]. Sie sollte, wie oben erwahnt, mit Patient und Angehérigen schon nach
Auftreten der ersten Dyspnoe-Zeichen besprochen werden.

Dabei mufl3 betont werden, dafl3 es sich nur um eine temporare Maflinahme handeln kann, die zunachst
ausschlielich der Erhéhung der Lebensqualitéat dient, und - im Unterschied zur Tracteeostoim der
Lebensverlangerung. (Einzelheiten sie?@). Meistens steht bei der Heimbeatmung nicht die technische,
sondern die pflegerische Betreuung als soziales Problem im Vordergrund.

Gunstige Woraussetzungen sind

¢ eine zufriedenstellende Gesamtmobilitdt des Patienten,
e ein nicht zu rasch progredienter Verlauf und vor allem
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¢ eine starke Motivation und ein gutes familiares Umféf].|

Es ist sehr wichtig, die Patienten dariber aufzuklaren, dal3 sie jederzeitdfischkibnnen, die Beatmung
zu beenden, und dal’ geeignete medikamentése Mal3nahmen zur Verfiigung stehen, um ein qualvolles
Ersticken zu verhinderrlf]. Eine Zusammenarbeit mit Hospiz-Einrichtungen kann in solchen Fallen
aulRerordentlich hilfreich sein (siehe unten).

Falls der Patient die nicht-invasive Beatmung ablehnt, kann zur Symptomlinderungesimétietende
Sauerstoffgabe versucht werden. Die Applikation von Sauerstoff ist allerdingskiemmasiven
Beatmung deutlich unterlegen, da bei ALS-Patienten eine restriktive lensistbrung aufgrund einer
Zwerchfellparese besteht, aber keine Gasaustauschstérung.

Die fur die Symptomatik mitentscheidende chronische Hyperkapnie kann durch den exogen zagefiihrte
Sauerstoff sogar verstarkt werdéi [Deshalb, und wegen der Gefahr einer Depression des Atemantriebs,
darf die Sauerstoffgabe nicht wahrend des Schlafes erfolgen; gerade dannd& alypoventilation am
starksten ausgepréagt. Eine Dauerbeatmung tiber Tracheostoma wird bei umfaissiificteing nur von
einzelnen Patienten gewlnscht. Dabei handelt es sich meist um Falle minkamggaimar bulbarem

Verlauf und eher frihem Krankheitsbeginn. Aus den USA werden Patienten mit guterduethéitsiiber

10 und mehr Jahre unter Dauerbeatmung beschrié@en [

Es kommt leider nicht selten vor, dal3 nicht aufgeklarte ALS-Patienten wegen Atartemsuffizienz
vom Notarzt intubiert werden, ohne dal? eine echte Entscheidungsmdglichkeit bestand&ielsatte
Patienten konnen bei guter Pflege monate- bis jahrelang auf Intensivstation iiheviehe die
Krankheit bis zur totalen Kommunikationsunfahigkeit progredieren kann (sogenanntesd-'locke
in"-Syndrom bei kompletter Tetraplegie einschliel3lich Augenmuskul@fur [

Wenn invasiv beatmete Patienten angesichts dieser Perspektive den Wunsch nadteAldgsha
Respirators dufern, stellen sie den Arzt vor eine menschlich, medizinisch undhedmiierige
Entscheidungd/8]. Ein wichtiges Ziel eines guten Arzt-Patienten-Verhaltnisses beildsght deshalb
darin, einer solchen Entwicklung durch rechtzeitige Aufkl&arung und Erstellung eispremttenden
Patientenverfiigung vorzubeugen.

Terminalphase

Wenn ALS-Patienten nicht kunstlich beatmet werden, tritt der Tod meist wahrenchifs 8in: die
Patienten atmen nicht mehr geniigend CO2 aus und fallen in ein leichtes Koma (sogenannte
"CO2-Narkose"). In diesem Stadium kommt es nur darauf an, das Leiden des Patienterz(i§].
Bei Unruhe oder Zeichen der Luftnot ist eine medikamentose Intervention (z.B. Morphin, hdgimhe
5mg s.c. oder i.v., ggf. in Kombination mit Chlorpromazin (Propaphenin®) als Antiemetikum) z
empfehlen.

Die meisten Patienten wiinschen, zu Hause sterben zu dirfen, was aber haufig nathzeinfa
organisieren ist. Hospizvereine vermitteln Hilfe bei der hauslichen Betreuungmaindl kranken
Patienten. Die Betreuung durch eine ambulante Hospizeinrichtung kann entscheidendatiguBeyder
Terminalphase fir Patient und Familie beitrades). [Falls ein Sterben zu Hause nicht mdglich ist, stellen
Palliativstationen oder stationédre Hospizeinrichtungen eine sehr empfehtenaliernative dar, wobei
das Angebot in Deutschland leider noch beschrankt ist.

Informationen und Adressen:
Bundesarbeitsgemeinschaft Hospiz
Steinweg 54

06110 Halle/Saale

Telefon 0345-2031952 oder -2254512/13

SchluBbemerkung
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ALS-Patienten erleben ihre fortschreitende Behinderung bei vollig intaktestak@ér Vielleicht
empfinden deshalb viele Neurologen die ALS als die schlimmste denkbare Krankleeding$ erlauben
die intakten kognitiven Fahigkeiten den Patienten die Entwicklung von Bewaltigungsnsewa, die
haufiger als erwartet zu einer erstaunlich gefal3ten Akzeptanz der Kraiikine.f

ALS-Patienten méchten in der Regel aktiv am Entscheidungsprozel3 iber symptonéaidohémen
teilnehmen. Es ist Aufgabe des Arztes, diesem Wunsch durch Einbindung von Patient und Aergehorig
Dialog Uber anstehende Palliativmalinahmen zu entsprechen. Die symptomatiscpie Vbara
ALS-Patienten stellt fur Arzte eine zeitliche Belastung und eine mestinimiHerausforderung dar. Sie
bietet aber auch die Chance, die eigenen Anspriiche und Ziele mit der Realitat zu koeframi eine
menschliche Bereicherung zu erfahren.

Diese Broschire basiert auf einem im Druck befindlichen Beitrag der Autoren flritiehziét
Aktuelle Neurologie mit dem Titel "Palliative Therapie bei Amyotropher Latideabse (ALS)".
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