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Det finns mycket att sdga om olika palliativa aspekter pa ALS, det ar darfér vi anordnar en
halvdagsutbildning den 13 oktober. | den har texten vill jag avgransa mig till andningsproblem vid
ALS och aterkommer framdver om andra viktiga fragor som svaljsvarigheter, dregling, tal och
kommunikation, muskelsvaghet, smarta, forstoppning, angest och depression. Mycket av detta gar
ocksa att lasa om i referens 1 (den utforliga texten finns bara i 4:e upplagan, dvs texten fran 2012).

Kort bakgrund

Orsaken till ALS ar huvudsakligen okand, men antalet personer som insjuknar har 6kat under de
senaste aren. Ungefar 3 personer av 100 000 far diagnosen ALS varje ar. Om man raknar med en
medeldverlevnad pa 2,5-3 ar, innebar det att cirka 8-9 personer lever samtidigt med ALS om
befolkningen ar 100 000. For Stockholms lan med 6ver 2 miljoner invanare skulle det innebara
knappt 200 personer.

Sjukdomen innebar att de nerver som styr musklerna far allt samre funktion, darfér blir musklerna
svaga. Ibland bérjar symtomen i huvud-halsomradet ("bulbar form”), vilket innebar svaljsvarigheter
och problem att styra tungan, darfor blir talet otydligt. | andra former bérjar sjukdomen i benen
("spinal form"), da ar utvecklingen som regel langsammare.

Andningsproblem

Som jag namnde i inledningen kan man vid ALS drabbas av manga olika problem, jag vill denna
gang ha fokus pa andningen. ALS innebar att andningsmuskulaturen férsvagas, vilket leder till en
mer anstrangd andning, men ocksa till hosta pa grund av ansamling av slem i lungorna. | sena
skeden finns risk fér andningssvikt, vilket innebar att man inte kan syresatta sig tillrackligt bra och
att halten av koldioxid i blodet blir for hog.
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For oss som personal ar det latt att se nar andningen ar anstrangd, men daremot finns en risk att
vi forbiser andra problem som beror pa andningen, t.ex. stérd nattsémn, morgonhuvudvark och
dagtrotthet.

Férsvagad andningsfunktion leder till

Tung andning
Slembildning
Stérd nattsémn
Morgonhuvudvark
Dagtrétthet

Risk fér aspiration

Eftersom maten pa sin vag ner i matstrupen korsar luftvagarna, finns det en risk for aspiration (=att
man drar ner mat i lungorna), nar andningsmuskulaturen och reflexerna i luftstrupen ar
férsvagade. Aspirationen leder till hosta, slembildning och risk fér en lunginflammation. Av den
anledningen ar fédans konsistens, att sitta uppratt mm. av stor vikt.

Behandling och radsla fér kvavning

Sjukgymnastiska atgarder, undervisning om andningsunderlattande atgarder, lakemedel och
stoédjande samtal har alla en plats vid behandlingen av andnings problem. Nastan alla personer
med ALS ar radda for kvavning, vilket inte ar sa konstigt, och den radslan kan férmoérka vardagen.
Radslorna beror pa att manga patienter har haft skov med svara andningsproblem. Anda &r det sd
att radslan for kvavning ar obefogad i de flesta fall. | sjdlva verket ar det sa att de flesta brukar
insomna plotsligt eller stillsamt. Det beror pd att den hodjda halten av koldioxid ger en sa
kallad "kolsyrenarkos”, man blir medvetandesankt och far plotsligt hjartstillestand, pa ett skonsamt
satt. Det finns till och med en databas med 6ver 1000 ALS patienter, dar man ser att sjalva
dodsfallet var stillsamt i dver 90% av fallen (referens 2)! Som vardare ar det bra att kanna till detta
faktum.

Andningsstod

| sena skeden av ALS kan patienten ha gladje av sa kallan NIV, dvs Non-Invasiv Ventilation, en
utrustning som "féljer” in och utandning (Bi-PAP). Manga valjer att anvanda NIV nattetid, for att fa
djupare andning och béttre syresattning. Darmed minskar ocksa risken for lunginflammationer. |
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studier ser man ocksa forbattrad livskvalitet och nagot forlangd dverlevnad. Vid utprovning av NIV
ar det viktigt att masken sitter bra sa att den inte skaver.

Frdgan om invasiv respirator kommer upp med jamna mellanrum. Fragan ar kontroversiell
eftersom respirator innebdr att andningen kan uppratthallas langt efter att patientens alla
muskelfunktioner slagits ut. Det finns fallbeskrivningar dar patienten inte ens langre klarar att réra
pa blicken och kan darfoér inte kommunicera pa nagot satt.

Likemedel

Morfin i l&ga doser &r ett férstahandsval vid akut andnéd. Aven bensodiazepiner kan underlitta
men man bor starta med mycket laga doser och sedan prova ut hur mycket den individuella
patienten kan tankas behdva. Om andningsbesvaren beror pa slembildning, kan preparat som
minskar slem och saliv (inj. Robinul, inj. Buscopan, Egazil-tabletter, Scopoderm-plaster) vara
forstahandsalternativ. | specialfall, kan Botox-injektioner i spottkdrtlarna minska
salivproduktionen.
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