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VORWORT

Ich mdchte all jenen Personen danken, die an Amyotropher Lateralsklerose erkrankt sind oder wa-
ren und die ich Uber kiirzere oder langere Zeit auf inrem Lebensweg begleiten darf und durfte. Sie
haben mir eine sehr intensive Auseinandersetzung mit allen Symptomen dieser unheilbaren Mus-
kelerkrankung und deren Auswirkungen erméglicht und einen Einblick in ihr personliches Erleben
gegeben.

Mein besonderer Dank gilt auch den Angehérigen und Betreuern/innen dieser Personen, die durch
ihre hervorragende individuelle Begleitung, die Erprobung verschiedenster Unterstiitzungsmaglich-
keiten und durch ihre Erfindungskunst viele gute Ideen zur Erleichterung der Pflege und Betreuung
beigetragen haben.

Die Motivation, mich besonders mit dieser Erkrankung und der palliativen Betreuung der Betroffe-
nen auseinander zu setzen, war fur mich die Moglichkeit, aufgrund der Komplexitat und Vielschich-
tigkeit der Erkrankung ein breites Spektrum an Pflegefachwissen anwenden zu kdnnen.

Einen Menschen zu begleiten, dessen Muskelkraft bei vollig klarem Verstand und erhaltenen intel-
lektuellen Fahigkeiten fortschreitend nachlasst, seine fehlenden Funktionen zu ersetzen oder aus-
zugleichen, ohne zu bevormunden und die Méglichkeit der Selbstbestimmung zu Ubergehen und
das Selbstwertgefihl des Betroffenen zu verletzen, sehe ich als grol3e Herausforderung.

Ein héchstmdgliches Mal? an Einfuhlungsvermégen zu bieten und auch trotz beschrankter bis
ganzlich fehlender Kommunikationsfahigkeit den Patienten das Gefuhl zu vermitteln, dass alle ihre
alltaglichen wie auch speziellen Bedirfnisse verstanden werden, stellt eine groRe Aufgabe fir alle
Betreuenden dar.
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1. EINLEITUNG

In dieser Arbeit méchte ich die palliativ-pflegerischen Methoden bei der Betreuung von Patienten®

mit ALS? erértern, die ich im Rahmen meiner Tétigkeit als diplomierte Krankenschwester auf der

Hospizstation in Innsbruck sowie im Mobilen Hospiz Wien der Caritas kennen lernen und anwen-
den konnte. Auch habe ich als Beraterin fiir die Pflege zu Hause im Rahmen eines Projektes® zur
Ermittlung des Bedarfs eines multiprofessionellen Beratungszentrums fir ALS-Patienten mitgear-
beitet.

Da die grundpflegerische Versorgung im Wesentlichen auf den Richtlinien der allgemeinen Kran-
kenpflege basiert, mochte ich diese Kenntnisse voraussetzen und nur die Mal3nahmen, die zuséatz-
lich oder im Besonderen bei der Pflege von ALS von Bedeutung sind, erlautern. Ebenso setze ich
die Kenntnisse der Anatomie und Neurologie voraus, die sich jede Pflegeperson im Rahmen ihrer
Grundausbildung aneignet.

Bei ALS handelt es sich um eine neurologische Erkrankung, bei der es auf Grund von Nerven-
schadigungen zu fortschreitenden Lahmungen der gesamten willkirlichen Muskulatur kommt und
deren Verlauf Uber starke Kommunikationseinschrdnkungen meist durch das Versagen der Atem-
muskulatur innerhalb weniger Jahre endet.

Als die wenigen positiven Aspekte der Krankheit werden die relative Schmerzfreiheit, keine Inkonti-
nenz und keine Beeintrachtigung der Personlichkeit und des Denkens erwahnt, wobei letzteres,
angesichts der extremen psychischen Belastung, nicht immer unverandert bleibt. Doch es soll be-
tont werden, dass der Intellekt vollig erhalten bleibt.

Die Erkrankung prasentiert sich aufRerst unterschiedlich in Verlauf, Auspragung und Dauer, sodass
die nachstfolgende Einschrankung mit dem dazugehdrenden zukinftigen Problem nur schwer kon-
kret vorausgesehen oder diesem vorgebeugt werden kann. Auf die aktuelle Auspragung des Zu-
standsbildes muss immer eine rasche Reaktion bzw. Therapie erfolgen, doch mit Vorsicht und Ver-
nunft, da sich die Situation schon in sehr kurzer Zeit wieder vollig verandert haben kann und da-
durch z.B. die nétige Auswahl der addquaten Hilfsmittel eine ganz andere sein kdnnte.

Weil bis jetzt noch keine Therapie bekannt ist, die den Verlauf der Erkrankung stoppt oder riick-
gangig macht, ist das Gefuhl der Ohnmacht gegenuber dieser Erkrankung besonders schwer zu
ertragen.

Um zu einer mdglichst hohen Lebensqualitat fur die Patienten und deren pflegenden Angehdérigen
beizutragen, ist es von besonders grol3er Bedeutung, das gesamte familidre Umfeld zu unterstit-
zen und diesem beratend zur Seite zu stehen.

IMit der mannlichen Form der Bezeichnung ,Patient”, ,Betroffener* oder ,Erkrankter sind zur fliissigeren Lesbarkeit in
der ganzen Arbeit selbstversténdlich auch die weiblichen Personen gemeint.

2 Eir die Erkrankung “Amyotrophe Lateralsklerose* wird im Laufe der gesamten Arbeit immer wieder die Abkirzung
"ALS" verwendet.

3 Projekt: , Betreuung von neuromuskuléaren Patienten mit Ateminsuffizienz mit einem multiprofessionellen Team®,
Projektleiter: Prof. Grisold, Stellvertreter: DI Dr. H. Lahrmann; monatliche Beratungstreffen seit 04.06.2003, geplante
Evaluation im Sommer 2005.



2. DAS KRANKHEITSBILD AMYOTROPHE LATERALSKLEROSE

1873 wurde das Krankheitsbild erstmalig ausfuihrlich mit seinen kennzeichnenden Symptomen von
dem Pariser Neurologen Charcot beschrieben und deswegen ist auch die Bezeichnung ,Morbus
Charcot" gebrauchlich.

Im englischen Sprachraum wird fiir ALS die Bezeichnung Motoneuron disease, MND, verwendet
und ist aber auch als Lou-Gehrig*-Disease bekannt.

2.1. Definition

ALS ist die haufigste degenerative Erkrankung des motorischen Systems mit Nervenzelluntergén-
gen im ersten, oberen oder zentralen Motoneuron, sowie im zweiten, unteren oder peripheren
Motoneuron.

Die sensorischen, vegetativen und intellektuellen Funktionen bleiben erhalten.

Die Neuerkrankungsrate nimmt mit steigendem Alter zu und liegt ungefahr bei 2 pro 100.000 Ein-
wohner pro Jahr.

Die mittlere Haufigkeit wird mit ca. 4 ALS-Patienten pro 100.000 Einwohnern angegeben. (Studie
von Emery, 1991)

ALS tritt in 90-95% der Falle sporadisch auf und ist nur in 5-10% erblich bedingt.

2.1. Verlaufsformen

Die Krankheit kann
Symptome des 1. motorischen Neurons, durch spastische Paresen gekennzeichnet,
Symptome des 2. motorischen Neurons, als atrophische Paresen sichtbar,
Symptome der motorischen bulb&aren Hirnnervenkerne, in Form einer Bulbarparalyse,
aufweisen.
ALS beginnt meistens einseitig mit einer Arm- oder Beinschwéche, die sich dann im Verlauf auf
alle Extremitaten, den Rumpf und die Hals- und Kopfmuskulatur ausweitet.
Bei ungefahr einem Viertel aller Patienten mit ALS beginnt die bulbéare Form hingegen mit Sprech-
und Schluckstérungen.

2.2. Symptomenkomplex

Frihsymptome:
® rasche Ermudbarkeit
u Paréasthesien
#  Muskelkrampfe
Als direkte Symptome von ALS stehen vor allem die
m fortschreitenden Paresen
B Faszikulationen und
B Krampfe oder
m die Dysarthrie und
B Dysphagie
im Vordergrund.

Amerikanischer Baseballspieler, der 1941 an ALS verstarb.



Im Laufe der Krankheit zeigt sich teilweise eine gewisse emotionale Labilitdt in Form von patholo-
gischem Weinen und/oder Lachen.
Das bedrohlichste Symptom der ALS stellt die Dyspnoe dar.
Zu den indirekten Symptomen, die die Lebensqualitat im fortgeschrittenen Stadium empfindlich
beeintrachtigen kdnnen, gehdren

B Schmerzen der Skelettmuskulatur

B zahe Verschleimung

B Hypersalivation und

B Hypoventilationssymptome.
Die Intelligenz, Gedachtnisleistung, alle Sinnesfunktionen, Sexualfunktionen, Okulomotorik,
Kontinenz, Herz- und Verdauungsfunktion bleiben in der Regel aufrecht und intakt.

2.3. Prognose

Da der Verlauf von ALS so unterschiedlich ist, liegt die Lebenserwartung ungeféahr zwischen einem
und 10 Jahren. Bei dem Grof3teil der Patienten erstreckt sich das Fortschreiten der LA&hmungen je-
doch uber einen Zeitraum von 3 bis 5 Jahren.

Die Todesursache stellt die zunehmende Schwéche der Atemmuskulatur und die dadurch verur-
sachte respiratorische Insuffizienz dar.

2.4. Therapie

Da die Ursache der sporadischen ALS bisher unbekannt ist, gibt es aufgrund verschiedener For-
schungserkenntnisse unterschiedliche kausale Therapieanséatze.

Die einzige gesicherte, wenn auch geringe Auswirkung auf den Verlauf von ALS erzielt
man mit der oralen Verabreichung der glutamat-hemmenden Substanz Riluzol (Rilutek®).
Diese Therapie basiert auf der Annahme, dass die Nervenschadigungen durch die, bei ALS-
Patienten erhohte, Glutamat-Konzentration an den Uberleitungsstellen zwischen den Nerven-
zellen verursacht werden. Es hat sich gezeigt, dass die Lebenserwartung durch dieses Medi-
kament um wenige Monate verlangert wird.

Es gibt noch mehrere andere anti-glutamaterge Medikamente, die jedoch laut der aktuellen
Studienergebnisse keine geeignete Therapie darstellen.

Durch Zufihrung von Vitamin E, Vitamin C und anderen Antioxidantien, Radikalenfangern,
verschiedener Nervenwachstumsfaktoren und trotz Anwendung unterschiedlichster alternativer
Heilmethoden konnte bis jetzt keine eindeutig positive Wirkung festgestellt werden.

Weil weniger die Ursache, aber doch die beeintrachtigenden Symptome der ALS auch mit
Medikamenten beeinflusst werden kénnen, steht bei der Betreuung die symptomatische Thera-
pie im Vordergrund. Vor allem der vermehrte Speichel, schmerzhafte Spastiken, Angst und De-
pression sowie die Atemnot kdnnen mit den entsprechenden Medikamenten positiv beeinflusst
werden.



3. DER PALLIATIVE ANSATZ

Die grol3e Herausforderung an alle palliativ Betreuenden besteht darin, den Erkrankten ihren letz-
ten Lebensabschnitt lebenswert zu gestalten, weder das Leben zu verkirzen noch kinstlich zu
verlangern und sie in der Phase des Abschieds kompetent, einfiihlsam und individuell zu begleiten.

3.1. Aufklarung

Die Voraussetzung fiir eine palliativmedizinische und -pflegerische Betreuung stellt die einfiihlsa-
me und ehrliche Aufklarung der Patienten und ihrer Angehdrigen in verstandlicher Sprache dar.
Die Betroffenen sollen einen Uberblick bekommen uber die mégliche Entwicklung der Erkrankung
und die verschiedenen professionellen Beratungs- und Unterstitzungsmoglichkeiten.

Ein guter regelméaRiger Kontakt zu betreuenden Arzten® und Krankenpflegepersonal ist von Vorteil,
da diese wahrend der Veranderungen im Laufe der Erkrankung immer wieder beratend begleiten,
und, wenn im Bedarfsfall gewiinscht, anderes Fachpersonal, wie zum Beispiel Logo-, Ergo- oder
Physiotherapeuten/innen, beiziehen kénnen.

3.2. Patientenverfiigung

Die Patientenverfiigung stellt eine Willenserklarung dar, in der alle behandelnden Arzte ersucht
werden, nach dem Wunsch des Patienten zu handeln und im Falle eines drohenden oder einge-
tretenen Versagens der Atmung keine invasive maschinelle Beatmung zu beginnen, sondern die
genau festgehaltenen MalRnahmen einzuleiten.

Diese Verfugung muss von dem betreuenden Mediziner ausfihrlich mit dem Patienten besprochen
und von beiden unterschrieben werden. Der Patient muss Uber die Folgen einer Unterlassung der
invasiven, maschinellen Beatmung voll aufgeklart und zum Zeitpunkt der Unterschrift bei klarem
Bewusstsein und Verstand sein.

Diese Willenserklarung ist bei dem Krankheitshild ALS von so besonderer Wichtigkeit, da durch ei-
ne Beatmung der Zeitpunkt des Todes zwar hinausgeschoben, nicht aber das Fortschreiten der
Lahmungen gestoppt werden kann. Das bedeutet, dass der Betroffene ein ,locked-in“-Syndrom®
entwickelt, wahrend die nattirliche Todesursache, die CO,-Narkose’, ausgeschaltet ist. Die
invasive Beatmung darf aus rechtlich-ethischen Griinden nicht mehr riickgangig gemacht werden
und der Patient kann in diesem Zustand der absoluten Bewegungs- und Kommunikations-
unfahigkeit noch monate- bis jahrelang nur bei aufwendigster Pflege durch eingeschulte Angehori-
ge oder auf Intensivstationen leben.

Der Patient muss darlber informiert werden, dass im terminalen Stadium der ALS dem Arzt jedoch
wirksame Medikamente zur Verfligung stehen, die ein Sterben ohne Erstickungsgefiihl ermdgli-
chen kdnnen. Das konkrete Vorgehen in dieser Situation wird dann mit allen Beteiligten bespro-
chen und schriftlich festgehalten.

® Wenn im Laufe dieser Arbeit von Arzten in der Mehrzahl oder Einzahl gesprochen wird, sind immer ebenso die
weiblichen Vertreterinnen der Berufsgruppe gemeint.

¢ Vollkommene Kommunikationsunféhigkeit mit kompletter Tetraplegie einschlielich Augenmuskulatur.

" Durch die Lahmung der Atemmuskulatur kann nicht ausreichend CO, abgeatmet werden und die Patienten fallen in ein
leichtes Koma.



3.3. Lebensqualitat

Je nach Charakter der Person sind die fortschreitenden Einschrankungen beziglich Bewegung
oder Kommunikation unterschiedlich schwer zu ertragen. Die Tatsache, dass der Intellekt und die
Wahrnehmung des Menschen in keiner Weise beeintrachtigt werden und dem ,Verfall* des Kér-
pers hilflos zugesehen werden muss, fuhrt oft zu Depressionen. Das Gefiihl der absoluten Macht-
losigkeit gegeniber dieser Erkrankung gehdrt zu den bedriickendsten Belastungen fur ALS-
Patienten und ihre Angehdérigen.

Fur das palliative Betreuungsteam ist es wichtig, die Symptome und Einschrankungen, deren Be-
handlung zu einer Verbesserung der Lebensqualitéat der Betroffenen filhren kénnen, vorrangig zu
therapieren bzw. individuelle Hilfestellung zu geben. Hierfur sind auch persdnliche Anamnesege-
sprache, Biographiearbeit und Kenntnis des sozialen Umfelds wichtig.

Die Lebensqualitat wird eindeutig als hther empfunden, wenn der Patient zuhause betreut werden
kann und nicht in einer Langzeit-Betreuungseinrichtung untergebracht ist. Um einen Aufenthalt zu-
hause so lange wie mdglich zu erméglichen, muss unter anderem auch darauf geachtet werden,
dass die pflegenden Angehdrigen zeitweise entlastet werden, um die langerfristige intensive Be-
treuung leisten zu kdnnen. Fur diese Zeit kommt dann Kurzzeitpflege in Pflegeheimen, in denen
aber leider das Pflegepersonal kaum den Anforderungen eines ALS-Patienten gerecht werden
kann, in Frage. Ein begrenzter Aufenthalt auf einer Hospiz- bzw. Palliativstation, wo auf Grund der
besseren Personalsituation eher héchstmaogliche Lebensqualitat erreichbar ware, ist nur nach Ab-
sprache mit den Betreuungsteams der Stationen méglich.

Wenn der Patient jedoch invasiv maschinell beatmet wird, gibt es zur voriibergehenden Entlastung
der Pflegenden nur die Mdglichkeit, dass der Patient auf einer Intensivstation oder einer Station fur
Langzeitbeatmete® aufgenommen wird. In beiden Féllen sind dort die Betreuungsbedingungen
eher auf einen bewusstlosen Patienten abgestimmt und nicht auf einen geistig regen, kommunika-
tions- und aktivitatsbedurftigen Menschen. Stationare Einrichtungen fir beatmete ALS-Patienten
gibt es derzeit in Osterreich nicht.

Dem Leben trotz der Erkrankung Qualitéat zu geben, ist das Anliegen des palliativen Betreuungs-
teams, das aus einer Gruppe moglichst breit gefacherter professioneller Spezialisten bestehen
sollte.

8 Station fur Langzeitbeatmete im Geriariezentrum am Wienerwald, Leitung: Prof. W. Popp, 8 Betten



4. PFLEGE

4.1. Atmung

Bei ca. 10 -20% der Patienten treten bei der ALS durch die Schwéache der Atemmuskulatur bereits
sehr frih im Krankheitsverlauf Atemstérungen auf. Im fortgeschrittenen Stadium stellt die Atemnot
eine aulerst bedrohliche Situation dar.

Neben der medikamentésen Therapie, die durch die Arzte verordnet wird, ist es dem Pflegeperso-
nal moglich, dem Patienten durch verschiedene Pflegeinterventionen die Situation zu erleichtern.
Atemubungen unter Anleitung einer Atemtherapeutin zur Erhaltung der Elastizitat des kndchernen
Thorax, zum Training der Atemmuskulatur und zur Unterstiitzung des Abhustens sind sehr zu em-
pfehlen.

Mit einem einfiilhlsamen Gesprach tber die Ursache und Wirkung der moglicherweise eintretenden
CO,-Narkose kann man dazu beitragen, dass die Angst vor Atemnot etwas vermindert wird.

4.1.1. Schleim

Schleimbildung in der Lunge belastet den ALS-Patienten, nicht weil die Schleimproduktion ver-
mehrt ist, sondern weil er bei zunehmender kérperlicher Schwéache nicht mehr ausreichend ab-
husten kann. Zusatzlich plagt ein haufiger Hustenreiz.

Wenn der Patient nicht mehr gentigend Kraft zum Aushusten hat, sollte auf jeden Fall auf schleim-
I6sende Medikamente verzichtet und stattdessen versucht werden, eine Sekretreduktion durch
Robinul® oder Scopolamin - Préparate zu erreichen.

Der Hustenreiz kann medikamentds durch Paracodein® Tropfen gelindert werden, die entweder
oral eingenommen oder durch die PEG-Sonde verabreicht werden kdnnen.

Diese Medikamente werden vom behandelnden Arzt in ihrer Dosierung vorgeschrieben.

Der Hustenassistent:

Um den Vorgang des Hustens nachzuahmen und den Schleim herauszubeférdern kann die Benut-
zung des sogenannten Hustenassistenten Hilfe bringen. Der Hustenassistent ist eine Maschine,
die wahrend der Einatmungsphase Luft einpresst und diese dann wieder mit starkem Sog in der
Ausatmungsphase heraussaugt. Dazu ist es nétig, dass der Patient eine Maske sehr dicht Gber
den Nasen- und Mundbereich aufsetzt und sich an das Gefiihl des Luftein- und -auspressens ge-
wohnt bzw. mitarbeitet. Patienten, die schon an eine BIPAPQ-Beatmung gewdhnt sind, kommen in
der Regel leichter mit dem Gerat zurecht.

Pflegemal3nahmen:
# Vermeidung bzw. Reduktion von schleimbildenden Nahrungsmitteln wie Milchprodukten,
Rohkost (aul3er Blattsalaten und Krautern), Zucker, Produkten wie z.B. Fertigsuppen oder
-menis, Weizenprodukten und Bananen. Die Wiirzung mit Kardamom verringert die
schleimbildende Wirkung von Nahrungsmitteln.
# Entfernung des aufgehusteten Schleims aus der Mundhéhle manuell mittels Kiichenrollen-
papier, Mundpflegestabchen oder umwickelter Zahnbdirste.
# Eine Anfeuchtung der Raumluft mittels Luftbefeuchter, aufgehdngter nasser Wéasche oder
Zimmerbrunnen wird oft als sehr angenehm empfunden und hilft die Klebrigkeit des Schleims
Zu verringern.
# Inhalieren mit Kochsalzlésung mehrmals taglich kann den Hustenreiz teilweise oder ganz
reduzieren.

° BIPAP (bilevel positive airway pressure) ist eine druckkontrollierte, nicht invasive Positivdruckbeatmung tiber Maske.



+ Kompresse oder Wattepad mit 1gtt Zedernholzdél betraufeln und auf den Kopfpolster oder in
Kopfnahe legen; dieses atherische Ol lindert den Hustenreiz.

# Andere atherische Ole sind eher zu vermeiden, da sie die Schleimverfliissigung und
-produktion fordern und den Speichelfluss anregen. Da der Schluckvorgang schwierig ist,
wurde die Problematik dadurch wieder verschlimmert.

4.1.2. Atemnot

Das subjektive Gefihl der Atemnot ist fir den Patienten mit existentieller Angst verbunden. Hier
setzen auch die pflegerischen Interventionen an, denn nur die Unterbrechung des Teufelskreises
Atemnot-Angst-Atemnot bringt Erleichterung.

Erkennbar ist die Schwachung der Atemmuskulatur und die damit verbundene verminderte nacht-
liche Sauerstoffzufuhr schon friihzeitig an Schlafstérungen, Mudigkeit, Leistungsabfall, Einnicken
am Tag, morgendlichen Kopfschmerzen, Nacken- und Gliederschmerzen, Sehstérungen, Schwin-
delanféllen, Synkopen und Konzentrationsstérungen.

Besonders im fortgeschrittenen Stadium ist bei ALS der Einsatz der Atemhilfsmuskulatur zu be-
obachten. Die Nacken- und Schultermuskulatur wird verstarkt zur Unterstiitzung der Einatmung
eingesetzt.

PflegemalRnahmen:
Wichtigste Aufgabe der Pflegepersonen ist es, dem Patienten ein Gefiuihl der Ruhe, Sicherheit und
Geborgenheit ohne Einengung zu vermitteln.

# Schon im Vorfeld sollen Gesprache tber Atemnot, ihre Ursachen, Wirkung und Behand-
lungsmaoglichkeiten stattfinden, um durch Klarheit Angst zu nehmen.

# Eine mdglichst platzbietende Gestaltung des Raumes, Helligkeit und freie Sicht auf Fenster
bzw. die Moglichkeit, diese zu 6ffnen, verhindern das Gefiuihl der Beengung.

# Die verschiedenen Lagerungsmoglichkeiten zur Erleichterung der Atemnot kénnen auch
bei ALS-Erkrankten angewendet werden: Oberkérper-Hochlagerung, Handtuchrolle senkrecht
entlang der Wirbelsaule, Polster unter den Knien, kleine Polster oder Luftballons unter der Ach-
selhohle, beide Unterarme auf Polstern abstutzen, im Sitzen beide Fif3e fest auf den Boden
stellen, Ricken an Ricken sitzen, A- Lagerung, V- Lagerung, T- Lagerung.

# Eine atemstimulierende Einreibung erweist sich haufig als sehr angenehm fiir die Patien-
ten; auch eine FulBmassage oder Reflexzonenmassage kann Erleichterung verschaffen.
Wichtig ist die Absprache mit dem Betroffenen, denn nur das, was er als angenehm empfindet,
kann auch wirklich hilfreich sein.

# Aromatherapeutische Malinahmen sind mit Vorsicht abzuwéagen, da diese die Speichel-
produktion, wie schon oben erwéhnt, anregen kénnen.

4.1.3. Beatmung

Man unterscheidet zwischen der nicht invasiven Beatmung und der invasiven Beatmung Uber Tra-
cheostoma. Wenn erste Symptome der Atemnot auftreten, sollten diese Methoden mit dem Arzt
besprochen werden und gegebenenfalls eine Patientenverfiigung unterschrieben werden.

BIPAP

Die nicht invasive Beatmung mittels BIPAP stellt keine Lebensverlangerung, sondern eine effizien-
te Methode zur Linderung der Beschwerden, Verbesserung der Leistungsfahigkeit und Steigerung
der Lebensqualitat dar. Zu Beginn wird diese Maskenbeatmung vor allem nachts verwendet. Die
Anwendung ist leicht zu erlernen, gut zuhause durchfihrbar und jederzeit wieder zu beenden.

Als Pflegeperson ist auf mogliche Druckstellen von der Maske im Nasen - Mundbereich zu achten.



Sauerstoff

Wenn diese Beatmung abgelehnt oder nicht toleriert wird, gibt es die Mdglichkeit, eine Symptom-
linderung durch die intermittierende Gabe von Sauerstoff zu versuchen. Da jedoch bei der ALS die
Atemprobleme aufgrund einer LAhmung der Atemmuskulatur und nicht wegen einer Gasaus-
tauschstérung entstehen, ist die positive Wirkung der Sauerstoffgabe gegentiber der BIPAP- Beat-
mung deutlich geringer. Durch die Sauerstoffgabe kann auch eine zusétzliche Atemdepression
verursacht werden. Deswegen ist vor allem nachts von einer exogenen Sauerstoffzufiihrung eher
abzuraten.

Beatmung tber Tracheostoma

Nach umfassender Aufklarung wird diese invasive Form der Beatmung nur auf3erst selten, meist
von Patienten mit sehr langsamem, primar bulbdrem Verlauf, gewiinscht. Die Dauerbeatmung Uber
Tracheostoma stellt eine Lebensverlangerung mit fraglichem Qualitatsgewinn dar und kann nach
der momentanen rechtlichen Lage in Osterreich nicht riickgangig gemacht werden. Das Fortschrei-
ten der Erkrankung kann dadurch nicht aufgehalten werden.

Da die Erhaltung der Lebensqualitét und nicht die Lebensverlangerung Ziel in der Palliativbetreu-
ung ist, wird viel Wert auf eine ausfuhrliche Besprechung mit den Betroffenen gelegt und das Ver-
fassen einer Patientenverfiigung empfohlen, die auch bei akuter respiratorischer Insuffizienz eine
Intubation durch den Notarzt verhindern kann.

PflegemalRnahmen:
# Neben den allgemein-pflegerischen Mal3hahmen in Beatmungssituationen steht fir die
palliative Betreuung besonders die psychische Unterstiitzung im Vordergrund.
# Zeit fir Gesprache mit Patienten und Angehdrigen ist auf3erst wichtig. Das Thema Sterben
wird gerade durch die Atemproblematik immer wieder aktuell und will in all seinen Facetten be-
handelt werden. Dieser Punkt ist in einem Satz kurz umrissen, nimmt aber im téglichen Um-
gang mit den Betroffenen haufig einen grof3en Teil der Betreuungszeit in Anspruch.

4.2. Schluckvorgang
4.2.1. Speichelfluss

Ein Problem bei ALS-Patienten ist der zum Teil ausgepréagte Speichelfluss. Dabei handelt es sich
nicht um eine gesteigerte Produktion, sondern durch die Lahmung der Pharynx- und Larynxmusku-
latur kann er nicht mehr geschluckt werden und sammelt sich dadurch in der Mundhdhle bzw. fliel3t
unkontrolliert ab.

Medikamentds kann eine Speichelreduktion durch Atropin, Itrop®, Robinul® und Scopolamin er-
zielt werden. Auch Antidepressiva haben eine speichelreduzierende Wirkung.

Injektion von Botulinum-Toxin oder Bestrahlung der Parotis kdnnen die Speichelproduktion ebenso
reduzieren, doch sind diese Therapieformen derzeit noch in Erprobung.

Pflegemal3nahmen:
# Anbieten von speichelreduzierenden Flissigkeiten: Zitronensaft mit etwas Wasser und
Zucker vermischt trocknet nach kurzzeitiger Vermehrung des Speichels die Mundschleimhaut
aus; Salbeitee oder Kaffee ohne Milch.
# Haufiges manuelles Abwischen des Speichels vom Mund und aus der Mundhohle.
Erleichterung kann auch ein Absaugen aus der Mundhdhle bringen, doch wird dadurch auch
gleichzeitig wieder die Speichelproduktion angeregt.
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# Ein gefalteter Tupfer zwischen die Lippen gelegt kann den Uberfliissigen Speichel aufsau-
gen; muss oOfter gewechselt werden. Diese Methode wird aber vor allem beim invasiv beatme-
ten Patienten angewendet.

# Pflege der Haut um den Mund z.B. mit Ringelblumensalbe und mehrmals taglich Lippen-
pflege um Rhagaden zu vermeiden.

# Lagerung, in der keine Aspirationsgefahr besteht.

4.2.2. Nahrungsaufnahme und Verdauung

Durch Schluckstérungen kénnen Ernahrungsprobleme entstehen. Gemeinsam mit Didtassisten-
ten/innen und Patienten kann besprochen werden, welche Nahrungsmittel in welcher Zusammen-
setzung, Konsistenz, Portions- und Stiickchengréf3e und mit welcher Temperatur am besten ver-
tragen werden.

Mit Hilfe der Logopé&den/innen kann die Spastizitéat der Zunge beeinflusst werden und der Trans-
port der Nahrung im Mund besprochen und gelibt werden.

Die Deutsche Gesellschaft fir Muskelkranke hat ein Kochbuch herausgegeben, das genau auf die
Bedirfnisse der ALS-Patienten abgestimmte Rezepte anbietet.

Ern&hrungstipps und Pflegemafinahmen:
# Die Lebensmittelauswahl kann der vor dem Ausbruch der Erkrankung im Grunde gleichen
und soll auf eventuelle andere Vorerkrankungen und auch auf persdnliche Gewohnheiten und
Vorlieben abgestimmt sein. Vermehrte Vorsicht bzw. Zurtickhaltung ist aber bei stopfenden
und schleimbildenden Lebensmitteln angezeigt.
# Bei einer ballaststoffreichen Erndhrung (unter anderem: Vollkornprodukte, Kleieflocken und
eingeweichte Trockenpflaumen) und ausreichender Trinkmenge (besonders stuhlférdernd
wirken magnesiumreiche Mineralwésser, Obst- und Gemiseséafte) werden oft keine oder nur
milde, die Stuhlkonsistenz beeinflussende Medikamente fiir regelméafige Ausscheidung
bendtigt (z.B. Movicol®, Papayana®).
# Wegen der durch Schluckbeschwerden verminderten Menge an Nahrung sollte auf eine
ausreichende Kalorienzufuhr durch Energieanreicherung der Speisen geachtet werden.
Empfehlenswert sind die zusatzliche Beigabe von Butter, Rahm, Sahne, Kondensmilch oder
Eiern in Getranken oder Speisen, hochkalorische Trinknahrung als Zwischenmabhlzeit oder
Kohlenhydratkonzentrat in Pulverform zum Untermischen. Zum Suf3en eignen sich die ver-
schiedenen Arten von Sirup und Honig oft besser als Zucker.
# Im Allgemeinen fallt es den Patienten leichter, flissig-breiige Speisen zu schlucken. Dickli-
che Suppen, Gemise-, Kartoffel- und Getreidebreie, Gelees und Pudding sind besonders zu
empfehlen. Neben dem Verdickungsmittel Quick Dick®, das in der Apotheke erhdltlich ist, eig-
net sich auch Gelatine sehr gut als Bindemittel.
# Im fortgeschrittenen Krankheitsstadium storen kleinste festere Teilchen im Essen den
Schluckvorgang empfindlich. Auch kleinste Kérnchen, Haut, Sternchennudeln und dergleichen
mussen abgesiebt oder mit einem Purierstab zu einer geeigneten breiigen Konsistenz verarbei-
tet werden.
# Getranke sind meist angenehmer in leicht gefrorener Form zu schlucken.
# Tabletten kdnnen oft besser in einem halben Teel6ffel Pudding, Joghurt, Pliree oder Brei
eingenommen werden. Viele Medikamente lassen sich pulverisieren und den Speisen unter-
mengen oder kbénnen auch auf gleiche Praparate in Tropfen- oder Saftform in Absprache mit
dem Arzt umgestellt werden.
# Die geeignete Haltung fur den Schluckvorgang ist ein aufrechter Oberkorper mit geradem
oder leicht vorntber gebeugtem Kopf, auf keinen Fall zurtickgelehnt.
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# Wahrend des Essens soll Konzentration auf den Schluckvorgang méglich sein, Ablenkung
ist zu vermeiden, gentigend Zeit soll vorhanden sein und der Patient soll nicht beim Essen re-
den.

# Nach dem Zerkleinern der Nahrung im Mund ist ein kurzes Innehalten vor dem Schlucken
zu empfehlen, um die Nahrung richtig auf der Zunge zu positionieren und den Schluckvorgang
konzentriert abzuschliel3en.

# Eine genaue Positionierung des Bissens auf dem hinteren Drittel der Zunge und die Ver-
meidung des Einatmens wéahrend des Schluckvorgangs sind wichtig.

# Kleine Bissen ( ca. 1/3 Teeloffel voll) sind leichter zu schlucken.

# Gegendruck von einer Hand auf den Oberschenkel, das bewusste Einbeziehen der auf3e-
ren Nackenmuskulatur und die bildliche Vorstellung vom Verschliel3en der Stimmbé&nder kén-
nen im Moment des Schluckens wertvolle Hilfe leisten.

# Ein Warmhalteteller verhindert schnelles Auskuhlen bei der meist doch zeitlich sehr verlan-
gerten Einnahme der Mahlzeiten.

# Trinkhalme sind besonders niitzlich, denn sie helfen die Unabhéngigkeit bei der Flissig-
keitsaufnahme mdoglichst lange zu erhalten, wenn das Glas nicht mehr vom Patienten selbst an
den Mund gefuhrt werden kann.

4.2.3. PEG - Sonde

Ist die Aufnahme der Nahrung aufgrund der Schluckstérungen schon dermafen reduziert, dass
man den Gewichtsverlust trotz kalorien- und eiweif3reicher Kost nicht aufhalten kann, sollte der Er-
krankte die Ernahrung mittels Magensonde, PEG-Sonde™, erwégen.

Ziel dieser Ernahrung Uber Sonde ist es, eine zusatzliche Schwéachung des Kérpers durch eine
Mangelversorgung an Flissigkeit und Energie zu verhindern, die Qualen des Schluckvorgangs zu
minimieren und somit die Lebensqualitat zu erhéhen.

Es gibt Videos, mit deren Hilfe man dem Patienten die Funktion und die Handhabung der Sonde
veranschaulichen kann. Im Allgemeinen empfinden die meisten Erkrankten nach anfanglicher
Skepsis die Sondenernéhrung als grof3e Erleichterung.

Pflegemal3nahmen:
# Die Portion kann auf einem Teller wie auch sonst lblich angerichtet werden. Dadurch kann
einerseits die Menge gut bestimmt werden, andererseits werden durch das Auge die Verdau-
ungssafte angeregt. Zusatzlich empfindet der Patient ein befriedigenderes Sattigungsgeftihl,
wenn er vorher gesehen hat, was dann puriert und meistens unkenntlich durch die Sonde ver-
abreicht wird.
Da durch das groRe Lumen der Sonde jede pUrierte Kost gegeben werden kann, ist eine Teil-
nahme an gemeinsamen Mahlzeiten mdglich.
# Solange der Schluckvorgang funktioniert und die Aspirationsgefahr nicht zu hoch ist, kann
der Betroffene, wenn er mdchte, jederzeit Nahrung auch durch den Mund aufnehmen.
# Man kann Patienten, die nicht mehr schlucken kénnen, am Geschmack von Essen oder
Getranken teilhaben lassen, indem man einen Tupfer kurz in die Flissigkeiten eintaucht und
diesen dann zum Lutschen gibt oder indem man kleine Stiickchen im Tupfer einwickelt und in
den Mund legt. Der Rand des Tupfers bleibt auRerhalb des Mundes, um ihn wieder leicht ent-
fernen zu kdnnen. So kann geschmeckt, aber nicht verschluckt werden.
# Es kann jede Speise und jedes Getrank mit einer grof3en Alexanderspritze durch die Sonde
verabreicht werden. Darauf zu achten ist nur, dass nach jeder Nahrung mit einer Spritze voll
reinem Wasser nachgesplt wird.

9 PEG: Perkutane endoskopische Gastrostomie: eine Erndhrungssonde, die durch die Bauchdecke direkt in den Magen
gelegt wird.
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# Die Medikamente, die pulverisiert werden kénnen, bzw. deren Kapsel gedffnet werden
kann, durfen ebenfalls so gegeben werden. Manche Medikamente sind in Saft-, Tropfen- oder
Granulatform erhaltlich und somit besser zur Einnahme lber die Sonde geeignet.

# Die Eintrittsstelle der Sonde durch die Bauchdecke verheilt im Normalfall innerhalb einiger
Tage und kann dann ohne Abdeckung durch einen Verband belassen werden. Eine Reinigung
mit einem Haut-Desinfektionsmittel und kurzes Hin- und Herbewegen der Sonde, damit sie
nicht einwachsen kann, geniigen als tagliche Pflege.

# Natdrlich kann auch spezielle Sondennahrung, wie z.B. von der Fa. Nutricia, zur Erndhrung
verwendet werden, doch sind hier immer wieder Unvertraglichkeiten, Diarrhoe oder verstéarkte
Blahungen zu beobachten. Die Nahrung verliert auch ihr appetitanregendes Aussehen und der
Aspekt des gemeinschaftlichen Essens féllt weg, der fiir viele Menschen einen bedeutenden
Stellenwert in der Beurteilung der Lebensqualitat hat. Eventuell kann man auch tbliche Kost
mit Sondennahrung abwechseln.

4.3. Bewegung und Lagerung

Da sich die Paresen unaufhaltsam weiter ausbilden, kommt in der palliativen Betreuung vor allem
der Erhaltung der Beweglichkeit und damit auch verbunden der Erhaltung der sozialen Kontaktfa-
higkeit eine wichtige Bedeutung zu.

Unterstutzung durch Hilfsmittel, Physio- und Ergotherapie kénnen helfen, die Lebensqualitat zu
erhohen und Komplikationen wie Kontrakturen oder Dekubitalulcera zu vermeiden.

Es sollte versucht werden, den Betroffenen moglichst lange das Aufstehen zu ermdglichen oder
zumindest eine dauernde Bettlagerigkeit zu vermeiden.

4.3.1. Physiotherapie

Die Ziele der Physiotherapie bei ALS sind vor allem

> Erhaltung der Beweglichkeit und damit Prophylaxe von Kontrakturen und

P Kreislauftraining und Thromboseprophylaxe.
Das Training der Sprech- und Essmotorik sowie der Atemtechnik wird meist von Logo- bzw. Atem-
therapeuten/innen angeboten.

Pflegemal3nahmen:
# Der Patient soll in seiner Selbststandigkeit unterstiitzt, aber nicht Gberfordert werden, da
eine Uberanstrengung die schon vorhandene Muskelkrampfbereitschaft unterstiitzt.
# Immer mit dem Patienten das Ausmalf3 der gewiinschten Unterstiitzung klaren, um das Ge-
fuhl der Abhangigkeit nicht zu verstarken, das Selbstwertgefihl nicht zu mindern und die Per-
sonlichkeit zu achten.
# Mobilisierung mit den geeigneten Hilfsmitteln so oft wie mdglich und gewiinscht.
# Bei allen Pflegetatigkeiten soll auf das Durchbewegen der Extremitaten besonders geachtet
werden, denn auch durch mangelnde Bewegung kénnen Schmerzen ausgeldst werden.
4 Die Haufigkeit und die Intensitat der Bewegungsiibungen missen von der speziellen Situa-
tion des Patienten und vom Stadium der Erkrankung abhangig gemacht werden.
# Massagen aller Art werden meistens als sehr angenehm empfunden und kénnen je nach
Kdnnen der Pflegeperson, Wunsch und Vorlieben des Patienten angeboten werden. Vor allem
haufige Verspannungen im Schulter- Nackenbereich und Kéltegefuhl in den unteren Extremita-
ten kdnnen mit Massagen beseitigt werden.
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4.3.2. Hilfsmittel

Die Hilfsmittelversorgung muss moglichst individuell erfolgen. Der zeitgerechte Einsatz der ver-
schiedenen Hilfsmittel stellt immer wieder ein Problem fiir die betreuenden Personen dar, weil der
Patient und auch der Angehdrige oft nicht bereit sind, Einschrankungen zu akzeptieren oder tber
mdagliche nachstfolgende Einschrankungen nachzudenken. Bei der Organisation der Hilfsmittel
muss auch immer die verstreichende Zeit von Verordnung bis zur tatsachlichen Lieferung bedacht
werden.

* Die Aufgabe der Pflegeperson ist es, den konkreten Bedarf zu erkennen, geeignete Pro-
dukte vorzuschlagen, mit dem Patienten und den Angehdrigen zu besprechen und die Beschaf-
fung zeitgerecht einzuleiten.

Von Sanitatsfachgeschaften wird von speziell geformtem Essbesteck, Griffhilfen flr Glas oder Be-
cher Uber Aufsteh- (Katapultsitz, Aufrichtstuhl) und Badehilfen (Duschhocker, Haltegriffe, Bade-
wannensitze und —lifte) sowie Gehhilfen (Stock, Rollator), Rollstihle (von ganz einfach bis in De-
tails elektrisch gesteuert) und Krankenbetten mit Spezialmatratzen (Schaumstoff-, Wirfel-, Wech-
seldruck- und andere Antidekubitusmatratzen) eine Vielzahl von Produkten angeboten.

Far viele Hilfsmittel Gbernimmt die Krankenkasse nach Bewilligung durch den Chefarzt zumindest
zu einem Teil die Kosten. Das Ausmal? dieser Unterstitzung hangt jedoch von der jeweiligen Ver-
sicherung ab.

Als besonders hilfreich haben sich jedoch meist die ganz individuellen, selbst gebastelten Hilfen
erwiesen. Tischgestelle zum Einspannen der Zigarette mit integriertem Aschenbecher, diverse
Adaptionen der Rollstuhle zur Kopfstitzung oder Beinfixierung mit verschiedenen Bandern, Halte-
rungen fur Blcher oder Zeitschriften und unterschiedlichste Formen von speziellen Polsterungen
bringen zum Beispiel Erleichterung und erhalten die Selbststandigkeit.

4.4, Kommunikation

Durch die fortschreitenden Paresen und Atrophien der Zungen- und Kehlkopfmuskulatur beginnen
die Kommunikationsschwierigkeiten mit vereinzelten Artikulationsstérungen und leicht verwasche-
ner Sprache. Die Aussprache wird bis zur vélligen Unverstandlichkeit langsam immer undeutlicher.
Um die Gesichts- und Zungenmuskulatur zu trainieren, kdnnen Ubungen mit Logotherapeu-
ten/innen hilfreich sein, doch aufhalten lassen sich die Symptome der ALS auch hierdurch nicht.

4.4.1. Pathologisches Weinen oder Lachen

Bei Patienten mit spastischer Bulbarparalyse kann es zu gesteigerten Gefiihlsaul3erungen kom-
men, die vom Betroffenen selbst als inadaquat beurteilt werden, aber nicht kontrolliert werden kén-
nen. Als Ursache vermutet man die Veranderungen der motorischen Kontrolle durch das limbische
System™.

Teilweise sind verschiedene Antidepressiva bei der Behandlung dieses Symptoms erfolgreich. Es
ist auch ein Grimassieren zu beobachten, das aufgrund des Gesichtsausdrucks eher als Verzweif-
lung interpretiert werden kdnnte, obwohl es eigentlich Freude ausdriicken soll. Diese Umstande 16-
sen beim Patienten massiven sozialen Stress aus und missen unbedingt mit ihm selbst und den
pflegenden und befreundeten Personen besprochen werden, um Missverstandnisse zu verhindern
und die Ursachen zu erklaren.

1 System der Verknipfungen von somatomotorischen und autonomen Nerven im Gehirn. Diese Verknipfungen machen
eine sinnvolle Koordination aller Kérperleistungen erst mdoglich.
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4.4.2. Hilfsmittel

Einige Kommunikationshilfsmittel haben sich, jeweils im entsprechenden Stadium der Erkrankung
sinnvoll eingesetzt, als sehr hilfreich erwiesen. Ziel ist es, den Patienten dabei zu unterstitzen so-
lange wie mdglich tber die Sprache zu kommunizieren. Bei allen Methoden muss jedoch immer
mit einer sehr verlangsamten Gesprachsfiihrung gerechnet werden. Das bedeutet, dass Zeit und
Geduld von allen Betroffenen im hochsten Grade gefordert werden.

Die anfallenden Kosten sind gegen den tatsadchlichen Nutzen abzuwéagen.

Als Ersatz fir ein Herbeirufen einer Pflegeperson haben sich neben der Bettglocke im stationaren
Bereich zwei weitere Methoden vor allem in der Heimbetreuung als hilfreich erwiesen:

Eine kleinere mechanische Glocke wird am Steckgitter, mit Tischtuchklammern am Tisch
oder mit anderen Befestigungen wie Bandern etc. in erreichbarer Nahe fur den Patienten auf-
gehangt und kann durch leichtes Antippen betétigt werden.

Klingeln mit Drucktaster sind in jedem Heimwerkergeschaft erhaltlich und kdnnen durch
leichten Druck betétigt werden. Ein kleiner externer Taster (auf3erhalb des Klingelgeh&uses)
kann auch mit einem Klettband am Handgelenk, an Armlehnen oder dergleichen befestigt und
mit einem langeren Kabel zur Glocke verbunden werden. So ist auch bei extrem eingeschrank-
ter Beweglichkeit der Finger des Patienten eine sehr prazise Positionierung des Drucktasters
und somit die Betatigung der Klingel méglich.

Wenn kein verstandliches Artikulieren tber die Sprache mehr mdglich ist, muss zur schriftlichen
Verstandigung gewechselt werden. Der Verlust der Sprache, des Klangs der Stimme, stellt fur Pa-
tienten und Angehdrige neben der Kommunikationserschwernis eine weitere psychische Belastung
dar.

Die Zaubertafel (,Magic Board") ist eine immer wieder beschreibbare Tafel, die leicht mit ei-
nem seitlichen Schieber geléscht werden kann und deren Stift nur wenig Druck bendétigt, um
damit lesbar schreiben zu kénnen. Erhaltlich ist diese Tafel in verschiedenen Gréf3en und Aus-
fuhrungen in Spielwarengeschéften.

Eine Buchstabentafel ist dann zu empfehlen, wenn die Einschrénkung der Feinmotorik kein
Schreiben von Wdrtern oder Satzen mehr mdglich macht. Diese Tafeln zeigen die Buchstaben
des Alphabets und kdnnen zuséatzlich Felder z.B. mit den Namen der betreuenden Personen,
den Grundbedurfnissen oder ganz personlich haufig gebrauchten Wértern oder Satzen aufwei-
sen. Auf diese Buchstaben- oder Wortfelder kann der Patient dann je nach Mdéglichkeit entwe-
der mit den FURen, Fingern, Zeigestiften (auch zweckentfremdete Kochloffel) oder mittels eines
Laserpointers zeigen.

Wenn die Beweglichkeit der Hande nicht mehr ausreicht, kann der Laserpointer auch im Schild
einer Kappe befestigt werden; so kann auch durch Kopfbewegungen ,geschrieben” werden.

Eine Acrylglastafel kann dann zum Einsatz kommen, wenn nur noch die Augenmuskulatur
fur den Patienten willentlich zu beeinflussen ist. Diese Tafel ist im Unterschied zur oben ge-
nannten Buchstabentafel durchsichtig. Die Tafel wird zwischen beide Gesprachspartner gehal-
ten und der Patient muss den gewilnschten Buchstaben mit Blick fixieren. Dann verschiebt der
Gespréachspartner vorsichtig die Tafel so lange, bis er dem Gegentiber direkt durch den Buch-
staben hindurch in die Augen schaut und kann in dieser Stellung den Buchstaben fokussieren.
Diese Methode klingt komplizierter als sie ist, erfordert allerdings einige Ubung, Konzentration
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und viel Zeit, doch gehort sie zu den wenig kostenintensiven Varianten und hat zusatzlich noch
den angenehmen Nebeneffekt des Augenkontaktes.

Ein Laptop ist eine kostspieligere Anschaffung, doch kann er zur Erleichterung der Kommu-
nikation sehr hilfreich sein, besonders wenn der Patient schon vorher mit der Verwendung ei-
nes Computers vertraut war. Es gibt spezielle Programme, die geschriebene Satze "vorlesen”,
oder solche, die Uber einen externen Impulsgeber, anstatt mit Tastatur und Maus, gesteuert
werden kénnen und auch wie die Buchstabentafel eine systematische Auswahlmdglichkeit von
Buchstaben oder Begriffen bieten.

Als Alternativen zur Tastaturbedienung gibt es:

- den Drucktaster, mit dem durch Betatigung eine Bestatigung des soeben ausgewahlten,
markierten Feldes auf dem Bildschirm erfolgt und

- die Kopfmaus, bei der tber einen kleinen Reflektorpunkt an der Stirn des Patienten ein Em-
pfanger den Mauszeiger auf dem Monitor steuert.

Das Brain Computer Interface (BCI) ist noch im Stadium der Erforschung. Bei dieser Me-
thode soll der Patient tiber Hirnstrome (abgeleitet durch EEG-Elektroden) den Mauszeiger
steuern kénnen, wenn keine Bewegungen mehr méglich sind, die zur Kommunikation genutzt
werden kénnen.

4.5, Soziales Umfeld

Da die meisten Patienten mit ALS den Wunsch haben, zu Hause zu sterben, kommt gerade bei
dieser Erkrankung der mobilen palliativen Betreuung besondere Bedeutung zu. Eine enge Zusam-
menarbeit zwischen Arzten, Pflegepersonal, Physiotherapeuten/innen, Sozialarbeitern/innen,
Psychologen/innen, Seelsorgern/innen und anderen betreuenden Personen kann die
entsprechende Unterstlitzung bieten, um diesen Wunsch zu erfiillen.

Die Aufgabe des palliativ betreuenden Teams ist es, die familiaren Umstdnde sowie das gesamte
soziale Umfeld des Erkrankten zu bedenken und den Patienten in seiner individuellen Lebenssitua-
tion einfiihlsam zu begleiten und zu unterstitzen.

Da die psychische und physische Belastung der pflegenden Angehérigen mit dem Fortschreiten
der Erkrankung immer weiter zunimmt und wesentlichen Einfluss auf die Lebensqualitat aller Betei-
ligten hat, ist es in der Betreuung der ALS-Patienten wichtig, einfihlsam, aber gezielt nach beste-
henden Problemen und Konflikten zu fragen und zu versuchen, zu deren Lésung beizutragen.

Pflegemal3nahmen:
# Praktische Anleitung bei PflegemalRnahmen, Beratung und Unterstiitzung von Angehdri-
gen, die den Erkrankten bis zum Tod ohne Einbindung von zuséatzlichen Hilfsdiensten selbst
pflegen wollen.
# Angebot von professioneller Hilfe zur Entlastung der pflegenden Angehérigen, vom stun-
denweisen Besuchsdienst bis zur pflegerischen Betreuung rund um die Uhr; Hilfe bei der Aus-
wahl dieser Pflegedienste.
# Dem Patienten und den Angehdrigen die Mdglichkeit einer Aussprache Uber bestehende
Probleme bieten und bei Bedarf Unterstitzung von Psychologen/innen oder Seelsorgern/innen
vermitteln.
4 Hilfe bei der Beantragung von Pflegegeld und Freizeitfahrtendienst, Vermittlung zu Sozial-
arbeitern/innen fur spezielle finanzielle und sozialrechtliche Fragen.
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5. ZUSAMMENFASSUNG

Die Erkrankung Amyotrophe Lateralsklerose wird von Patienten und Angehérigen als eine der vor-
stellbar qualvollsten empfunden. Im Laufe der Erkrankung kénnen viele Symptome auftauchen, die
mehr oder weniger gut medikamentds oder pflegerisch in den Griff zu bekommen sind, jedoch
nicht ganzlich auszuschalten sind. Gemeinsam haben alle, dass sie jeweils ein Stlick der Selbst-
standigkeit und Unabhangigkeit nehmen.

AuRerlich wirken ALS-Patienten zunehmend schwer korperlich behindert und werden dadurch von
Unwissenden oft auch als zuséatzlich geistig behindert eingestuft und dementsprechend behandelt.
Das stellt eine enorme Belastung fur deren Personlichkeit dar, besonders, wenn die Fahigkeit zur
Kommunikation immer weniger wird. Der Betroffene hat mit Einschrankungen zu kampfen, die sei-
ne gesamten Grundbedurfnisse betreffen und den gewohnten Lebensalltag unmdglich machen.
Durch die steigende Hilfsbedurftigkeit der Patienten werden auch Angehdérige und andere Pflege-
personen bis an den Rand ihrer Mdglichkeiten und Belastbarkeit gefordert.

Auf Grund dessen ist es wichtig, dass das palliative Betreuungsteam ein Vertrauensverhaltnis auf-
baut, in das die Angehdrigen von Beginn an mit einbezogen werden. Die Begleitung der Angehori-
gen ist von ganz besonderer Wichtigkeit.

Die palliativmedizinische Betreuung der ALS-Patienten beginnt mit der behutsamen und ehrlichen
Aufklarung, spannt sich tber die Therapie aller auftretenden Symptome bis zur ausfiihrlichen Be-
sprechung der wahrscheinlichen Todesursache, des Atemversagens, und deren erleichternder
Therapiemdglichkeiten in Verbindung mit der Patientenverfiigung.

Wenn ein Patient keine Patientenverfligung unterschreiben konnte oder wollte, bevor ein Arzt we-
gen akuter respiratorischer Insuffizienz eine invasive Beatmung beginnen musste, ist er dazu ge-
zwungen, bei fortschreitender Erkrankung bis zu vélliger Bewegungs- und Kommunikationsunfé-
higkeit auf eine andere Todesursache maoglicherweise jahrelang zu warten. Meine Erfahrung zeigt,
dass eine invasive Beatmung nur kurzfristig eine zufriedenstellende Lebensqualitat erzielen kann,
dann aber zu einer extremen Qual wird. Zudem stellt diese Beatmung eine lebensverlangernde
Mal3nahme dar, die nicht in das Konzept der Palliativmedizin passt und somit féllt der Patient aus
dem Palliativbetreuungsprogramm.

Auf Grund der geringen Haufigkeit der Falle mit invasiver Beatmung gibt es jedoch auch keine an-
deren adaquaten Betreuungsplatze, aul3er denen zu Hause. Zur zeitweisen Entlastung der pfle-
genden Angehdrigen wére aber gerade in diesen besonders belasteten Lebenssituationen eine
stationare Betreuungsform mit den Qualitatsanspriichen der Palliativmedizin &uRRerst hilfreich und
winschenswert.

AbschlieRend mdchte ich noch erwahnen, dass die hohe Qualitat einer palliativen Betreuung ne-
ben der fachlichen Kompetenz vor allem auch auf der Wertschatzung gegentiber den Menschen
und dem Leben allgemein beruht. Das Palliativteam bemduht sich, die Patienten und deren Angehd-
rige individuell entsprechend ihrer religiosen Zugehdrigkeit und gesellschaftlichen Stellung zu be-
gleiten. Die Bedeutung von Lebensqualitatskriterien wird gemeinsam mit den Patienten definiert.
Alle PflegemalRnahmen werden flexibel der Situation und den Bedurfnissen der Betroffenen ange-
passt und dienen der Lebensqualitatserhaltung oder -verbesserung. Diese wertschatzende Hal-
tung ist auch sehr positivim Umgang zwischen den einzelnen Teammitgliedern spurbar und
erleichtert die multidisziplindre Zusammenarbeit.
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6. GLOSSAR

autonomes Nervensystem:

Aspiration:

Ateminsuffizienz:
Atrophie; atrophisch:
Bulbarparalyse; bulbar:

degenerativ:
Dekubitalulcus, -ulcera:

Diarrhoe:
Dysarthrie:
Dysphagie:
Dyspnoe:
Evaluation:
Faszikulation:

Hyperkapnie:
Hypersalivation:
Hypoventilation:

Insuffizienz, respiratorische:

Intubation:

invasiv:
Kontinenz; Inkontinenz:

Kontraktur:

Larynx:
Motoneuron:

neuromuskular:
Obstipation:
Okulomotorik:
palliativ:

Parasthesie:
Parese:
Parotis:

Synonym flr vegetatives Nervensystem; der Teil des Nervensystems,
der fur die Versorgung der inneren Organe zustandig ist und nicht
dem Willen unterworfen ist; siehe auch: vegetativ

Einatmen von flissigen oder festen Stoffen infolge fehlender
Schutzreflexe

vgl. Insuffizienz, respiratorische

Ruckbildung eines Organs oder Gewebes; riickgebildet
Sammelbegriff fir neurologische Krankheitsbilder, die durch
Schadigung von motorischen Hirnnervenkernen entstehen;
Bezeichnung fur den Symptomenkomplex, zu dem Schluck-, Kau-,
Sprechstérungen und Zungenatrophie gehoren.

in der Funktion geschadigt

Geschwir, das in Folge von auf3erer Druckeinwirkung und Mangel-
durchblutung des Gewebes entsteht

dunnflussiger Stuhlgang, Durchfall

Sprechstérung durch Stérung der Sprechmotorik

Schluckstérung

mit Atemnot einhergehende Erschwerung der Atemtatigkeit
Auswertung

sichtbare, nicht beeinflussbare, blitzartige Anspannung von
Muskelbiindeln

erhohter CO,-Gehalt im Blut

vermehrter Speichelfluss

verminderte Bellftung der Lungenbldschen durch vermindertes Atem-
minutenvolumen

Stoérung, unzureichende Funktion der Atmung; hier durch
Beeintrachtigung der Atemmuskulatur bzw. des Atemantriebs
Einfuhrung eines speziellen Beatmungsrohres in die Luftréhre oder
eines Astes der Luftréhre zur Beatmung

eindringend

Fahigkeit Stuhl und Harn zurtickzuhalten und die Entleerung
willentlich zu kontrollieren; unfreiwilliger Abgang von Stuhl und Harn
Funktions- und Bewegungseinschrankung von Gelenken durch
Muskelverkiirzungen; hier: verursacht durch falsche Lagerung oder
ungentgende Mobilisation des Patienten

Kehlkopf

eine Nervenzelle mit allen Fortsatzen, welche Impulse, die fur die
Bewegung notig sind, leitet

die Muskeln in Kombination mit den Nerven betreffend
Stuhlverstopfung

Augenbewegung

gegen Symptome, aber nicht gegen die Ursache einer Erkrankung
wirkend; mit dem Ziel der Lebensqualitatsverbesserung, aber nicht
Lebensverlangerung

Sensibilitatsstérung; Kribbeln oder taubes Gefiihl

Lahmung

Ohrspeicheldriise
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Pharynx
Rhagade:

sensorisch:
Skelettmuskulatur:
somatomotorisch

Spastik, Spastizitat; spastisch,:

Synkope:
terminal, terminales Stadium:

Tetraplegie:
Tracheostoma;

vegetativ:

Rachen

spaltférmiger Einriss der Haut durch verminderte Elastizitat
der Haut

die Empfindung betreffend

Muskeln des Bewegungs- und Halteapparates
somatomotorische Nerven leiten Erregungen vom Gehirn zu
den willentlich beeinflussbaren Muskeln

gesteigerte Muskelanspannung; verkrampft, angespannt
kurzdauernder Bewusstseinsverlust

das Ende bzw. eine Grenze betreffend; hier: die letzte
Lebensphase kurz vor Eintreten des Todes

komplette Lahmung aller vier Extremitéten

operativ angelegte Offnung der Luftréhre nach auRen zur
Langzeitbeatmung

die Funktion des Nervensystems betreffend, das nicht primar
dem Einfluss des Willens und dem Bewusstsein untergeordnet
ist
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