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Amyotrofische Lateraalsclerose

- Uitzonderlijke
~innerlijke kracht

Palliatieve zorg wordt regelmatip vercenzelvigd met de zorg voor oncologische patiénten. Dat is een misvat-
ting en alleen al daarom is het goed aandacht te besteden aan een andere 'doelgroep’. In dit geval patiénten
dic lijden aan Amyotrofische Laterantselerose (ALS). Pict van Leewwen vertelt over de specificke zorgyragen

in de laatste levensfase van ALS-patiénten.

Eonr Piet van Leeuwen (*}]

n Nederland zijn er ruim 1000 ALS-patiénzen.

Een Keine groep vergeleken bivoorbesld e

Muleiple Sclerase {ME) dar vijfentwintig Reer
zoverl mensen treft, ledereen die voir kennis heeft
renarnen van dit zicktebeeld weerdat de impact ervan
enarm s, it geldt zowel voor de patiént als voor de
hulpverleners. Voor de hulpverlening vormre vooral de
grote worghehoefte con witdaging evenals de opgave
cm bijtijds ondersteunende maacregelen o pemen i
het verloop van de zickee, Omdat er voor ALS geen
behandeling {curatie) bestaat wou alle zorg voor dess
patigncengroep palliatieve vorg genoemd kurmen wor-

]

den, Vel aspecten rond ALS vormen belangrijke
irems Binnen de pallintieve sorg als geheel, Zoals he
slechtnicmwsgesprek, het doen van nitspraken over hel
verloop van de ziekte, het al of besluiten tot levensver-
lengende maatregelen woals sondeveeding en beade-
ming, het belang van lotggenctencontiet en her belang
van reateriéle en Immarericéle ooderstenning vanui
cen patiEntenvereniging,

Wat is ALSY
ALS s con progressieve nenromusculaine aandoening
waarhi] motorische wenwweellen in het rggenmerg
e in e hersenstam verloren gaan mer als gevelg toes
nemende spicrzwakee van de dwarsgestreepte spieren.
De poreask wan de ziekte 15 onbekend, e welie
komt waker voor bij mannen dan bij vrouwen; de
veden is onbekend, In het beginstadium, dat meestal
aptreede tussen her 40 en Sl levensjaar, ervaren
patiénten vage klachten zoals spierswakie en moes
heid, beginnend in één van de ledematen, Dit acypi-
sche begin mankt dac de diagnose vaak pas incen later
seadd i gesteld wordt, Na enkele maanden ontstaan
Klachten in andere ledenaten, Eenvoudige handelin-
gen, zoals het opendraaienvan ecen kraan of traplo-
pen, worden steeds moeilijker, Inocen latere fase ont-
staan ook problemen met bet slikken en doen zich
veranderingen voor van de stem, waardoor de verlale
communicatie bemeeilijke worde, Do wekie veroor-
zaake geen piin en tast het verstand nier aan. Ook blij-
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Kennis over en ervaring mei
ALS is niet wijd verbreid

ven i snigen docrgaans inger, evenads de werkang
van darmen en blaas, De selsoele Nineties blijven lang
helonulen. Uireindelijle ontstaat echrer een levenshe-
drisigende situatie doordar spicrewakee optreede van
de adembalingsspicren. ¥an de pangnten overlipdt
50% hinnen drie jaar na de cerste slekteversehiinselen
enslechts omgeveer 20% leelt langer dan wjf jaar, Bij
cen minderheid van vooral ouders ATS-patiénten
begint do sickee met hulbaive’ Vurscilll'[nsn:]cn, dat wil
gepgen met slik- en spraakproblemen, Tn die gevallen
15 er vaak cen relatief snelle achteruitgang en dus van
cen kortere levensverwachring, Fr zijn ook patiénten
bij wie de wmickee gedurende vele masnden of welfs
javen seil lijkt oo seaan. BYj een vartane van ALS, de
Progressieve Spinale I wsenlaire Arrofie (PSAMAY, 1=
het beloop minder snel, In § tor 108 van de gevallen
is cencerfelijke factar in het spel, Er hestaat geen the-
rapie voor ALS maar soms kan ecn paar maznden uit-
stel van de achteruitgang worden bereik middels het
in cen vroeg stadivm geven van Rilutek.

Lichamelijk lijden
ALS lan diveet of indirect, naast spierewakte, veel
Elachren vercorsiken in de fantse fase: slecht shpen,
nachtelifk wweten, spierkrampen en —trekkingen,
spasticiteir, visusproblemen, duisehghend, speeksel-
viced, obstipatie, benanwdheid, schiouder- en nek-
llachten, raal slijm, ocdecm aan handen en voeren,
wich verslilden, verminderde neusdoargankelijkheid,

Voot gedetailleerde informaric over de problematick voor deze patiénten
in-de niet {pre)terminale fase verwiis ik graag naar de website van de VSN
{(Vereniging Spierziekten Nederlaad): hetpedfsesvevsnnl, Via gpierzickion
kan werder gezocht
worden naar informa- |,

tie, onder meer via [
links over ALS, Flier
kan wmen ool wope-
nimde hulpeerle-
r'_l_i!'f%p_a'kk&'t;_en bestal-

info aver ALS.
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krampen van sttottenhoofd of kaakspieren en Tucht-
weginfectics, In deze fase 15 door spievawakte de
sta-, zit- en rompbilans vetloren gegaan, Daardoor
kan men zich ook nauweliils meer bewezen n bed en
moet er voortdurend cen beroep gedaan worden op
anderen om cen enigszing comfortabele lighouding te

nden.

Psychisch lijden

Het voortdurend moeten inleveren en het zich clke
dag realiseren dat lichaamsfuncties, inclusiel et
spraalovermopen, hedreigd worden, heeft een enorme
impact op de patignt, De avtonomie antvalt de per-
soon cn hipf 2 s ten slotre volledig sangeweszen op de
hulp win anderen. Die anderen hebben hun sterke en
hun gwakle kanten en momenten. Het is voor de
patient een hele opgave om de gevoelens te hanteren
van {onimacht, (ondgeduld, lonlbegrip en {onddank-
baarheid. Ook is er de zockeocht nuar her behoud van
Lt g‘cvocl van eigenwaarde, Je eei (te} zware last voo-
len hoort ook in dit vjge; Al mer al cenbijng boven
menselifke opdrache. Onderzock wijst uit dat er
108 van de pevallen cen depressic oprreedt en dat
44 tor 7% van de patignten in her verloop van de
siekre st heett van ven depressieve reactie. Bij som
muige patignten treede dewanghuilen of dwanglachen
ops hetgeen voor de pandnt ven belasting kan vormen
in \J.f._',' (]lngﬂ[]g Tt :l!ll:l.l:']":'l!l.

Lo de prakeijk blijken ALS-patidnten deze psychische
last i wisselende mate en vaak op bewonderenswiar
dige wijze e (verddragen. Vaak wordt gerapporteerd
dat ALS-patidnten opeallend warme en pleaicrige
miensen win. Als verpleeghuis- en hospicearts heb ik
in de afgelopen jaren vijf ALS-patiénren begeled. 1k
heb daarbii erviren hoeseer deze patiénten in de
armgang et han ziekoe over uitzonderlijke innertijke
kracht bleken te beschikken. Soms zodanig dat e
kunt stellen dat i) mij en her team hebben begeleid
e plaats van andersom..

lLaatste levensfase
De TRON-documentaire Peed ap vermact (1995 over
cen ingewilligde cuthanasewens van een a"il..'h-prltiﬂllt
hieeft in Mederland en zeker daarbuicen veel stof doen
opreaaien. Collegae uic het buitenland kunnen wchoin
het algemeen niet herkennen in het Mederlandse
euthanasiebeleid, maar dat was niet de cnige reden van
leritiek. 1k fieh op buiealandse congressen viak com-
mencaar gehoord op dese documentaire, Her eomimen-




taar betred de voorseelling van waken die hierin werd
gegeven over het beloop vin A L.5 in het cindstedinm.
Foweel de behandelend ares als de 'vacede’ gris meen-
den stellig dat de nacourlijke dood van een ALS:
patiént pepaard wast met stikken'. Die aanname
vormde cen belangrike hoeksteen bij de lemtimering
van her levenshegindigend handelen: Maar strookt dut
schrikbeeld wel met de feirne

Laatste adem

Meudert e liebben in 2000 verslag gedaan van een
rerrospectic!s ondersock naar her overlijden van 121
ALS-patignten in Duitsland en 50 ALS-patiénten
in Engeland, Hieruit komt naar voren dat respectie-
velijk 88 en 98% van dezc patidngen vredig is
gestorven en dat geen enkele patiént door verstik-
king om het leven 15 gekemen, ook et als gevolg
van verslikken: In ket artikel wordt dan ook bepleit
am deze pegevens ter beschikking re stellen van
ALS-patiénien en hun emgeving, De angst om te
stikken is cen veronerastende gedachte voor edereen
die mer benauwdheid re maken heeft, Stikken is cen
semsatie die oprreedt byj een acure afsluiting van de
Lachipiip, Verroweg de meesle varmen van besniand -
heid spelen zich echrer af op eon ander en Liger
aiven en daarbij creede, bij versrgering, een bewust-
ijusdaling op ten pevolge van cen verhoogde konl-
aanrspicgel. D bewustziinsdaling muaake dat de
patiént minder of geen benauwdhend ervaart, Dese
gang van zaken vormt in het overgrote deel van de
gevallen de doodsoorzaak van ALS-patiénren. Veel
patiénten overlijden in hun slaap. Fen eakele keer
wordt als doodsoorsaak lartialen of longontsteking
ermeld,

Palliatieve zorg en ALS
Kennis fver en ;'.‘I'L':'Iril'.l'r'l met ALS s et '.'.-'i_:id Vo
breid, Hulpverleners doen er poed aan om zich in
verbinding to stellen met experts in hun emgevng
die hier vaker mee wan docn hebben, Oolk lan men
zich laten bijsraan door de patiéntenverenigzing
VAN, Expertise op her gebied wvan de palliatieve
zorg voor ALS-patiénten is beschikbaar in bepaalde
scadermische centra waarin revalidatiegeneeskunde
o m:l.u'c-'lug:,-:; matbw verbonden zl_}n\ alsrmede m som-
mige hospices en verplecghuizen. Binnen de consul
tavieteams palliatieve worg, verbooden aan de inte-
arale kinkercentrea VIR, beseaat in toencmende
mute deskundipheid op dic wrrein. Yeel zaleen ver-
pen cen muloidisciphngire wanpak van artsen, pari-
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medici en psychosaciale hulpeerleners, Dankay
moderne technicken is het mogelijk dat de patiéne
niet volledig onthand raakt, ook niet op commun;

catiegebied.

Als voorbeelden van palliacieve kennis over ALS zal
nader worden ingegaan op cen tweetal veel voorke

mende }u'oblccn'|lg_;uh'1u:l¢11, te weten: respicitoire
problemen en psyehisch lijden.

Omgaan met respiratoire problemen

Lle verminderde lomgventilatic kan in de laatste fase
anpleiding geven tor cen antul ]]'i'III.'J.ET']i.jlfJ_' llachren:
slaapstoornissen, nachtelijke onrust, angst, transpire-
ren, hootdpiin s ochtends, mecheid/shpengheid over
dag en in geringe mate eon gevoel van benaunwdheid.
3¢ klichten creden her eorst *s nachrs op omadat de
ademhaling tijdens de slaap in hggende louding het
st elfectiod is, Het kan soms helpen om het hool=
deinde van het bed war hoger te leggen. Obstipatic
dient ook in deze fase bestreden e worden emoeen
verhoogde druk op het diafragms tegen te goan,
Benauwdheid kan beangstigend #iin en kan verhche
werden door uitleg en geruststelling. e nalijheid
van en geruststelling door cen geliefd persoon kan
tenminste zo belanpriil zijn als medicamenteuze
ondersreuning. Dewe laatste ondersteuning lkan gege-
verl worden in de vormn van morfine, eventueel in
combinatie mer een anxiolytiowm woals exazepam,
lorazepam of midazolam, Naar mijn ervaring kan
tramadol woor de wacht goede diensten bewijzen,
Soms is het ool nodip om voor de gehele dag ecn opi

aar te geven, bivoorheeld in de vorm van cen fenti-
nylpleister, Mocht dan mch dyspneu ontstaan dan kan
daarmaast een kortwerkend oplant worden gegeven
wonls morfine s.c. 1o het algemesn &8 er voor svinp-
roomverlichrng i dese fase geen plaats voor suue-
stoftoediening; de klachten die her gevoly zijn van
e te hoge kookuurspiegel reageren hier niet op. Het
al of aier ingetten van adembalingsondersteuncnde
apparatuar dient in cen ecrdere stadium besproken te
worden, waarbi] voor- en nadelen goud tegen elkaar
moeten worden alewopen. Ook by de niet invasieve
varm van beademen met cen newskapje zijn de nade-
len dusdaniz dat hee Canroum voer Thuisheademing

Twee probleemgebieden:
respiratoire problemen en psychisch lijden
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{CTB) een siee, femaif- beleid hanteert. Nachtelijke
transpiratic 15 niecaltijd e beinvioeden. Een poging
lan gedann worden door een proefhelandeling gedu-
rende een aancal dagen met thioridazine, biperideen
af dexamethason, Wat betreft de mocheid Kan even-
tucel geprobeerd worden om deze overdag te verdri)-
ven door her geven van methylfenidaar, Pijnstillers
kunnen de ochtendhoofdpyn verdichten, Uitgewerkte
adviezen op deze gebieden zijn onder andere in e
winzen bij de palliatieve consultatiereams van de ver-
schilleride TR s,

Psychische ondersteuning
Onderstenning dient zich te richten op de patiént,
diers aasten en o de hulprarleners gelf, In de Jaac-

r‘nE:'l" meer kan |aFE®

st fase is de zorghehoelte dusdanig groot dat vauk
OPNANGE FEWENST 5 0 een serting wiit professionele
hulp 24 uur per dag beschikbaar is. Fen gevoel van
gcbnrgcnhﬁi-_{ en beheersbaarheid s voor de patiént
van groat belang. Een patiént 3 erg gevoelig voor s
palen van itpatting inoepdlaar crageviong, Crmcdar
cen AlLS-patiént in zorgzwaarte relt voor bwee of
meer, heeft Biided o baat dat er maximale zorg voor
de zorgenden worde geboden. Dic clement is voor het
teamn heel essentiesl. Regelmatipe teambesprekingen,
ook mer de familie, #iin nodig om elkaar te onder-
seeunen. e belangrijkste ondersteuning voor de
patient ligt in lellevelle en respectvolle anndacht, De
lichamelifke verzorging vrangt een zeer groot deel van
de beschikbare cnergie en het 15 cen kunst om dit als

< met meer kan slikken®
Ls ik niet meer kan praten £

S ik niet meer kan
be.wec_:i‘&ﬂ
§ ik niek meer
‘K’&h ademhalen®

FALS ik IEC!IEI"EEH
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een noodzakelijk gocd neer te zetten. Een ALS-
patiént kan bijvoorbeeld mntens genieten van het
regelmatis i bad gaan, Een hele heisa; maae zeer
(bedlonend, dnle voor de betrokken zorgverleners,
Verder is her belangritk steeds de patiént keuzes
laten maken in wat wel of niet gedaan wonde. Rust i3
soms moeilijk te organiseren tussen alle bedrijven
dour, maar wel heel neodeakelijk. Bij zorgen over hioe
oo verder” dient steeds jd gemsake moworden voor
sen rustige en uitleggevende benadering, Ook medi-
camenteus kan er in dese laacste fase ondersteuning
worden geboden, Bif eventmele panickasnvallen kan
lorazepam of midazolam worden gegeven. Bij een
depressic kan gebroik gemaale worden van bijvoor-
beeld amittipryline met als voordeel dat dit middel
ook het slaappatroon verbecert, Omdar de antidepres-
sieve werking cen aantal weken op wich laar wachren
Lan in de leatste wiclaefise ook overvwozen warden
cen procthehandeling met methylfenidaar e geven.
Fffect hiervan i al binnen enkele vren merkbaar, Tor
hestaan op het gebied van pavehische begeleiding in
de palliatieve zorg veel mogelijkheden, Pastorale zocg,
sen familiegesprel, muzicktherapie enzovoorts, ol
hierover kan advies worden ingewonnen bij palliatie-
TeRIns I')f :lTl(l.(:'l'{: -_‘x[IEI‘l’:i.

Besluit

ALS is ven zeer complex eickieberld, Fen patiéne en
ihens ompeving die Denmer seconfroneerd words ver-
dienen omee mawmmale inzet. Kennis over ALS inal «'n
aspecten wordt sceeds toemankelijher en dat s mede e
danken aan ervaringshreratuue en gan de inget van de
pariéntenvereniging.  Pallintiewe zorpverlences hebhen
e witdugende taak om zich te verdiepen in dese mate-
tie. ALS-patiénten zijn gebaat bii een realistische en
creaticve henadering. 24 hebben behoefte aan onder-
stevming die gegeven wordt door ven omgeving die ken-
nis van zaken heeft en die ook goed voor zicheelf weet
te gorgen, Mot dit artikel hoop ik hieraan een bijdrage
te hebben geleverd. Mijn dank gaar wit naar de ALS-
patiénten die th ot au roe e leren leeninen en naar cen
ieder die direer of ndireet heeft bijgedragen aan mijn
kennis en bepris ingake dit bijzondere siekiebeeld.

(" Pier van Leewwen s als verplegghuisarts, wirleeaam i he

Tohannes Flaspitium Yleozen en het Jelannes Tospitium De

o
Rende Venen, 3 % tevens Dl Palliacietears Middes
Mederland en Tid van de redactie van Pallium,  F-mail

poarvan leeuwenifreelin

1,

Literatuur

Berg Lo van den e, D spepdamatische bedan-
defing van ALE, Nederlands Tijdschrift voor
Lounde 2004 13 maars; 148

Crenees

Barasio G0 e, Palfaeioe Care dm AL, Oxford
Uhniversity Press 2000 pp G6-4]

Jennekens 031 en de Jong |LMIBV, Bebamdafing
ene egeleiding van paticnder med ALS TSBN 90 6348
A6

Groeft A, de cp., Richédiinen pallictiose wory,
TR, TSBN 90 5453 007 3

Mewdert

af pertients i

The convic of the terminal plase in
A ALS, Neurel 248:612-'616

Rabkin [.Goea, Resiblience and diseress awrang ALS
peatienty and coregfoes, Paychosom Med  52:271-
270 200

Veldhuyeen wan Zanten M., Ferpleaghudiants in
censeedd, Pallinm oked noy 1999

Vries 40 de, ARS Sod waad daw cer dart dreden,
ISBX M) &100 561 2

Wilbourn A, Misumoto Ho, lecture for the
laternational  Allance  of  ALSS  MND
Associationg 198

ALS-patiénien zijn gebaat bij

een realistische en creatieve benadering

SEPTERLECE 2004




