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Inledning

I detta vardprogram beskrivs amyotrofisk lateralskleros, ALS, utifrdn symtom, behandling

och omhéndertagande.

WHO:s klassifikation International Classification of Function, ICF, beskriver en
skada/sjukdom utifrén perspektiven diagnos, funktion, aktivitet och delaktighet. Denna
beskrivning dr hogst relevant vad géller personer som drabbas av motorneuronsjukdomar.
Sjukdomens symtom och konsekvenser medfor paverkan pa savil organsystem som funktion,
aktiviteter 1 det dagliga livet och livskvalitet, vilket krdver insatser fran ett multiprofessionellt

team.

Vi vill med denna skrift delge alla som 1 sitt dagliga arbete vardar patienter med ALS vara

erfarenheter och kunskaper. Tillsammans kan vi d4 mota patient och anhoriga pé bésta sitt.

Motorneuronsjukdomar — amyotrofisk lateralskleros

Sjukdom/skada/diagnos

Sjukdomen beskrevs forsta gangen 1830 1 England. Under senare delen av 1800-talet beskrev
den franske neurologen Jean-Martin Charcot (1825-1893) sjukdomen i detalj och gav den
namnet sclérose latérale amyotrophique. Det dldsta dokumenterade fallet i Norden dr en man

som avled 1888 1 Uppsala 1 progressiv spinal muskelatrofi.

Amyotrofisk lateralskleros (ALS), 4r en kronisk progressiv sjukdom, som ingar i gruppen
motorneuronsjukdomar. Motorneuronsjukdomar betecknar en grupp sjukdomar dir de
nerveeller (motorneuron) och motoriska banor 1 hjdrnan, hjdrnstammen och ryggmérgen som
styr kroppens muskler degenererar, vilket medfor tilltagande férlamningar. Bendmningen
ALS anvénds ofta ocksa synonymt med motorneuronsjukdom (engelskans motorneuron

disease, MND).

Det finns tva huvudgrupper av motorneuron:



I motorcortex finns de ovre motorneuronen, och i hjarnstammen och i ryggmargens framre
del finns nedre motorneuronen iven kallade framhornsceller. Ovre motorneuronen
kommunicerar med nedre motorneuronen via corticobulbira respektive corticospinala
banystemen.

Skador péd 6vre motorneuronen leder till centrala pareser och finmotorikstorning som atfoljs
av stegrade muskelreflexer och spasticitet samt pseudobulbédra symtom fran tal och
svéljningsmuskulaturen (spastisk dysartri, svéljningssvérigheter, livlig masseterreflex) och

affektinkontinens.

Vid skador pa nedre motorneuronen ses istillet perifera pareser med nedsatta muskelreflexer,
atrofier, fasciculationer (muskelryckningar) samt bulbéra bortfall fran svalg och tal

(nasalerande dysartri, svaljningssvarigheter, tungatrofi med fibrillationer).

ALS-sjukdomen forekommer i olika varianter som brukar bendmnas efter initial symtombild:

Vid klassisk ALS har patienten redan initialt samtidig degeneration av dvre- och nedre
motorneuronen. Detta leder till en blandad bild med bade centrala och perifera pareser fran
ofta bdde spinala och bulbira muskelgrupper. Cirka 65 % av patienterna debuterar med denna

variant.

Vid progressiv spinal muskelatrofi (PSMA, ibland betecknat PMA typ 4) har patienten i
borjan av sjukdomen bara tecken till nedbrytning av nedre motorneuronen och dess axoner.
Sjukdomsbilden karakteriseras av extremitetspareser med perifer bild med atrofier och

fasciculationer. Denna form dr ovanlig och utgor cirka 10 % av patienterna.

Vid progressiv bulbdr pares (PBP) har patienten 1 borjan av sjukdomsforloppet endast
symtom pa skada i hjarnstammens nedre motorneuron och deras axoner. Kliniskt uppvisar

patienten en perifer symtombild med dysartri, dysfagi och tungatrofi samt fibrillationer.

Vid pseudobulbdr pares har patienten initialt 1 sjukdomen istéllet endast symtom pé skada 1
Ovre motorneuron 1 hjdrnbarken eller pd corticobulbira banor som styr nedre motorneuron i
hjarnstammen. Detta leder till en central bulbir pares bild med spastiska

artikulationssvarigheter, svéljningsproblem och ofta tvangsskratt och/eller tvangsgrat.
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Bulbdr/pseudobulbdr debut forekommer hos ungefér en fjardedel av patienterna.

Vid primdr lateralskleros (PLS) debuterar sjukdomen med symtom enbart pa skada 1 dvre
motorneuron och corticospinala bansystemet (nedre motorneuronen ir intakta). Symtomen
utgdrs vid denna undergrupp av enbart centrala, spastiska extremitetspareser. Denna grupp

utgdr mindre dn 10 % av patienterna.

Efter individuellt mycket varierande tid, fran manader till flera &r, kommer flertalet patienter
med PSMA, PBP, pseudobulbér pares och PLS att utveckla en symtombild som vid klassisk
ALS. Symtom, progresshastighet och prognos ar saledes mycket olika for patienter med de

olika initiala varianterna av ALS (se nedan under symtom och forlopp).

Forekomst

ALS forekommer med en prevalens pa 60-100 personer per miljon invanare och ar
viasentligen likartad 6ver hela virlden. En speciell variant av ALS, som inte finns i Norden,
har beskrivits med hog prevalens pa 6arna Guam och Nya Guinea och i delar av Japan.
Livstidsrisken att insjukna dr 1-2/1000. Flera studier visar en signifikant 6kad incidens av
ALS de senaste 30 dren. Internationellt uppskattar man att 1-3 per 100 000 invénare insjuknar
med ALS varje r (det vill sdga ungefar hélften s& manga som drabbas av MS). I Sverige
insjuknar cirka 200 personer varje ar. Det finns minst 600-700 ALS-patienter i Sverige.
Vanligaste insjuknandeéldern dr 55-75 ar. Dock forekommer betydligt tidigare debutilder,

framfor allt 1 familjdra former.

Orsak

Orsaken till ALS ér vdsentligen okénd. Tidigare har virus och immunologiska mekanismer
liksom forgiftningar med tungmetaller och brist pa sparamnen diskuterats, men mycket
omfattande undersokningar i flera olika ldnder har inte kunnat pavisa ndgon sadan enskild
miljofaktor. Speciellt kvicksilver inklusive amalgamfyllningar betraktas inte som en
riskfaktor for ALS. Idag antas sjukdomsorsaken sannolikt vara multifaktoriell dar bland annat
manligt kon, hog alder och mdjligen genetisk predisposition ér riskfaktorer som i nérvaro av
andra mera specifika faktorer, som endogen toxisk effekt av exitatoriska aminosyror
(glutamat) och eventuell oxidativ stress, skulle kunna utldsa sjukdomen. Troligen spelar ocksé

icke identifierade exogena omgivningsfaktorer roll for sjukdomsuppkomsten. Det dr for



ndrvarande osdkert om extrem fysisk aktivitet (till exempel elitidrott), traumata eller intag av
aminosyran glutamat i stora miangder 6kar risken for att insjukna i ALS. Det finns inga

héllpunkter for att ALS dr smittsamt 1 vanlig mening.

Arftlighet

Nedanstéende fakta kring drftlighet &r baserad pa information hdmtad fran Socialstyrelsens
hemsida om ”Sma och mindre kdnda handikappgrupper” som sammanstills av Peter

Andersson, Umea.

Arftlighet #r en viktig friga som ofta stills av patient och anhdriga. 90 % av ALS-patienterna
har sporadiskt upptradande sjukdom (SALS), det vill sdga patienten har ingen kénd biologisk

ndrstdende anhorig med samma sjukdom.

I 6vriga cirka 10 % dr sjukdomen familjar (FALS), det vill sdga forekommer hos en biologisk
slikting till den sjuke. Aven om flertalet patienter som drabbas av FALS sannolikt har nedérvt
en eller flera sjukdomsgener och ddrmed har arftlig ALS, sa kan det inte uteslutas att slumpen

kan spela en roll ibland.

Slékter med kdnd familjar ALS forekommer i Norden, framfor allt i Norrland och norra
Finland. Framgéngsrik forskning kring kartliggning av dessa familjer och olika

forekommande nedidrvningsmdnster bedrivs vid neurologiska kliniken i Umea.

Olika neddrvningsmonster som varierar mellan olika sldkter &r kartlagda:

*  Autosomalt dominant neddrvning med komplett penetrans: En sjukdomsgen nedarvs i
en sldkt, och alla personer som har nedédrvt sjukdomsgenen kommer att insjukna i
ALS. Genomsnittsdldern for forsta symtom vid denna form av FALS ér cirka 50 &r
(med mycket stor individuell variation). Risken for att en drabbad person ska fora
sjukdomsgenen vidare till sitt barn dr 50 %.

»  Autosomal dominant neddrvning med inkomplett penetrans: En sjukdomsgen nedérvs
1 en sldkt, men i de flesta fall dr det dock bara enstaka bérare av sjukdomsanlaget som
far ALS. Ovriga birare av sjukdomsanlaget forblir, av okéind anledning, friska 4ven i
mycket hog alder. Dessa friska birare kan dock i sin tur med 50 % sannolikhet fora

sjukdomsanlaget vidare till sina barn, men det ar inte givet att barnen sjélv senare



kommer att insjukna i ALS. Sjukdomen kan pé sé sitt "hoppa dver” en till flera
generationer. Ménga har darfor inte kinnedom om andra i slakten med ALS och far
dérfor diagnosen SALS. Insjuknandedldern dr for dessa patienter i genomsnitt 55-60
ar.

" Autosomal recessiv neddrvning ér den tredje arftliga formen av ALS. Personen med
sjukdomen har da nedérvt tva sjukdomsanlag, ett fran mamman och ett fran pappan.
Forédldrarna forblir friska, eftersom de bara har ett sjukdomsanlag vardera. Denna
arftlighetsform har pavisats dven hos personer med diagnosen SALS.
Genomsnittsaldern for insjuknandet i denna grupp &r kring 45-50 ar. Variationen for
insjuknandealder dr dock stor; 1 Sverige 19-94 éar.

»  Dominant neddrvning med alternerande expression: 1 vissa slékter finns en 6kad
forekomst av inte bara ALS utan ockséd av demenssjukdom, ibland dven Parkinsons
sjukdom. Pagéende forskning i Sverige, Holland, England och USA inger stark
misstanke om att ett och samma sjukdomsanlag kan ge antingen ALS eller sa kallad

pannlobsdemens hos personer i samma sldkt (till exempel syskon).

Man har idag identifierat sex sjukdomsgener vid familjar ALS; SOD1, ALSIN, VAPB,
VEGF, Dynactin och Angiogenin. SOD1 (superoxiddismutas) som &r en fri
syreradikalhdmmare &dr den forst identifierade sjukdomsgenen. I denna gen foreligger
mutationer hos 12-23 % av patienterna med diagnosen FALS och 2-5 % av patienterna med
diagnosen SALS. For ndrvarande dr 132 olika SOD1-mutationer kinda. Vilken SOD1-
mutation en patient dr barare av kan ha stor prognostisk betydelse for sjukdomsforlopp och
overlevnadstid. Patienter med SOD1-mutation kan ha symtombild som vid klassisk ALS, PBP
eller PMA. Demens ér inte beskrivet hos patienter med SOD1-mutation. Hur det muterade
proteinet SOD1 orsakar sjukdomen #r dnnu ej klarlagt. Forskning i bland annat Sverige har
visat att det muterade SOD1- proteinet felveckas och klumpar ihop sig inne i motorneuronen.
Liknande forandringar hittar man ocksa hos manga ALS-patienter med normal SOD1, vilket
ger misstanke om att dven det normala icke-muterade SOD1-proteinet spelar en roll for

uppkomsten av icke familjar ALS.

Kunskapen kring mutationer i 6vriga, ovan ndmnda, icke-SOD sjukdomsgener (ALSIN,

VAPB, VEGF, Dynactin, Angiogenin), som &r betydligt mera séllsynta, &r &nnu begransad.



Vid misstanke om familjir sjukdom kan DNA-analys utforas pa blodprov fran patienten efter
kontakt med neurologiska kliniken 1 Umea. Presymtomatisk testning av anhdriga till person
med motorneuronsjukdom bor endast komma ifraga om patienten har en kartlagd SOD1-
mutation och skall da foregds och foljas upp av genetisk specialistrddgivning. Screening for

SOD1-mutationer vid sporadiska fall av sjukdomen rekommenderas e;.

Symtom och forlopp
I cirka 75 % av fallen debuterar sjukdomen 1 extremiteterna (spinal debutvariant).
Debutsymtomen kan vara svaghet/finmotorikstérning 1 en hand eller svaghet i ett

ben/gangsvarigheter.

Hos cirka 25 % av patienterna ses initialt sjukdomsdebut med symtom fran muskulatur
innerverad av kranialnerverna IX-XII med pareser i mun-, tung- och svalgmuskulaturen
(bulbér debutvariant). Om de motoriska kranialnervskirnorna i hjarnstammen ar drabbade fas
en klinisk bild som vid bulbér pares med tecken pa nedre motorneuronpéverkan med
nasalerande dysartri, sviljningssvarigheter och tungpares med atrofi och fibrillationer. Vid
bilateral degeneration av corticobulbéra banor, som vid pseudobulbér pares, ses istéllet tecken
pa 6vre motorneuronundergéng med spastisk dysartri, svéljningsproblem, affektinkontinens
samt stegrade masseter- och svalgreflexer. Flertalet patienter har tidigt i sjukdomsforloppet en
kombination av skada pa bade 6vre och nedre motorneuronen som vid sé kallad klassisk ALS.
Den relativa fordelningen kan dock variera under sjukdomsforloppet och dven mellan olika
muskler hos samma patient. Muskelsymtomen blir dérfor oftast en blandning av centrala och

perifera pareser, se tidigare text.

ALS beskrivs ofta i litteraturen som en sjukdom som enbart drabbar motoriska neuronsystem.
Senare forskning har dock visat att storre delar av nervsystemet &r involverat. Hos 25-40 % av
patienterna utvecklas affektinkontinens med tvingsskratt och/eller tvangsgrat. Denna
affektlabilitet anses bero pa skada i frontalloben och ses oftast hos patienter med
pseudobulbir pares men kan dven forekomma vid andra former.

Intellektuell nedséttning har tidigare ansetts som mycket ovanligt vid ALS. Forskning under
senare ar har dock pévisat kognitiv padverkan av frontotemporal typ med
personlighetsfordndring, bristande exekutiva funktioner och sprakliga svarigheter hos en stor
andel av patienterna. Demensutveckling har tidigare angivits med en frekvens pa mindre dn
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5 % hos ALS-patienter. Kognitiv reduktion av demensvalor med frontotemporal profil men
vilbevarat minne dr dock sannolikt vanligare dn vad som tidigare antagits. Senare studier talar
for frontotemporal demensutveckling 1 upp mot 20 %. I sdllsynta fall kan sjukdomen debutera

med symtom pa demensutveckling for att senare utveckla motoriska symtom.

Virk och smérta forekommer inte sdllan hos ALS-patienter och beror vanligen pé
Overbelastning pd muskuloskelettala strukturer till f61jd av pareserna men dven neurogen
smirtproblematik kan forekomma. Uttalad spasticitet kan ocksa ge upphov till muskelsmértor

hos enstaka patienter.

Subjektiva kdnselfenomen kan forekomma men mera objektiva bortfall talar emot diagnosen.
Syn, 6gonmuskler och horsel paverkas ej av sjukdomen. Stérningar av sfincterfunktionerna
skall ej heller enligt gédngse definition av sjukdomen vara forenliga med diagnosen.

Undantagsvis kan dock sddan forekomma som tecken pa dven en autonom dysfunktion.

De olika motorneuronsjukdomarna karakteriseras kliniskt av en kronisk, progressiv,
multifokal degeneration av motorneuronen, vilket med tiden leder till tilltagande pareser av
extremitets-, bulbdr- och andningsmuskulatur utifran ett oftast forutsdgbart progressmonster.
Prognostiskt gynnsamma faktorer for langsammare forlopp och lingre dverlevnad ér lag
insjuknandedlder och sjukdomstyperna progressiv spinal muskelatrofi och primér
lateralskleros. Hog insjuknandedlder, initiala bulbdra symtom och tidig
andningsmuskelpéverkan anses diremot som prognostiskt ogynnsamma faktorer.
Forsamringshastigheten skiljer sig dock kraftigt, inte bara mellan bade de olika
sjukdomsvarianterna som beskrivits tidigare, utan ocksa mellan olika patienter inom samma
initiala sjukdomstyp. Det forekommer dven att sjukdomsprogressen temporért kan stanna upp

under langre perioder.

Efterhand som sjukdomen progredierar drabbas &dven andningsmuskulaturen, vilket leder till
att majoriteten av patienterna avlider i andningsinsufficiens eller luftvagsinfektioner i
genomsnitt 2-4 ar efter sjukdomsdebuten. Studier under senare ar har visat att
Overlevnadstiden har 6kat, framfor allt for patienter som omhéndertagits inom
multidisciplindra teamorganisationer. Detta beror rimligen pa ett bittre omhédndertagande av

framfor allt andnings- och nutritionsproblemen.
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Diagnostik

Diagnosen grundar sig pa forekomsten av multifokala progredierande centrala och perifera
pareser utan sensibilitetsbortfall och baseras 6vervigande pa anamnes och statusfynd. Vid
generaliserade symtom &r diagnostiken oftast enkel, men tidigt 1 forloppet med mera
begransade fokala symtom &r det mera komplicerat och kriaver dé utvidgad utredning for att

pavisa sjukdomstecken i kliniskt icke symtomgivande regioner.

Diagnoskriterierna enligt World Federation of Neurology (EI Escorial-kriterierna) som
definierar sjukdomen som definite, probable, possible och suspect dr utformade for kliniska

provningar och har litet virde i kliniskt bruk.

EFNS (Europeiska Neurologforeningen) har nyligen definierat diagnostiska kriterier for ALS

enligt nedan:

1. Diagnosen kraver forekomst av
-tecken pé nedre motorneuronpédverkan (inklusive EMG-fynd i kliniskt icke
drabbade muskler)
-tecken pé dvre motorneuronpaverkan
-progress av symtom och fynd
2. Franvaro av
-sensoriska bortfall
-tidiga sfincterstdrningar
-synbesvar
-autonom storning
-basal gangliedysfunktion
-alzheimerdemens
3. Diagnosen styrks vidare av
-fasciculationer i minst en region
-neurogena fordndringar pA EMG
-normal neurografi
-franvaro av konduktionsblock pé neurografi

EMG-undersokning anvéinds 1 diagnostiken for att verifiera nedre motorneuronpéverkan i
kliniskt paverkade muskler och pavisa neurogen paverkan i andra lokaler (denervation,

reinervation, fasciculationer multifokalt).

MR-undersdkning av hjérna och/eller ryggmirg kan bli aktuell for att utesluta

differentialdiagnoser och for att pdvisa kliniskt icke symtomatisk 6vre motorneuronpéverkan
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(hyperintensitet av corticospinalbanorna, cerebrala atrofier). Cortikal magnetstimuleringstest
och MR spektroscopi kan ocksa pévisa paverkan pa 6vre motorneuronet i diagnostiskt

tveksamma fall.

Forutom DNA-analys for patienter med FALS finns dnnu ingen specifik laboratoriemarkor
for sjukdomen. Blodlaborationer avseende SR, serum elfores, blodstatus, leverstatus,
thyreoidea, elektolyter och B12-vitamin bor kontrolleras med tanke pa mojliga
differentialdiagnoser som myeloproliferativa sjukdomar, lymfom, paramaligna
manifestationer, hyperthyreos och myelopathi.

Liquorundersokning bidrar séllan till diagnostiken och visar i typiska fall intet patologiskt mer
an ibland ospecifik proteinstegring. Forekomst av pleocytos eller immunopathi indicerar
utvidgad utredning mot mdjlighet av exempelvis meningeal carcinomatos eller
inflammatoriska neuropathier. Andra mojliga differentialdiagnoser &r cervikal myelopathi,
spinala tumorer, MS, myastenia gravis och vid enbart nedre motorneuron paverkan multifokal

motorisk neuropathi.

Sé kallade benigna fasciculationer med isolerade variabla intermittenta muskelryckningar,
speciellt i vadmusklerna, d&r mycket vanligt forekommande och leder aldrig till utveckling av

motorneuronsjukdom.

For patienter med misstédnkt motorneuronsjukdom i tidigt skede dar det saknas en
karakteristisk kombinerad klinisk bild eller foreligger osdkra utredningsresultat, kan det
ibland fordras upprepade kliniska bedoémningar och EMG-undersdkningar innan en siker
diagnos kan stéllas. I dessa fall fir en individuellt utformad strategi och information kring
diagnosen ges till patienten. Omvirdering av diagnosen bor goras vid tillkomst av atypiska

symtom eller vid utebliven forvédntad forsamring.

Flera undersokningar har visat att genomsnittstiden fran symtomdebut till diagnos ar upp mot
ett och halvt ar. Trots avsaknad av effektiv behandling av sjukdomen finns det flera skal till
att efterstrdva snabbare diagnostik. Psykologiskt ar det viktigt for patienten att fa korrekt
diagnos; bland annat som led i copingprocessen, for personlig planering och for att snabbare
kunna knytas till teamverksamheten. Onddiga undersokningar och behandlingar kan ocksa

hirigenom undvikas. Sannolikt har ocksa neuroprotektiv behandling béttre effekt vid tidigare
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inséttande. Remisser pa misstankta fall till neurologmottagningen bedéms déarfor direkt av
teamansvarig ldkare och ges snabb konsultationstid. For att ytterligare minska utredningstiden

prioriteras EMG-remisser med fragestéllning ALS pé neurofysiologiska kliniken.

Medicinsk behandling

Négon botande behandling av ALS finns for ndrvarande inte. Sjukdomen é&r saledes inte
botbar men vil behandlingsbar. Behandlingen bestar i att optimera patientens och anhorigas
livskvalitet genom att lindra symtomen, kompensera for funktionsnedsittningarna med
hjalpmedel och ge stod och god omvardnad. Behandlingsinsatserna kan indelas i specifik
etiologisk farmakologisk behandling, farmakologisk symtomatisk behandling samt icke

medikamentell symtomatisk behandling, se vidare under respektive funktionsproblem.

Specifik etiologisk behandling

Rilutek

Manga ldkemedel och andra behandlingsformer har utvirderats, men fortfarande finns det
bara ett likemedel som har visat sig att ha en bromsande effekt pa sjukdomsutvecklingen.
Sedan augusti 1996 har riluzole (Rilutek) varit registrerat i Sverige for behandling av
patienter med ALS. Verkningsmekanismen &r okédnd men antas bero pa en himning av

glutamatets effekt vid nedre motorneuronen.

Riluzole testades initialt pA ALS-patienter med langt gdngen sjukdom. Pa dessa mycket sjuka
patienter kunde man pdvisa en viss bromsande effekt. Senare studier har visat att riluzole
forlanger 6verlevnadstiden hos flertalet patienter. Det finns ocksé visst stod for att yngre
patienter och patienter med mycket snabbt forlopp har béttre effekt av riluzole. Effekten har
ocksé visat sig vara mycket storre (plus 12-18 ménader) om medicinen insétts tidigt i

forloppet nér patienten har flest fungerande motorneuron kvar som medicinen kan skydda.
Flertalet patienter har inga eller mycket ringa biverkningar av preparatet. Enstaka patienter far

problem med buksmaértor, meteorism, orolig mage, diarré och illaméende. Allergi med utslag

och klada ar séllsynt. I séllsynta fall har leverpaverkan eller blodbildsférandringar noterats.
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Lever- och blodstatus bor kontrolleras varje manad under forsta behandlingshalvaret och

darefter varje kvartal.

Farmakologisk symtomatisk behandling

Sialorrhé

Antikolinergika Scopodermplaster
Egazil — Ercotina
Atropin 6gondroppar sublingualt

Betablockerare (vid segt sekret) Inderal 1 lagdos
Tricyklika

Parotisbestralning 7-8 Gy

Botox 15 E bilateralt i parotis

Muskelkramper/spasticitet
Fysioterapi Stretching, kyla, vila
Baclofen
Fenytoin, Gabapentin
Bensodiazepiner, Iktorivil
Kinin, magnesium

Laryngospasm
Andningsteknik Svilj — ndsandas
Bensodiazepiner

Kikspasm
Bensodiazepiner, Iktorivil
Gabapentin
Isbehandling infér munbehandling

Pseudobulbira symtom (tvangskratt/tvangsgrat)
Tricyklika
SSRI
Baklofen
L-Dopa

Smaértor
Fysioterapi
NSAID
Gabapentin
Morfin
Tricyklika
SSRI

Oro
Bensodiazepiner
Neuroleptika
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Tymoleptika
SSRI

Somnstorningar
Tricyklika
SSRI
Kortverkande hypnotika
Lioresal, L-Dopa

Depression
Tricyklika
SSRI

Alternativmedicin

Det ar inte ovanligt att personer som drabbas av motorneuronsjukdomar efterfragar alternativa
behandlingsformer till de konventionella. Alternativa behandlingsformer marknadsfors ofta
genom tidningar, Internet och direktreklam. Dessa metoder involverar inte sdllan fordndringar
av kosten, exempelvis inget socker, inga mjolkprodukter, inget fett av en speciell sort, inget

kott och sd vidare. Stora intag av hilsopreparat kan ha en negativ inverkan pé aptiten.

Det finns for ndrvarande inte vetenskapligt stod for att rekommendera behandling med
vitamin B1, B6 och B12, antioxidanter som till exempel vitamin E, vitamin C och gingko
biloba, testosteron och androgener, kreatin, gammaglobuliner, cyclosporin, interferoner,
glatiramer acetat, kortison, ceftriaxon, minocyclin, VEGF och andra viaxtfaktorer, eller
stamceller.

Patienter som anvinder alternativa medicinska behandlingar bor kommunicera med savél

ldkare som dietist.

Funktionsproblem - beskrivning och atgirder

Dysfagi

Svéljningsproblem drabbar vid ndgon tidpunkt majoriteten av patienterna med
motorneuronsjukdom och beror oftast pa en kombination av nedre motorneuronpaverkan som
leder till svalg- och tungpares med defekt sviljningsinitiering, nasalering och 6kad salivation
samt ovre motorneuronpaverkan som genom cricopharyngeal tonusékning bidrar till

aspirationsrisk.
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Dysfagi ger upphov till otillrdcklig néringstillférsel med nedsatt allmén vitalitet och medfor
risk for aspirationspneumonier. Det dr viktigt att tidigt uppmirksamma dessa problem och

Overviga dtgarder fOr att underlitta svéljningsfunktionen och minska risken for aspiration.

Diagnostisering av sviljproblem sker vanligen av ALS-teamet. I tveksamma fall kan
sviljningsundersokningar med videofluoroscopi pd UMAS rontgen avdelning vara av vérde.
Arbetet kring ALS-patientens svéljningsproblem och nutrition behdver ske tvérprofessionellt.
Sjukskoterskan hjélper till att uppmérksamma problem eller fordndringar och kontaktar vid
behov dvriga teammedlemmar. Lékaren forskriver farmaka som lindrar segt slem, forskriver
bulkmedel och laxantia for att forebygga forstoppning, samt tar stéllning till en eventuell
alternativ nutritionsinfart (percutan endoscopisk gastrostomi, PEG). Logopeden bedomer
svéljningsformaga, behov av konsistensanpassning av maten, lar ut svéljteknik och
rekommenderar vid behov PEG. Arbetsterapeuten ser over sittstdllning, maltidssituation och
hjdlpmedel som greppvénliga bestick. Dietisten gor en nutritionsbedémning, ger rad angaende
konsistensanpassning utifran logopedens beddmning, ger praktiska rdd om energi- och
néringstit mat, provar ut och forskriver niringsdrycker och fortjockningsmedel samt ger

nutritionsrekommendationerna vid behov av sondmat.

Problem vid vitske- och fodointag

Nedsatt funktion i den orala muskulaturen medfor problem vid dtandeprocessen. Dalig
lappslutning gor att mat 14tt kommer ut ur munnen. Patienten bor sitta med huvudet sa rakt
upp som mdjligt for att forhindra detta. Det &r viktigt att pAminna om lappslutning och att
hjélpa till med detta om patienten ej klarar det pd egen hand. Om risk for aspiration foreligger

bor patienten istéllet bdja hakan ner mot brostet for att skydda luftvigarna da man svéljer.

Daélig tungfunktion medfor problem med att forma en tugga och sedan transportera denna
bakét mot svalget. Att mixa foda och att &ta rikligt med sés till sin mat kan underlitta denna
process. Gelékost dr ett annat alternativ som kan fungera bra for vissa patienter. Dalig
funktion i tungspetsen medfor svarigheter att halla rent i munnen efter att ha intagit foda. Mat
kan bli liggande mellan tdinder och kind, ddrigenom paverkas tandstatus och munnens
slemhinnor negativt. Det dr viktigt med vanlig skétsel av munhygienen. Nedsatt funktion i
bakre delen av tungan medfor svarigheter med att sluta tétt ner till luftvigarna under

sviljning. Risk for aspiration foreligger och patienten bor vara forsiktig med mat och dryck. I
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samband med detta bor man vara uppmaérksam pé problem frén luftvdgarna. Om feber, 6kad
slembildning eller délig rost uppstéar kan det vara ett tecken pa att foda aspireras. Vid svéra

problem med att inta mat och dryck bor man allvarligt 6vervéga ett annat nutritionssatt.

En optimal sittstillning, med stdd for rygg och armar, r av storsta vikt. Patienter med nedsatt
funktion i armar och hénder kan vara i behov av ortoser, anpassade bestick, tallrikar, muggar

eller sugror med backventil {or att kunna &ta och dricka.

Tréning av daligt fungerande dt- och svéljningsformaga ar oftast ej aktuell. Om patienten dnda
vill trdna sker detta i form av sjdlvtraning, men bor ej goras 1 sjdlva matsituationen. Patienten

bestdmmer sjdlv mdngden trdning och det &r viktigt att patienten ej forespeglas forbattring.

Sviljningssvirigheter

Anpassa storlek pa tuggor och klunkar efter vad som fungerar bast samt vilj den konsistens
och temperatur som passar den enskilda. Fodans temperering kan vara av betydelse. Kall eller
ljummen foda upplevs av de flesta ldttare att inta &n varm. Detta dr dock individuellt och var
och en bor prova vad som fungerar bist. Patienten kan behdva praktiska rad om vad “’len
sammanhallen kost” innebdr 1 praktiken, samt var man kan kdpa fardiga puréer och timbaler,
bland annat fran sjukhuskoket. Vid svarigheter att svilja tunnflytande dryck, kan patienten
erbjudas att prova fortjockningsmedel, som forskrivs av dietist och fas till rabatterat pris via
apoteket. Vid manipulation av kostens konsistens dkar risken for malnutrition, varfér man
ofta behdver kombinera med éatgérder for att forebygga viktnedgang. Lugn och ro vid
maltiden dr ocksa mycket viktigt, dd personer som drabbats av svéljningssvérigheter ofta

behover koncentrera sig for att inte svélja fel.

Nutrition

Nutritionsstatus paverkas bade genom kaloribrist pd grund av forsdmrat intag, och ett
hypermetabolt tillstand till foljd av sjukdomen. Dietistkontakt bor etableras timligen tidigt i
forloppet. En bedomning gors av aktuellt nutritionsstatus. I detta ingar kostanamnes med
kartliggning av livsmedelsval och maltidsmdnster, uppgifter om ldngd och vikt, frdgor om
eventuella dtproblem och aptit, hunger, svéljningssvérigheter, aversioner, allergier,
intoleranser med mera. Nutritions-behandlingen é&r alltid individanpassad. Mélet ar att
optimera nutritionsstatus, skapa forutsattningar for matgladje och god livskvalitet, minimera
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risker for exempelvis aspirationspneumoni, samt viarnande om integritet och personligt
oberoende sd langt det gar. Patienten skall undvika svélt och pa ett sékert sétt kunna fa njuta

av maltiden och ldngre fram i1 sjukdomsforloppet smakportioner.

Viktnedging och undernéiring
En del av viktnedgéngen vid ALS beror pa muskelfortvining och kan inte hindras av god
nutritionsstatus. Det dr ddremot viktigt att forsoka hindra ytterligare viktnedging, for att i

mojligaste man bibehalla god livskvalitet, ork och allméntillstand.

Energi- och niringstét kost, till exempel berikning med fett och energirika drycker (juice, saft,
61, mjolk) liksom smi och tdta méltider kan ha stor effekt for att bromsa en viktnedgéng.
Utover den vanliga maten kan kosttilldgg i form av nédringsdrycker erbjudas. Dessa drycker
har mycket hogt energi- och néringsinnehall samt liten volym. Dryckerna séljs i
portionsférpackningar och finns i cirka 150 olika sorter. De serveras lampligen kylda som
mellanmal. Néringsdrycker forskrivs av dietisten och fas da till rabatterat pris via apoteket.
Kosttillskott dr tillskott som patienten ofta sjdlv har valt att anvédnda sig av, exempelvis extra
vitamintabletter. Tillskotten kdps pé apoteket eller fran hdlsokosthandeln och kan ibland
innehélla farmakologiska doser av vissa mikronutrienter/vitaminer eller &mnen fran vixter,

orter och alger som inte alltid har en belagd eller dokumenterad effekt.

Forstoppning

Ett mycket vanligt problem hos ALS-patienter dr forstoppning. Svérigheter att skdta tarmen
forvérras ytterligare av ett ofta daligt vétskeintag samt ett litet fiberintag. Lékemedel for att
forebygga problem med 6kad salivation och mycket slem kan ytterligare forvirra, liksom
nedsatt fysisk aktivitet till foljd av rorelseproblematik. Rikligt vitskeintag, fibrer,
katrinplommondryck, bulk- och laxermedel, liksom en optimerad sittstidllning d4 man sitter pa

toaletten kan vara till hjilp.

PEG (Percutan Endoskopisk Gastrostomi)
Vid tilltagande dysfagi och viktnedgang bor patient och anhoriga tidigt informeras om
mojligheten till alternativ néringstillforsel via PEG, som &r en infart till magsdcken genom

bukviggen. PEG skall 6vervigas vid en viktnedgang pa cirka 10 %.
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Anléggandet av PEG har 1 studier visat sig bidra till forlingd 6verlevnad med 6-8 manader
med samtidigt forbéttrad livskvalitet och 6kat Body Mass Index, BMI, om det inte initieras i
alltfor sent skede. Gastrostomi kan dock 6ka risken for aspiration via reflux varfor patienten
bor vara i sittande stéllning vid néringstillforseln och en stund direfter. Eventuellt kan
peristaltikstimulerande medicinering som prepulsid samt protonpumpshimmare vara av
virde. Fore ingreppet skall lungkonsult géras med méatning av vitalkapaciteten (VK) som inte
bor understiga 50 % av forvéntat viarde. Vid VK <50 % o6kar risken for akut
andningsinsufficiens pd grund av sedering och liggande stillning vid ingreppet. I dessa fall
kan istéllet gastrostomin anldggas via RIG (Radiologically Inserted Gastrostomy) i
genomlysning som kan utféras med sittande patient och med ldttare sedering.

Sjukskoterska, logoped och dietist ansvarar for praktisk information till patienten i samband

med PEG-inldggningen.

Sex till atta veckor efter ingreppet och da saret 1kt kan man 1 samrad med ldkare 6verviga att
byta ut PEG-katetern mot en boluskateter (kortare slang) eller en “knapp” (ingen slang, bara
en liten platta pd magen). PEG kan anvindas for att nutriera sig fullt ut, men ocksa for
stodnutrition eller extra vétska. Naringstillforsel via PEG kan ske antingen kontinuerligt via
sondmatspump eller som vl avgransade maltider flera ganger per dag, sa kallad

bolusmatning.

Patienter som fatt PEG kan fortsétta att 4ta sma mangder mat. Maltiden skall alltjimt vara
lustfylld och trivsam. Ménga patienter upplever efter PEG-inldggningen en positiv effekt

genom att de slipper tvinga i sig mat och samtidigt kan 4ta det som &r gott.

Dietist och nutritionssjukskdterska foljer nutritionsbehandlingen i hemmet; rdknar ut energi-
och nédringsbehov, gér upptrappningsscheman och skriver sondmatsordination.
Nutritionssjukskoterskan undervisar om skotsel och funktion samt hjélper till att samordna
praktiska saker som sprutor och matningskatetrar. Sondmat forskrivs av dietist till patienter
som bor i eget boende, medan distriktsskoterskan forskriver sondmat till patienter i sarkskilt

boende och till patienter med hemsjukvérd.

20



Kommunikation

Tal- och rostsvérigheter forekommer initialt framfor allt hos patienter med den bulbira
formen av ALS. Artikulationen drabbas pa grund av nedsatt motorisk funktion i ldppar, tunga
och den mjuka gommen. Artikulationen blir oexakt och forenklingar forekommer framst av
konsonantkombinationer. Efterhand blir talet svarforstaeligt att tolka. Rosten/fonationen
paverkas av nedsatt stimbandsrorlighet och formégan att gora sig hord minskar vid nedsatt
andningsfunktion.

Traning av tal- och rostproblem dr dven den av uppehallande art och sker 1 regel i form av
sjalvtraning. Om patienten dr motiverad att trdna tillhandahdlls 6vningsmaterial och patienten
ges instruktioner om anvdndande av bukstdd for att fa en starkare rost. Kortare trdningspass

som inte ar uttrottande ar att rekommendera.

Om patienten har svarigheter att gora sig forstadd verbalt behdvs alternativt kompletterande
kommunikationssétt. Ett enkelt hjadlpmedel 4r en bokstavstavla dér patienten kan peka pa
bokstaven i det ord som avses for att fortydliga for lyssnaren. Alternativt kan pekandet skotas
av samtalspartnern for att bekréftas av patienten genom gester eller blinkningar. Pa samma
sdtt kan gester fortydliga det talade spraket. Patienter med god handfunktion véljer ofta att

kommunicera med hjélp av papper och penna.

Ar kommunikationsbehovet stort eller om patienten #r intresserad finns det flera tekniska
kommunikationshjdlpmedel. De flesta dr konstruerade sé att man kan anvdnda dem bade med

skrift och tal. Ett vanligt sddant ar en sa kallad /ight writer, se bild.

For fjarrkommunikation finns texttelefon, fax och
hogtalartelefon. Fordelar med hogtalartelefon ér att
patienten kan hora vad som ségs och pé detta sitt

delta 1 samtalet och behover inte halla 1 luren. Se

aven avsnittet Hjdlpmedel.

Light writer

For att kunna anvénda sig av ovan nimnda hjdlpmedel dir tangentbord eller kontaktstyrning
ingar kravs en god handfunktion. For patienter med nedsatt funktion i 6vre extremiteter far

speciella 16sningar goras. Logopeden ordinerar kommunikationshjdlpmedel i samarbete med
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hjalpmedelskonsulent pd hjdlpmedelscentralen och arbetsterapeut pa vardcentralen. Det dr
viktigt att patienten 1 tid far tréna in sig pa hjdlpmedel och att man uppdaterar det med god
framforhllning. Det dr arbetsamt att vénja sig vid tanken att anvidnda alternativa
kommunikationssitt samt att lira sig anvinda dem. I ett senare skede av sjukdomen kan en
bokstavstavla vara till hjélp. Patienten bekriftar da samtalspartnern med pekning eller
blinkning. Vid nedsatt kognitiv férmaga eller nedsatt rorlighet kan fotografier och bilder pé
vardagssysslor (till exempel bild pd en TV eller en bok) vara till hjélp {for patienten att

uttrycka sina behov.

Andning
Andningsproblemen vid ALS karakteriseras av hypoventilation och bristande elimination av
sekret fran luftvdgarna och kan ha ett flertal orsaker eller kombination av orsaker:

* Andningsmuskelpareser

* Bulbir dysfunktion — aspirationer

» Malnutrition — respiratorisk asteni, hypermetababolism

* Nedsatt hostfunktion

* SOmnapnéer

* Lungembolism, pneumonier

= Inaktivitet till foljd av forsdmrad rorelseforméga

Det &r inte ovanligt att patienter och anhdriga kénner stor oro kring andningsproblematiken.

Angest och oro hos patienten kan i vissa fall ytterligare forstirka andningsproblemen.

Andningsmuskelpareser

Andningsmuskelpareser kan dels drabba inspiratoriska, dels expiratoriska muskler.
Forsvagning av inspiratoriska andningsmuskler, diafragma och accessoriska
andningsmuskler, leder till hypoventilation. Symtombilden vid andningsinsufficiens ar ytlig
andning, dyspné (andfaddhet); i borjan vid anstringning men senare dven i vila, samt
tilltagande tecken pa initialt nattlig underventilation med symtom pé hypercapni (forhojd
koldioxidhalt i blodet) i form av délig nattsdémn, dagtrotthet, morgonhuvudvirk, anorexi och
koncentrationssvikt. Utredningen bestar i vitalkapacitetsmétning (VK) liggande och sittande,

oximetri (saturationsmitning) nattetid och pCO, morgonvirde.
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Forsvagning av expiratoriska muskler, bukmuskler och intercostalmuskler leder till

sekretstagnation. Symtomen dr nedsatt hostkraft som ger en minskad sekretelimination dér

aspiration och pneumoni kan bli foljden. En 6kad salivbildning kan av patienten ibland

forvédxlas med slem. Beddmning av hostkraft kan métas med PEF-métare. Normalvirde >400.

Utredning vid hypoventilation

Vid teambesdken bor man regelbundet fraga efter eventuella andningsproblem och symtom

pa hypoventilation / hypercapni. Lungkonsult skall goras vid symtom/tecken pé

hypoventilation och infor gastrostomi. Lungfunktionsbedomningen gors pa

lungmottagningen. Undersokningsmetoder &r:

Vitalkapacitetsmdtning (VK) i sittande och liggande. VK reducerad till 25 % 1
liggande jamfort med sittande talar for diafragmapares. VK-métningar fungerar daligt
vid pseudobulbér apraxi och bulbir pares. Sniff nasal inspiratory pressure (SNIP)
fungerar tekniskt lattare 1 bulbdra fall och har bittre linjart samband med eventuell
respiratorisk insufficiens.

Oximetri (icke-invasiv métning av blodets syrgasmaéttnad perifert med hjélp av
saturationsmaétare) utfort nattetid pavisar sinkt syrgasmattnad i blodet (desaturation)
vid tidig hypoventilation. Vid mer uttalad insufficiens utvecklas hypercapni. Tecken
pé nattlig hypoventilation dr O, saturation <93 % eller episodiska desaturationer pa
>3 % med duration 20 - 30 sek.

Blodgasmétning som visar pCO, morgonvirde >6.5 ér ett sent tecken pa

andningssvikt.

Behandling av andningsproblemen

Hojd huvudinda 1 sdngen vid ortopné (andndd), eftersom andningskapaciteten ar
storre 1 halvsittande jamfort med liggande plant.

Sekretelimination underlittas av adekvat nutritions- och vétskeintag liksom optimerad
fysisk aktivitet och lagesforandringar. En sé kallad f16jt eller pep-mask kan medverka
till att mobilisera slem uppat i luftvigarna (se bild under rubriken Traning).
Huffingteknik, manuell hosthjilp, slemsug och 1 vissa fall Cough Assist (se bild) kan
vara till hjdlp. Se vidare under rubriken Trdning.

SSRI-preparat kan anvidndas for att minska REM-sdmnen och hirigenom reducera

diafragmabelastningen.
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= Traditionell behandling vid akut luftvigsinfektion liksom vid lungemboli.

= Mot dyspné kan man prova bensodiazepinpreparat eller vid mera ihéllande besvir
morfin. Dyspnén orsakas av hypercapni och inte forrén sent i forloppet av hypoxi,
varfor syrgastillforsel dr indicerad enbart vid konstaterad hypoxi och som

terminalbehandling.

Cough Assist

Assisterad andning

Vid symtom av hypoventilation och hypercapnitendens bor andningshjélp i form av assisterad
andning med ventilator diskuteras med patienten. Patienten remitteras for utredning pa
lungkliniken som handhar utprovning och kontroller av apparaterna. Planering for
omhéndertagande av andningsproblemen skall vara gjord innan patienten drabbas av
andningssvikt. Kriterierna for utprovning av ventilator dr symtom pa hypercapni,
vitalkapacitet (VK) 40-50 % av normalvirde, nattlig desaturation och pCO, >6.5.

Vanligen anvénds non invasiv ventilation (NIV) av typen VPAP for nattlig
hypoventilationstendens. Anvindandet kan successivt utdkas dven till allt langre perioder
dagtid efterhand som andningsbesviren progredierar. Ett flertal olika munstycken och masker
finns for att kunna anpassa apparaten individuellt. Patienter med mera uttalade bulbéra
symtom har oftast svarare att anviinda NIV. Senare studier talar dock for att dven vissa av
dessa patienter med framgang kan anvinda NIV men att tillvinjningstiden ar ldngre. NIV har
en livsforldngande effekt men framfor allt ges forutsittningar att forbéttra livskvaliteten.
Invasiv ventilation i form av tracheostomi och respiratorbehandling vid ALS ar mycket
ovanligt 1 vart land. Tracheostomi enbart kan dock 1 séllsynta fall bli aktuellt vid svér

laryngospasm eller upprepade aspirationer.
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Saliv

Nedsatt formaga att svilja saliv och problem med rinnande saliv kan medfora ett svart socialt
handikapp. Salivproduktionen &r vid ALS inte dkad i sig, utan problemen beror pa nedsatt
kraft 1 svalgmuskulatur. Problemen kan leda till hosta och andningspaverkan. Medikamentell
behandling i syfte att minska salivationen provas ofta. Se avsnittet om sialorrhé under
rubriken farmakologisk behandling. Strélning av spottkortlar provas i vissa fall. En portabel
sug i hemmet kan vara till nytta. Denna forskrivs via lungkliniken efter samordning med

ALS-teamets sjukskoterska.

Ténder och munhéla

For patienter med som drabbas av 6kad eller minskad salivproduktion, svéarigheter att réra
tungan eller spasticitet i munregionen &r det extra viktigt med tand- och munvérd. Nedsatt
funktion i armar och hénder gor det ocksa svart att skota munhygien. Tidig kontakt med
tandhygienist dr att rekommendera. Tandhygienisten kan ge rekommendationer om ett
personligt munvardsprogram. Ett flertal produkter som kan vara till hjélp finns pa apotek eller
postorder. Exempel pé specialprodukter dr: tandborstar for personer som har svért att gapa,
tandborstar med greppvinligt skaft, eltandborstar som kan anvindas vid nedsatt handfunktion
eller d4 man behdver hjilp av utomstaende. Nér tungan ar inaktiv &r det viktigt att borsta
tungan eller anvédnda tungskrapa. Harutdver finns sérskild tandkram som inte l6ddrar
(Sensodyne), tandstickshallare, muntork for att ta bort saliv efter tandborstning samt
produkter mot muntorrhet. Mjuk bettskena kan provas ut av tandldkaren. God munvard ér
viktig, inte bara for tinderna utan ocksa for slemhinnor och tunga dér sar ibland kan uppsta.
Tandhygienist med specialinriktning pd ALS finns 1 dagsldget inte knuten till teamet. I en

framtid skulle detta vara onskvirt.

Muskler

Motorneuronsjukdom leder till skada pa savél nedre som ovre motorneuron, varfor en

blandbild av perifera och centrala pareser oftast ses.

Skada pa nedre motorneuronet ger slapp pares, atrofi, fascikulationer och areflexi.
Muskelsvagheten kan av patienterna uppfattas som en 6kad uttrottbarhet eller oférmaga att

klara vissa uppgifter. Ibland framtrdder svagheten forst efter anstrangning. En muskelsvaghet
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kan ge nedsatt balans, &ven om balansen inte primért drabbas av sjukdomen. Den fysiska

osdkerhet som muskelsvagheten medfor, kan leda till att man blir mindre fysiskt aktiv.

Skada pa ovre motorneuronet ger en tonusokad/spastisk pares. Tonusokningen dr beroende av
kroppsstillning och aktivitet. Det ar viktigt att forsdka bibehalla rorligheten, till exempel
genom rorelseuttag, tojning och vilostdllningar. Detta ér viktigt framf6r allt 1 hiander, axlar
och f6tter. Man bor ocksé forsoka minska spanning och oro, da detta kan péverka

muskeltonus negativt.

Smarta

Smirta forekommer hos patienter med ALS ofta pa grund av felbelastning av rorelseapparaten
som en foljd av nedsatt muskelkraft och tonusékning/spasticitet, eller som kramper. Smartan
kan dven bero pd oférmaga att dndra kroppsstéllning liksom stela leder. Smaérta kan till
exempel upptrida i nacke/skulderparti. Forutom smértstillande medicinering som inte
paverkar andningsformagan (se avsnitt om farmaka) ar rorelsetraning viktig. Att ofta dndra
kroppsstillning, liksom att optimera sitt- och vilostéllningar kan vara till hjédlp. Ofta behover
nacke och armar avlastas 1 sittande. Akupunktur, TENS och massage kan provas liksom
avlastning med ortoser sdsom halskrage (utprovas pa ortopedteknisk verkstad efter remiss av
lakare) och handledsskenor. Individuellt anpassade handledsskenor kan i vissa fall tillverkas

av arbetsterapeuten 1 ALS-teamet.

Somn

Somnproblem kan upptrida till foljd av savél nedsatt rorelseforméga, smértor, nedsatt
andningsfunktion och slem, som oro, nedstimdhet och &ngest. Det &r viktigt att ta upp fragor
om sOmn vid samtal med patient och anhdriga och om det finns problem, forsoka lindra dessa.

En forutsittning for vila och somn ar en god singkomfort. Se vidare under rubriken Trdning.

Kognitiva problem

Vid kognitiva problem har det multidisciplinédra teamet en viktig uppgift i att forsoka stodja
patient, anhdriga och vérdgivare. Teamet kan medverka till att forsoka finna enkla
kompensatoriska atgirder for att underlétta patientens vardag. Ofta behdvs ocksa hjalp med

avlastning eller stod i hemmet for att hemsituationen skall fungera. Situationen for ALS-
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patienter med kognitiva problem kompliceras ofta av kommunikationssvarigheter och bulbdra
symtom. Kognitiva problem sasom personlighetsfordndring kommer ofta smygande.
Féordighet till f61jd av nedstimdhet och/eller talsvarigheter kan i tidigt skede 6verskugga de
kognitiva problemen. I nuléget dr vara kunskaper kring hur man bést kan hjélpa patienter med
samtidiga kognitiva problem och kommunikationssvérigheter begrénsade. Individuella

l6sningar kravs alltid.

Vid misstanke om kognitiva problem remitteras patienten till Kognitiv medicin (tidigare

Psykogeriatriska kliniken, PG) for vidare utredning och forslag till tgérder.

Aktivitet och trianing

Debutsymtom och sjukdomsmonster vid ALS kan variera mycket, men i senare stadier av
sjukdomen har patienterna ofta bdde bulbdra symtom och symtom fran extremiteterna.
Aktivitet och traning vid ALS inriktas pa att underlitta for patienten att uppréatthélla sin
funktion, aktivitetsférmaga och delaktighet och att forsoka minska konsekvenserna av
sjukdomen. Malet dr att patienten skall klara s mycket som mojligt av den dagliga
livsforingen, sdvil i hemmet som i arbetsliv och utbildning, samt delta i fritidsaktiviteter och

socialt liv.

Aktivitet och delaktighet

Teamet kring patienten har till uppgift att mota patientens behov och dnskemal for att sé langt
det dr mojligt bevara livskvaliteten. Detta kan antingen ske genom att stimulera och med
insatser mojliggora befintliga intressen eller genom att hjdlpa till att se nya mojligheter. Det dr
viktigt att stotta patienter och nérstaende i resonemang kring hur man vill anvinda sina
resurser och formagor. Dagliga sysslor dr svarare att utféra med minskad muskelstyrka och
kraver mer koncentration och energi. Det dr viktigt att dosera mdngden och graden av
aktivitet, att utnyttja krafterna till det man vill gora och att ta pauser. Ibland kan man behdva
andra aktivitetsmonster, till exempel utfora en syssla pa ett annat sitt, dela upp sysslan pa
flera moment under dagen, vilja bort sysslan, vilja en alternativ syssla eller be om hjélp med

sysslan.
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Trining
Traning paverkar sévil det fysiska som psykiska vélbefinnandet. I borjan av
sjukdomsforloppet har patienten ofta ork och mdjlighet att trdna pa egen hand. Anhoriga utgor
en stor resurs och kan ofta medverka till att stotta och hjélpa patienten vid trdning och
aktivitet. Trining av mattlig grad rekommenderas, sdisom promenader, cykling, eventuellt
bassdngtrining och trdningsprogram for att kunna bibehélla rorlighet. Traningsregim
diskuteras utifran individuella forutsattningar och intressen. Ganghjélpmedel kan ge patienten
ett storre oberoende och ge mojlighet att gé lédngre strackor. Genom att vara aktiv kan man
minska sekundéra komplikationer som smirta, nedsatt rorlighet i leder, nedsatt allmén
kondition och fall. Vikten av djupa andetag podngteras, ibland kan ett enkelt
andningshjdlpmedel med sé kallad f16jt eller PEP-mask vara till hjélp. Instruktion ges om
hosthjilp/huffing.

Sa kallad 16t Manuell hosthjilp med hjilp av PEP-mask
lakan/halsduk

Nir funktionsbortfallet blir mer uttalat blir mélet alltmer att lindra sjukdomens konsekvenser
med syfte att fa sa bra livskvalitet som mojligt. Forflyttningshjalpmedel sdsom dorsalskenor,
rollator och rullstol for transport ldngre strackor behdver introduceras. Bra fatolj med hogt
ryggstod, stod for nacken samt armstdd som avlastar axlar och armar underlattar sittandet.
Patienter som vistas mycket i saingen behdver sing med elektrisk funktion och
antidecubitusmadrass. Vandschema behover inforas. Massage kan bidra till vilbefinnandet da
man inte har férutsdttningar att rora sig sjdlv. Kontrakturprofylax bidrar till att behalla

ledrorlighet och muskellédngd.
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Hjalpmedel

Hjalpmedel ar ett sitt for patienten att uppratthélla sin aktivitetsformaga, delaktighet och
minska konsekvenserna av sjukdomen. Det finns en stor variation pa hjdlpmedel; allt fran
mycket enkla till tekniskt avancerade. Hjdlpmedel for matsituation eller f6r personlig vard
liksom handskenor/ortoser kan underlitta i vardagen. Vid nedsatt handfunktion kan mjuka
handledsortoser bibehélla handfunktionen under ytterligare en tid. Mjuka handledsortoser
stabiliserar handleden och paverkar greppformagan positivt. Till patienter som létt blir kalla
om hinderna pé grund av inaktivitet kan man anvinda mjuka handledsortoser i
neoprenmaterial. Dessa hjdlper till att bibehalla virmen i hinderna. Kalla och stela hdnder
liksom svullna hidnder paverkar handfunktionen negativt. En handledsortos kan ge stdéd och

battre cirkulation.

Kommunens arbetsterapeut ansvarar for ordination och utprovning av de flesta hjdlpmedel.
Vissa tekniskt avancerade hjdlpmedel sésom kommunikationshjdlpmedel och tekniskt
avancerade hjalpmedel till hemmet ordineras genom regionens/landstingets arbetsterapeut
eller logoped. En del enklare hjdlpmedel finns 1 detaljhandeln och kan kdpas av brukaren
sjdlv. Kommunens arbetsterapeut och sjukgymnast kan ge rdd angdende dessa hjdlpmedel.
For webb-adress till inkop av sméhjidlpmedel se litteraturlista. Det kan for vissa patienter
upplevas jobbigt och negativt nir hjadlpmedel introduceras. Darfor ar det viktigt att vara
lyhord for var 1 sjukdomsprocessen som patienten befinner sig, och vilka hjédlpmedel patienten
kan acceptera. Samtidigt behdver man som ordinatdr av hjdlpmedel ha god framforhdllning.
En del hjélpmedel kan behdva trénas in under en léngre tid och ndgra har lang leveranstid. En
annan aspekt &r att erbjuda de patienter som har ett snabbare sjukdomsforlopp ett mer

avancerat hjdlpmedel &n vad aktivitets- och funktionsnedsittningen kréver redan fran borjan.

Hjalpmedel att anvédndas pé arbetsplatsen inforskaffas av arbetsgivaren. Forsakringskassan
kan ge bidrag, frimst da hjdlpmedlet/anpassningen &r av sadan art att endast den som
ordinerats hjdlpmedlet kan utnyttja det. Arbetsterapeut, sjukgymnast, logoped och personal pa

hjdlpmedelscentraler kan vara behjélpliga med rad om ldmpliga hjilpmedel.
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Reglerna for hjdlpmedel kan skilja mellan olika landsting och kommuner. P4 Region Skénes
hemsida ligger Hjdlpmedelshandboken, se webb-adress 1 litteraturlistan. Nedan foljer en

Oversikt dver vem som ordinerar och provar ut olika hjilpmedel:

Arbetsterapeut i kommunen

Hjélpmedel for att underlitta personlig vard, boende och fritid for patient och vérdare.

Arbetsterapeut pa vardcentral
Utprovning och utredning av eldrivna rullstolar, fjarrkontroll av omgivningen sdsom styrning
av lampor, radio, TV, styrning av datorer, utprovning av vissa handortoser. Medverkar ocksa

vid utprovning av kommunikationshjélpmedel och arbetsplatanpassningar.

Dietist

Forskriver naringsdrycker och sondmat med tillhérande aggregat.

Distriktsskoterska

Intimhygienhjilpmedel och antidecubitusmadrass.

Logoped
Ordinerar kommunikationshjdlpmedel sdsom light-writer, samtalsapparater, texttelefon,

datorer. Samverkar ofta med vardcentralens och kommunens arbetsterapeut.

Likare
Ordinationsrétt for vissa tekniska hjélpmedel, till exempel el-rullstolar och for vissa

ortopedtekniska hjdlpmedel.
Sjukgymnast i kommunen

Gang- och forflyttningshjélpmedel. Samverkar kring ortopedtekniska hjdlpmedel med

ortopedtekniska enheter.
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Samhallets insatser

Med en diagnos som ALS foljer forluster av kroppsliga funktioner som medfor ett behov av
stod och bistand fran samhillet. Oavsett omfattningen av funktionshindren och hjilpbehovet
ar det angeldget att tidigt 1 sjukdomen etablera kontakt med de instanser som kan komma att
bli aktuella. For den som &r van att leva ett sjdlvstindigt liv kan det vara svért att plotsligt
vara 1 behov av hjélp. Inte minst av den anledningen &r en tidig och personlig kontakt
vardefull for savil patient som nérstdende. En annan anledning till tidig kontakt kan vara att
vissa insatser tar tid att administrera och att personlig kinnedom dé kan forkorta

handldggningstiden. Nedan foljer exempel pd vanliga insatser som kan bli aktuella:

Kommunens insatser
Insatserna varierar bade till bendmning och utbud frdn kommun till kommun. Lis mer pa

respektive kommuns hemsida.

Avlosning

Avlastning till ndrstdende som vérdar en anhorig i hemmet.

Bostadsanpassning
Personer med funktionsnedsittning till f61jd av sjukdom kan sdka bostadsanpassningsbidrag
via hemkommunen. Anpassningen ska syfta till att bostaden blir &ndamalsenlig.

Arbetsterapeuten i kommunen medverkar vid ansdkan och utfardar intyg.

Fardtjanst
Personer som pa grund av funktionshinder har vasentliga svarigheter att forflytta sig pa egen
hand eller att resa med den allminna kollektivtrafiken kan beviljas fardtjanst. Om man har

svart att resa pd egen hand med fardtjdnst kan ansdkan dven omfatta en ledsagare.

Hemvird
Hemvardensinsatser kan beviljas for att ge stod och hjélp nir den egna formagan sviktar.
Insatserna kan till exempel berdra personlig omvardnad och hushallsarbete. Hemvards-

insatser provas utifrn varje enskild persons behov och gors upp i samrad med den som
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behover hjédlpen och eventuellt dennes nérstaende. Ansdkan om hemvardsinsatser gors till

bistandshandlédggare som ocksa utreder behovet.

Hemvardsbidrag
Detta &r ett ekonomiskt bidrag till narstiende som vérdar en anhorig i hemmet.

Hemvardsbidrag finns inte i alla kommuner.

Korttidsvistelse och vixelvard

Korttidsvistelse ar till for den som av ndgon anledning ar i behov av tréning eller har tillfalligt
behov av omfattande vard och omsorg. Korttidsboende kan dven fungera som en avlésning
for nérstdende som vardar en sjuk och funktionshindrad person i hemmet. Denna typ av

korttidsboende kan dven ges som regelbunden insats, sa kallad véxelvard.

Ledsagning
Den som behdver medfoljande stod eller hjélp att utrdtta drenden eller delta i aktiviteter kan

ansoka om ledsagning.

Parkeringstillstind
Parkeringstillstdnd kan sdkas av den som utifran funktionshinder behdver parkera pa

parkeringsplats for rorelsehindrade.

Personlig assistent

Den som har svéra funktionshinder och behover personlig hjélp for att klara vardagen kan
ansdka om personlig assistent. Med personlig assistans menas ett personligt utformat stod
som ges i olika situationer av ett begransat antal personer. Personlig assistans med de
grundldggande behoven innebér hjalp med personlig hygien, pa- och avklddning, att dta, att
kommunicera, eller annan hjélp som kréver ingdende kunskaper om brukarens
funktionshinder. Personer som behover hjilp med grundldggande behov kan dven ha ritt till
personlig assistans for andra kvalificerade personliga vardagsbehov om de inte tillgodoses pa

annat satt.
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Forsiakringskassans insatser
Nedan foljer en oversikt over Forsdkringskassans insatser. Lds mer pa Forsdkringskassans

hemsida.

Sjukersittning

Den som insjuknar kanske fortfarande arbetar och 6nskar fortsitta si lange som mojligt. Dé ar
det viktigt med en god dialog mellan patient, arbetsgivare och forsékringskassa. Kanske kan
man fortsétta arbeta men med reducerad arbetstid. Den som dr mellan 30 och 64 ar kan fa

sjukerséttning om arbetsformagan dr varaktigt nedsatt med minst en fjardedel.

Handikappersittning
Den som ér sjuk eller funktionshindrad och behdver extra hjilp, eller har merkostnader pa
grund av varaktig sjukdom eller funktionshinder, kan under vissa forutséittningar fa

handikapperséttning.

Nirstiendepenning

Den som avstar frin att arbeta for att varda en nérstdende svért sjuk person kan fa
nirstdendepenning. Till ndrstdende rdknas anhoriga, men dven andra som har néra relationer
med den sjuke som till exempel vinner eller grannar. Med svart sjuk menas sjukdomstillstdnd
som innebdr ett patagligt hot mot den sjukes liv. Nérstdendepenning kan betalas ut i hogst 60

dagar sammanlagt for en person.

Tandvérd
Personer med funktionsnedsattning som omfattas av den kommunala omsorgen och som har
svart att ta sig till en tandlékare kan fa kostnadsfria besok déar behovet av forebyggande och

nddvéndig tandvard faststills.

Kompletterande insatser

Rehabilitering och rekreation

Att ldra sig mer om sin sjukdom och fa verktyg att fokusera pa sin egen rehabilitering och
mota andra 1 samma situation &r viktiga delar 1 att lara sig hantera en ny livssituation. Det
finns flera rehabiliterings- och rekreationsanldggningar med neurologisk inriktning som

erbjuder sé kallade diagnoskurser for bade patienter och anhoriga. Ett exempel dr Valjeviken 1
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So6lvesborg som arligen har tva diagnoskurser for ALS. Man kan soka finansiering via Region

Skéne.

Fondmedel
Att drabbas av en sjukdom som ALS kan péverka ekonomin med bade lagre inkomster och

hogre utgifter. Man kan soka fondmedel for specifika utgifter.

Vard i livets slutskede

For patienter med sjukdomar dér bot inte 4r mojlig ér ett klart och medvetet férhallningssditt i
omhdndertagandet viktigt for att kunna hjilpa bade patient och anhdriga. Palliativ véard kan
hir vara aktuell. Den palliativa varden syftar huvudsakligen till att lindra sméarta och andra

symtom men fokuserar dven pé livskvalitet.

Manga patienter onskar och klarar med olika hjilpinsatser att vistas dnda fram till livets slut i
hemmet. Primérvard och hemsjukvérd bor involveras tidigt for att 14ra kdnna patienten och
dennes specifika problem. Detta dr viktigt for att i senare fas béttre kunna bista patienten och
familjen lokalt. Patienten maste beredas mojlighet att fortlopande diskutera egna 6nskemal
kring terminalvarden innan alltfor stora kommunikationsproblem forsvarar. For patienter med
snabbt progredierande sjukdom eller kognitiva problem kan det vara véldigt svart att fullt ut ta
till sig omfattningen av sin sjukdom och medverka i planeringen. Tidig kontakt med lokala
palliativa team, hospiceverksamhet och team for kvalificerad vard i hemmet bor arrangeras.
Dessa kan sedan alltmera dverta ansvar for palliativ terminalvard i hemmet. For vissa

patienter kan terminalvéard péd hospice eller sjukhem vara bista alternativet.

Definition av palliativ vard enligt WHO, 2002

Nedanstaende text dr hamtad fran Nationella Rédet for Palliativ vards hemsida:

Palliativ vard bygger pa ett forhdllningssitt som syftar till att forbéttra livskvaliteten for

patienter och familjer som drabbas av problem som kan uppsté vid livshotande sjukdom.
Palliativ vard forebygger och lindrar lidande genom tidig upptickt, noggrann analys och

behandling av smérta och andra fysiska, psykosociala och existentiella problem.
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Beframjar livskvalitet och kan dven paverka sjukdomens forlopp 1 positiv bemérkelse.
Bekriftar livet och betraktar doendet som en normal process.

Erbjuder organiserat stdd till familjen att hantera sin situation under patientens
sjukdom och efter dodsfallet.

Erbjuder organiserat stod till hjdlp for patienter att leva sa aktivt som mojligt fram till
doden.

Integrerar psykologiska och existentiella aspekter i patientens vard.

Lindrar smérta och andra pldgsamma symtom.

Syftar inte till att paskynda eller fordrdja doden.

Tillimpar ett teambaserat forhallningssitt for att mota patienters och familjers behov
samt tillhandahaller, om det behdvs, dven stodjande och rddgivande samtal.

Ar tillimpbar tidigt i sjukdomsskedet tillsammans med terapier som syftar till att
forldnga livet sdsom cytostatika och stralbehandling. Palliativ vard omfattar dven
sddana undersokningar som dr nddvindiga for att battre forstd och ta hand om

plagsamma symtom och komplikationer.

Medicinska aspekter

Majoriteten av patienterna avlider till f6ljd av andningssvikt med koldioxidretention som

successivt leder till sénkt medvetande och coma. Vissa patienter avlider helt plotsligt

sannolikt till f6ljd av cardiella arytmier orsakade av hypercapnin. Aspirationspneumoni kan

ocksa 1 vissa fall bidra till doden.

Palliativa farmakologiska insatser dr inriktade frimst pa att lindra oro och dyspné.

Antiemetika vid illamaende
Bensodiazepiner vid dngest
Hibernal vid terminal oro och konfusion
Morfinpreparat subcutant eller via sond

Syrgas vid hypoxi
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Forhallningss:itt vid bemotande av ALS-patienter

Kris och krishantering

Att fa diagnosen ALS utloser néstan alltid en /ivskris. I arbetet med ménniskor som drabbats
av svar sjukdom ar det viktigt att vara medveten om krisens olika faser. Dessa kan beskrivas
utifran Johan Cullbergs begrepp beskrivna i hans bok Dynamisk psykiatri:

Chockfas - under chockfasen utsétts organismen for starka péfrestningar. Man reagerar med
starka och omvéxlande kénslor, fornekelse och overklighetskénslor. I chockfasen kan det vara
svart att ta in information.

Reaktionsfas - den drabbade kémpar for att skapa struktur i sin sammanstortade vérld. Kénslor
som dngslan, dngest, raseri och skuld avldser varandra likvél som fragor som “’Varfor jag?”
och ”Varfor nu?”

Bearbetandets fas - den sjuke kampar aktivt for att forstd och ta in det som hént och borjar
soka konstruktiva l6sningar och orientera sig mot vardagen igen. Samtidigt borjar den sjuke
forstd att han/hon maste leva med sin sjukdom resten av livet.

Nyorienteringsfasen - 1 nyorienteringsfasen stravar den drabbade efter jimvikt och balans i
den nya tiden efter krisen. Den sjuke har borjat forsonas med sitt dde och kan fortsitta leva ett

liv utanfor krisen.

Kuratorn ar den i teamet som arbetar med krisbehandling i samtalskontakt. Ofta kombineras
samtal med sociala stodatgérder och information om samhallets resurser som kan underlétta
patientens situation. Det dr ofta i samtalet kring det rent praktiska som kontakten fordjupas

och mojlighet till en god och néra samtalskontakt 6ppnas upp.

Den som hjélper en méinniska i kris maste kunna lyssna och niarvara. Manga ganger handlar
det mer om formégan att vara ddr den drabbade dr dn det man faktiskt kan erbjuda. Som
personal vill man erbjuda nagon sorts trost men forsoker man med ord blir det ofta krystat och
utan innehall, sérskilt i situationer dér det inte finns nagon mojlighet till forandring. I
litteraturen kring “det svara samtalet” beskrivs ofta modet att gora ingenting” utdver att

lyssna, se och bekrifta den drabbade som hjélparens frimsta egenskap.

Da det géller patienter med ALS kan krisforloppet se annorlunda ut &n hos andra svara

sjukdomsgrupper. Detta kan bero pa ett antal orsaker men sannolikt préglas krisen av att det
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for ALS inte finns ndgon kurativ behandling till skillnad fran till exempel olika former av
livshotande cancersjukdomar dir de finns ett antal olika behandlingsformer att erbjuda. For
den som insjuknat i ndgon form av tumdrsjukdom utgér hoppet en betydande del. Hoppet att
en viss behandling ska ge resultat, och om sé inte skulle vara fallet finns det ytterligare
behandlingsalternativ. Avsaknaden av hopp i form av kurativ medicinsk behandling bidrar till
att forstirka ALS-patienternas kénsla av uppgivenhet. Teamet fyller en uppgift genom att vara

nirvarande i den svara situationen och kan pa detta sédtt minska uppgivenheten och ge ett visst

hopp.

Kommunikationsproblem och kognitiva problem som hor till sjukdomen kan goéra
krisbearbetningen mer komplicerad for sdvil den som drabbas som for nérstaende. ALS-
patienternas upprepade funktionsforluster kan i sin tur leda till upprepade kriser. Det dr viktigt

att vara medveten om dessa forsvarande omsténdigheter vid samtal.

Det ar ocksa viktigt att poéngtera de anhorigas behov av stdd- och krissamtal. Patienter och
anhoriga befinner sig ofta pa olika stadier i sitt krisforlopp. Till detta kommer att anhoriga far
ta en stor del av ansvaret for varden och planeringen dérav. Senare i sjukdomsforloppet ér det
inte ovanligt att den regelritta samtalskontakten med patienten minskar eller upphor till f6ljd
av tilltagande funktionsbortfall samtidigt som stddet till anhoriga intensifieras. Onskvirt vore
att patienterna kunde erbjudas samtalskontakt i hemmet. Det centrala forhdllningsséattet i den
palliativa varden &r att se doendet som en normal process och syftar till att stodja manniskor

att leva med virdighet och med storsta mgjliga vilbefinnande till livets slut.
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ALS-teamet i Lund

ALS-teamet vid verksamhetsomrade Neurologi, Universitetssjukhuset i Lund, borjade sin
verksamhet for cirka 20 ar sedan. Motivationen att forbéttra omhéndertagande av patienter
med sjukdomen ALS kom till efter synpunkter fran en patient som vistats pa Neurologiska

kliniken. Genom att arbeta 1 team Okas forutsdttningarna att battre ta tillvara patienters och

anhorigas behov och 6nskemal. Teamet har under aren fatt tillskott av fler personalkategorier.

Teamets medlemmar: Konsulter till teamet:
Arbetsterapeut Lunglékare

Dietist Lungsjukgymnast
Kurator Psykogeriatriker
Logoped

Likare

Sjukgymnast

Sjukskoterska (samordnare) mottagningen
Sjukskoterska vardavdelning

Underskoterska vardavdelning

Kontakten mellan patienten och ALS-teamet etableras oftast pA mottagningen i samband med
lakarbesoket da patienten far sin diagnos. Vid detta besok medverkar teamsjukskdterska och
kurator. Teamets organisation och medlemmarnas funktioner presenteras. Patienten far
skriftlig information om sin sjukdom och tips var man kan sdka mer information. Patient och
anhdriga erbjuds ett uppfoljande aterbesok nagra veckor senare till teamsjukskdterska och
kurator. Patienten kallas sedan till 1ikarbesok cirka var tredje ménad. I samband med dessa
besok medverkar teamets medlemmar efter behov. De olika vardkompetenserna kopplas in

successivt och resulterar i en individuellt anpassad kvalificerad vard och omvardnad 1
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sjukdomens alla skeden. Som ett led i att sdkerstilla kontinuitet och kvalitet arbetar vi med

matinstrumentet ALSFRS-R (Bilaga 2).

I de fall patienter dr i behov av slutenvard samordnas kontakt mellan personal pa respektive
avdelning och teamet. ALS-teamets kinnedom om patient och anhoriga kan bidra med
information och kunskap 1 det individuella fallet, vilket kan leda till att vardtiden utnyttjas sé
optimalt som mojligt. ALS-patienter har ofta ett omfattande omvardnadsbehov och sérskilda
hénsynstaganden kan behdva goras. Darfor ar en sjukskoterska frén vardavdelningarna knuten

till teamet.
De olika professionerna i ALS-teamet har utat kontakter med kollegor sdvil inom

kommun/primérvérd, palliativa team och Hospice som handldggare pd forsakringskassan och

kommunen.
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Ordlista

Affektinkontinens
Aspiration

Atrofi

Bolus

Bolusmat

Bulbér

Coping
Cricofaryngeus
Degeneration
Dysartri
Dysfagi

EMG
Epiglottis
Esofagal
Faryngeal
Fasciculation
Fibrillation
FUS
Fortjockningsmedel
Gastrostomi
Hypercapni

Hypoventilation
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tendens till tvAngsmassigt utlost skratt och/eller grat
felsvdljning av vétska/foda till luftvigarna
tillbakabildning, fértvining

tugga eller klunk

mat- och niringstillférsel via sond/ PEG som ges som vl
avgransade maltider

symtom som drabbar svalg- och talfunktion

formagan att bemota och anpassa sig till stressituationer
ovre matstrupsmunnen

undergang

artikulationssvarigheter

svaljningssvarigheter

elektromyografi; undersokningsteknik for nervmuskelfunktion
struplocket

som tillhor matstrupen

som tillhor svalget

muskelryckningar

spontana sma muskelryckningar framfor allt i tungan
undersokning av sviljforméaga med fiberskop

produkt som anvinds att fortjocka tunnflytande dryck
en kateter som gar in till magsécken fran bukhuden
okad koldioxidhalt i blodet pa grund av andningssvikt

underventilering



Hypoxi
Incidens

Kranialnerver

Larynx

Liquor

MRT

Oral

Oxidativ stress
Pares

PEG

Prevalens
Progressiv
RIG

SOD 1
Trachea
Sondmat

Sondmatspump

Spasticitet

Terapeutisk
svaljningsrontgen

sankt syrgashalt i blodet

nyinsjuknande per ar i befolkningen

nervkarnor placerade i hjdrnstammen som ansvarar for bland annat

svéljning

struphuvudet

ryggmargsvitska

magnetresonanstomografi

munnen

cellskadande effekt via syreinnehédllande molekyler
forlamning

percutan endoskopisk gastrostomi; genvég in till magsécken via
bukviggen

forekomsten av en sjukdom i befolkningen

fortskridande

radiologiskt inlagd gastrostomi; sondinldggning via gastroskopi
naturligt forekommande hdmmare av oxidativ stress

luftstrupen

néringsvilling som innehéller alla ndringsdmnen man behover

programmerbar pump som reglerar sondmatens mingd och
hastighet

forhojd reflektorisk muskelspénning

videorontgen av sviljningsformagan
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Informationsmaterial, litteratur och webb-adresser

Kunskapsforum

Kurser, erfarenhetsutbyte, rekreation

NHR arrangerar arligen i samarbete med neurologiska kliniker pé olika platser i landet
temadagar for personal for information om ALS. Aven personer med ALS medverkar och

berittar om hur det &r att leva med sjukdomen. www.nhr.se

Valjevikens aktivitetscenter 1 Solvesborg, Blekinge, arrangerar i samarbete med NHR tva
ganger arligen 2-veckorsliger for personer med ALS och deras anhoriga. I samband med
dessa kurser anordnas arligen ett symposium dér aktuell kunskap presenteras. Symposiet ér

Oppet for vardpersonal, patienter och anhdriga. www.valjeviken.se

Patientforening
NHR, Neurologiskt Handikappades Riksforbund. Besoksadress: S:t Eriksgatan 44, véning 4,
Box 49084, 100 28 Stockholm. Telefon: 08-677 70 10. E-post: nhr@nhr.se.

Hemsida: www.nhr.se

Produkter och hjilpmedel

www.athenanordic.se
Postorder for munvardsprodukter.

http://www.findusfoodservices.com/specialfoods/
Findus Special Foods: Mitt rétt och slétt. Kokbok vid tugg- och svéljsvérigheter.

http://www.skane.se/default.aspx?id=11023
Hjéalpmedelshandboken Region Skéne

WWW.varsam.se
Katalog for smahjdlpmedel sdsom muggar, bestick m m
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Databaser

Pa svenska spriket

WWW.NIpv.se
Nationella rddet for palliativ vard

http://www.socialstyrelsen.se/ovanliecadiagnoser/Amyotrofisk+lateralskleros.htm
Harifrén linkas till aktuella hemsidor, déribland patienters hemsidor.

www.ullacarinstiftelse.se
Ulla-Carin Lindquists stiftelse for ALS-forskning

Patientforeningar utanfor Sverige

www.alsa.org
Amerikansk patientférening

www.alsmndalliance.org
Internationell patientforening

www.alslinks.com
Léankar till ALS-sidor

www.dgm.org
Tysk patientférening

http://www.ffm.no
Norsk patientférening

http://www.lihastautiliitto.fi
Finsk patientforening med delar pa svenska spraket

www.lougehrigsdisease.net
Amerikansk patientforening

www.mda.org
Amerikansk forening for patienter med neuromuskulédra sjukdomar

www.mndassociation.org
Engelsk patientforening

www.muskelsvindfonden.dk
Dansk patientférening
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w’ Universitetssjukhuseti Lund BILAGA 1

Verksamhetsomrade Neurologi
Ellen Nyholm, teamsjukskoterska
Gert Staaf, teamansvarig l&kare

PEG-insattning (Perkutan Endoskopisk Gastrostomi) pa
patienter som vardas inom neurologin

Da nutritionsproblematik uppmarksammas vid ldkarbesok pa Neurologmottagningen,
Universitetssjukhuset i Lund, skickas en remiss till logoped och dietist for bedémning.

Kriterier
e viktminskning >10 % av kroppsvikten under 3-6 manader eller 5 % under senaste manaden
e svéljningsproblematik
e maltiderna tar >1 timme
e hosta i samband med maltid

Information om PEG och inlédggning ges bade skriftligt och muntligt av PAL och team-sjukskdéterska.
Vid behov &ven kontakt med nutritionssjukskoterska via remiss.

Da beslut tagits om PEG-inlaggning skickas remiss till:
e Lungmottagningen for lungfunktionsbedémning
e ASKU med ifylld blankett ”Viktiga uppgifter om patienten infor PEG-insattning”
e ansvarig distriktssjukskoterska i hemsjukvarden angdende kommande hjalpbehov
e nutritionsteamet angaende sondmatsrekommendation och praktiska rad i samband
med sondmatshantering for patienter som planeras aterga till eget boende
e dietist knuten till Neurologiska kliniken om patienten har sarskilt boende

Nar patienten far tid for PEG-inlaggning
Sekreterare pa aktuell vardavdelning skickar en kallelse till patienten samt kontaktar Nutritionsteamet
eller dietist och meddelar tiden.

Vid vistelsen pa neurologisk avdelning i samband med PEG-inlaggning
e vikt vid inskrivning
e neurolog-inkomstprover
¢ inskrivningsmeddelande och telefonkontakt med ansvarig distriktssjukskdterska i
hemsjukvarden. Patienterna ska alltid knytas till distriktssjukskoterska dven om sondmaten
ges av dem sjalva.

PM fran ASKU / PEG-inléaggning ska foljas, se bilagor sist i detta PM.
Patienten transporteras i sang av avdelningspersonal till och fran ASKU, Kirurgiska kliniken.

Nar nutritionsteamet eller dietist traffar patienten pa avdelningen
e rekommendera sondmat och administrationssatt
e recept pa sondmat skrivs for patient som ska skaffa sondmaten sjalv utan hemsjukvard
e om hemsjukvarden &r aktiv avseende sondmatstillforseln bestaller distriktsskoterskan
sondmat.



Tjanstgorande sjukskaterska inom omrade neurologi ansvarar for utbildning till patient eller anhorig
om sondmatsgivning och skotsel. Skriftlig information skall ges.

Kostnadsansvar

o tillbehdr for enteral nutrition bekostas av ordinerande/behandlande l&kares enhet

e innan utskrivning ska det klargdras vem som &r ansvarig lakare och behandlande enhet

e har patienten hemsjukvard rekvireras materialet av distriktsskoterskan som
debiterar ordinatdren

e klarar patient/anhorig/personlig assistent sondmattillforseln sjalva maste ansvarig
sjukskoterska pa vardavdelningen kontakta vardcentral for att om mojligt ombesérja
bestallning av material darifran

e om detta inte ar mojligt maste ordinerande enhet forse patienten med material dven
efter utskrivning.



BILAGA 2

Datum:

Datum:

Datum:

ALSFRS-R

Poang

Kommentar

Poang

Kommentar

Poang

Kommentar

Speech

Salivation

Swalloing

Handwriting

Cutting food and handling utensils
(patients without gastronomy)

Cutting food and handling utensils (alt
scale for pat with gastronomy)

Dressing and hygiene

Turning in bed and adjusting bed clothes

Walking

Climbing stairs

Dyspnea

Orthopnea

Respiratory insufficiensy

Totalpoang (max 48 poéang =u.a.)




BILAGA 2

Speech

Normal speech processes

Detectable speech disturbance

Intelligible with repeating

Speech combined with nonvocal communication
Loss of useful speech

Salivation

oOFrLrNWA

Normal

Slight but definite excess of saliva in mouth; may have nighttime drooling
Moderately excessive saliva; may have minimal drooling

Marked excess of saliva with some drooling

Marked drooling; requires constant tissue or handkerchief

Swallowing

oOFrLrNWA

Normal eating habits

Early eating problems, occasional choking
Dietary consistency changes

Needs supplemental tube feeding

NPO (exclusively parenteral or enteral feeding)

Handwriting

oOFrRLrNWAS

Dr
4
3
2
1
0

Normal

Slow or sloppy; all words are legible
Not all words are legible

Able to grip a pen but unable to write
Unable to grip a pen

tting food and handling utensils (patients without gastrotomy)
Normal

Can cut most foods, although clumsy and slow; some help needed
Food must be cut by someone, but can still feed slowly
Needs to be fed

Cu

4

3 Somewhat slow and clumsy, but no help needed
2

1

0

tting food and handling utensils (alt scale for patients with gastrotomy)
Normal

Some help needed with closures and fasteners
Provides minimal assistance to caregiver
Unable to perform any aspect of task

Cu

4

3 Clumsy but able to perform all manipulations independently
2

1

0

essing and hygiene

Normal function

Independent and complete self-care with effort or decreased efficiency
Intermittent assistance or substitute methods

Needs attendant for self-care

Total dependence



Turning in bed and adjusting bed clothes BILAGA 2

4 Normal

3 Somewhat slow and clumsy, but no help needed
2 Can turn alone or adjust sheets, but with great difficulty
1 Caninitiate, but not turn or adjust sheets alone
0 Helpless

Walking

4 Normal

3 Early ambulation difficulties

2 Walks with assistance

1 Nonambulatory functional movement

0 No purposeful leg movement

Climbing stairs

4 Normal

3 Slow

2 Mild unsteadiness or fatigue

1 Needs assistance

0 Cannotdo

D
4
3 Occurs when walking
2 Occurs with one or more of the following: eating, bathing, dressing (ADL)
1 Occurs at rest, difficulty breathing when either sitting or lying
0 Significant difficulty, considering using mechanical respiratory support
Orthopnea
4 None
3 Some difficulty sleeping at night due to shortness of breath, does not routinely use more
than two pillows
Needs extra pillows in order to sleep (more than two)
Can only sleep sitting up
0 Unable to sleep

N

Respiratory insufficiency

None

Intermittent use of BiPAP

Continuous use of BiPAP during the night

Continuous use of BiPAP during the night and day

Invasive mechanical ventilation by intubation or tracheostomy

oOFrLrNWAS



L,
% %% My N7 Ly My X

ALS-TEAMET, VERKSAMHETSOMRADE NEUROLOGI, UNIVERSITETSSJUKHUSET | LUND



	Sid 1
	Teamets medlemmar
	Innehåll
	Inledning
	Två huvudgrupper motorneuron
	Bulbär/pseurobulbär debut
	Förekomst, orsak
	Ärftlighet
	Ärftlighet forts
	Symtom, förlopp
	Symtom, förlopp forts
	Diagnostik
	Diagnostik forts
	Diagnostik forts
	Medicinsk behandling
	Farmakologisk symtomatisk behandling
	Behandling forts
	Funktionsproblem - beskrivning och åtgärder
	Problem vätske-födointag
	Sväljningssvårigheter
	Nutrition
	Viktnedgång, undernäring
	Förstoppning
	PEG
	PEG forts
	Kommunikation
	Andning
	Utredning vid hypoventilation
	Behandling av andningsproblem
	Assisterad andning
	Saliv
	Muskler
	Smärta
	Aktivitet och träning
	Träning
	Hjälpmedel
	Utprovning av hjälpmedel
	Samhällets insatser
	Hemvård
	Försäkringskassans insatser
	Vård i livets slutskede
	Definition av palliativ vård
	Medicinska aspekter
	Kris och krishantering
	Krishantering forts
	ALS-teamet i Lund
	ALS-teamet forts
	Ordlista
	Ordlista forts
	Informationsmaterial m. m.
	Facklitteratur
	Vetenskaplig litteratur
	Litteratur forts
	Litteratur forts
	Databaser
	PEG-insättning, bilaga 1
	Bilaga 1 forts
	ALSFRS-R, bilaga 2
	Bilaga 2 forts
	Bilaga 2 forts
	Sista sidan


<<
  /ASCII85EncodePages false
  /AllowTransparency false
  /AutoPositionEPSFiles true
  /AutoRotatePages /All
  /Binding /Left
  /CalGrayProfile (Dot Gain 20%)
  /CalRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CalCMYKProfile (U.S. Web Coated \050SWOP\051 v2)
  /sRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CannotEmbedFontPolicy /Warning
  /CompatibilityLevel 1.4
  /CompressObjects /Tags
  /CompressPages true
  /ConvertImagesToIndexed true
  /PassThroughJPEGImages true
  /CreateJDFFile false
  /CreateJobTicket false
  /DefaultRenderingIntent /Default
  /DetectBlends true
  /DetectCurves 0.0000
  /ColorConversionStrategy /CMYK
  /DoThumbnails false
  /EmbedAllFonts true
  /EmbedOpenType false
  /ParseICCProfilesInComments true
  /EmbedJobOptions true
  /DSCReportingLevel 0
  /EmitDSCWarnings false
  /EndPage -1
  /ImageMemory 1048576
  /LockDistillerParams false
  /MaxSubsetPct 100
  /Optimize true
  /OPM 1
  /ParseDSCComments true
  /ParseDSCCommentsForDocInfo true
  /PreserveCopyPage true
  /PreserveDICMYKValues true
  /PreserveEPSInfo true
  /PreserveFlatness true
  /PreserveHalftoneInfo false
  /PreserveOPIComments false
  /PreserveOverprintSettings true
  /StartPage 1
  /SubsetFonts false
  /TransferFunctionInfo /Apply
  /UCRandBGInfo /Preserve
  /UsePrologue false
  /ColorSettingsFile ()
  /AlwaysEmbed [ true
  ]
  /NeverEmbed [ true
  ]
  /AntiAliasColorImages false
  /CropColorImages true
  /ColorImageMinResolution 300
  /ColorImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleColorImages true
  /ColorImageDownsampleType /Bicubic
  /ColorImageResolution 300
  /ColorImageDepth -1
  /ColorImageMinDownsampleDepth 1
  /ColorImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeColorImages true
  /ColorImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterColorImages true
  /ColorImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /ColorACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /ColorImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000ColorACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000ColorImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasGrayImages false
  /CropGrayImages true
  /GrayImageMinResolution 300
  /GrayImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleGrayImages true
  /GrayImageDownsampleType /Bicubic
  /GrayImageResolution 300
  /GrayImageDepth -1
  /GrayImageMinDownsampleDepth 2
  /GrayImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeGrayImages true
  /GrayImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterGrayImages true
  /GrayImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /GrayACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /GrayImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000GrayACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000GrayImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasMonoImages false
  /CropMonoImages true
  /MonoImageMinResolution 1200
  /MonoImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleMonoImages true
  /MonoImageDownsampleType /Bicubic
  /MonoImageResolution 1200
  /MonoImageDepth -1
  /MonoImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeMonoImages true
  /MonoImageFilter /CCITTFaxEncode
  /MonoImageDict <<
    /K -1
  >>
  /AllowPSXObjects false
  /CheckCompliance [
    /None
  ]
  /PDFX1aCheck false
  /PDFX3Check false
  /PDFXCompliantPDFOnly false
  /PDFXNoTrimBoxError true
  /PDFXTrimBoxToMediaBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXSetBleedBoxToMediaBox true
  /PDFXBleedBoxToTrimBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXOutputIntentProfile (None)
  /PDFXOutputConditionIdentifier ()
  /PDFXOutputCondition ()
  /PDFXRegistryName ()
  /PDFXTrapped /False

  /Description <<
    /CHS <FEFF4f7f75288fd94e9b8bbe5b9a521b5efa7684002000500044004600206587686353ef901a8fc7684c976262535370673a548c002000700072006f006f00660065007200208fdb884c9ad88d2891cf62535370300260a853ef4ee54f7f75280020004100630072006f0062006100740020548c002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee553ca66f49ad87248672c676562535f00521b5efa768400200050004400460020658768633002>
    /CHT <FEFF4f7f752890194e9b8a2d7f6e5efa7acb7684002000410064006f006200650020005000440046002065874ef653ef5728684c9762537088686a5f548c002000700072006f006f00660065007200204e0a73725f979ad854c18cea7684521753706548679c300260a853ef4ee54f7f75280020004100630072006f0062006100740020548c002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee553ca66f49ad87248672c4f86958b555f5df25efa7acb76840020005000440046002065874ef63002>
    /DAN <>
    /DEU <>
    /ESP <>
    /FRA <>
    /ITA <>
    /JPN <>
    /KOR <FEFFc7740020c124c815c7440020c0acc6a9d558c5ec0020b370c2a4d06cd0d10020d504b9b0d1300020bc0f0020ad50c815ae30c5d0c11c0020ace0d488c9c8b85c0020c778c1c4d560002000410064006f0062006500200050004400460020bb38c11cb97c0020c791c131d569b2c8b2e4002e0020c774b807ac8c0020c791c131b41c00200050004400460020bb38c11cb2940020004100630072006f0062006100740020bc0f002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e00300020c774c0c1c5d0c11c0020c5f40020c2180020c788c2b5b2c8b2e4002e>
    /NLD (Gebruik deze instellingen om Adobe PDF-documenten te maken voor kwaliteitsafdrukken op desktopprinters en proofers. De gemaakte PDF-documenten kunnen worden geopend met Acrobat en Adobe Reader 5.0 en hoger.)
    /NOR <>
    /PTB <>
    /SUO <>
    /ENU (Use these settings to create Adobe PDF documents for quality printing on desktop printers and proofers.  Created PDF documents can be opened with Acrobat and Adobe Reader 5.0 and later.)
    /SVE <>
  >>
  /Namespace [
    (Adobe)
    (Common)
    (1.0)
  ]
  /OtherNamespaces [
    <<
      /AsReaderSpreads false
      /CropImagesToFrames true
      /ErrorControl /WarnAndContinue
      /FlattenerIgnoreSpreadOverrides false
      /IncludeGuidesGrids false
      /IncludeNonPrinting false
      /IncludeSlug false
      /Namespace [
        (Adobe)
        (InDesign)
        (4.0)
      ]
      /OmitPlacedBitmaps false
      /OmitPlacedEPS false
      /OmitPlacedPDF false
      /SimulateOverprint /Legacy
    >>
    <<
      /AddBleedMarks false
      /AddColorBars false
      /AddCropMarks false
      /AddPageInfo false
      /AddRegMarks false
      /ConvertColors /NoConversion
      /DestinationProfileName ()
      /DestinationProfileSelector /NA
      /Downsample16BitImages true
      /FlattenerPreset <<
        /PresetSelector /MediumResolution
      >>
      /FormElements false
      /GenerateStructure true
      /IncludeBookmarks false
      /IncludeHyperlinks false
      /IncludeInteractive false
      /IncludeLayers false
      /IncludeProfiles true
      /MultimediaHandling /UseObjectSettings
      /Namespace [
        (Adobe)
        (CreativeSuite)
        (2.0)
      ]
      /PDFXOutputIntentProfileSelector /NA
      /PreserveEditing true
      /UntaggedCMYKHandling /LeaveUntagged
      /UntaggedRGBHandling /LeaveUntagged
      /UseDocumentBleed false
    >>
  ]
>> setdistillerparams
<<
  /HWResolution [2400 2400]
  /PageSize [612.000 792.000]
>> setpagedevice




