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In dieser Broschiire erhalten Sie erste Informationen rund um die Erkrankung
~Amyotrophe Lateralsklerose“ (ALS) und deren Behandlung. Sie erfahren
etwas Uber Therapiemoglichkeiten, verschiedene Hilfsmittel, die Patienten das
Leben erleichtern kdnnen, und tber die Moglichkeiten der Versorgung von ALS-
Patienten.

Wichtige Ansprechpartner fiir lhre weiterfiihrenden Fragen rund um ALS sind
der behandelnde Facharzt und sein Team. Sie werden lhnen gern zur Verfiigung
stehen.

Damit die Broschiire leichter zu lesen ist, werden alle Bezeichnungen in
mannlicher Form verwendet. Natirlich gelten sie trotzdem fiir alle Geschlechter.



INHALT

1. WAS IST AMYOTROPHE LATERALSKLEROSE (ALS)? . 4

Haufigkeit 5
Ursachen 5
Symptome und Verlauf 6
Diagnose 10
2. WIE WIRD ALS BEHANDELT? 11
Medikamentdse Behandlung 12
Unterstutzung bei Ernahrung und Atmung 15

Unterstlitzung bei Bewegung und Kommunikation ... 18

3. WAS SOLLTE MAN UBER DIE VERSORGUNG

BEI ALS WISSEN? 21
Versorgungsnetzwerke 22
Betreuung des Patienten 22
4. WORAN WIRD BEI ALS GEFORSCHT? 25

5. WO ERHALT MAN WEITERE INFORMATIONEN? ... 29



1. Was ist Amyotrophe Lateralsklerose (ALS)?

1. WAS IST AMYOTROPHE
LATERALSKLEROSE (ALS)?

Die Amyotrophe Lateralsklerose oder kurz ALS ist eine Er-
krankung, die das Nervensystem betrifft. Bei ALS werden
Nervenzellen in Gehirn und Riickenmark abgebaut und
die motorischen Nervenzellen (sog. Motoneurone) verlieren
nach und nach ihre Funktion. Deshalb verlieren auch die
Muskeln an Kraft und kdnnen versteifen. Auflerdem kénnen
Schluckstorungen und Muskelschwund auftreten. Die
Beweglichkeit von Handen, Armen und Beinen, des Rumpfes
und auch der Zunge lasst im Verlauf der Erkrankung zuneh-
mend nach. Es kann zur vollstandigen Lahmung kommen.



Dennoch: Die Sinne, wie zum Beispiel
Horen und Schmecken, sind nicht von
einem Verlust der Funktion betroffen.
AuBerdem bleiben die Muskulatur, die
fur das Wasserlassen und den Stuhl-
gang verantwortlich ist, sowie das Herz
in der Regel voll funktionsfahig. ALS ist
eine schwerwiegende Erkrankung, die
derzeit nicht heilbar ist.

Haufigkeit

In Deutschland gibt es ca. 8.000-
9.000 ALS-Patienten. Jedes Jahr wird
die Erkrankung bei etwa 2.500
Menschen festgestellt. Das mittlere
Erkrankungsalter betrdgt 60 Jahre
und  Manner  erkranken
haufiger als Frauen.!

etwas

Ursachen

Man geht bei der ALS davon aus, dass
natlrlich vorkommende Eiweilse (Pro-
teine) in den betroffenen Nervenzellen
so verdndert sind, dass sie sich mit-
einander verbinden und schlieRlich
verklumpen. Diese Verklumpung ist so

umfangreich, dass sie die Nervenzelle
zerstort. Diesen Vorgang nennt man
Proteinopathie. Seine Ursache ist noch
nicht endgultig geklart.

In 5-10% der Krankheitsfalle ist von
einer vererbten ALS auszugehen (famili-
are ALS).! Die ALS ist also keine typische
Erbkrankheit.

Durch die Forschung sind bereits einige
Gene bekannt, die mit einem erhéhten
ALS-Risiko in Verbindung gebracht wer-
den. Sollten Sie die Vermutung haben,
dass in Ihrer Familie die seltene erbli-
che ALS vorkommt, wenden Sie sich an
Ihren behandelnden Facharzt.

90-95.

der ALS-Patienten leiden
an einer ALS mit unbekann-
ter Ursache.

1 https://www.dzne.de/aktuelles/hintergrund/amyotrophe-lateralsklerose-als/



1. Was ist Amyotrophe Lateralsklerose (ALS)?

Symptome und Verlauf

Die Beschwerden zu Beginn der Erkran-
kung hangen davon ab, welche motori-
schen Nervenzellen (Motoneurone) be-
troffen sind. Es kdnnen sowohl Nerven-
zellen im Gehirn als auch im Ricken-
mark betroffen sein.

Die motorischen Nervenzellen im Gehirn
sind die oberen Motoneurone; sie wer-
den auch 1. Motoneuron genannt. Die
Fortsatze dieser Nervenzellen reichen bis

in das Rlckenmark. Dort haben sie dann
Kontakt zu den motorischen Nervenzel-
len des Ruckenmarks, auch untere Mo-
toneurone oder 2. Motoneuron genannt.
Diese wiederum sind mit den Muskeln
verbunden.

Erste Anzeichen der ALS kdnnen bei den
einzelnen Betroffenen an unterschied-
lichen Stellen auftreten.

AMYOTROPHE LATERALSKLEROSE

Motorische Nervenzelle
1. Motoneuron

Muskel

2. Motoneuron

Rickenmark



KRANKHEITSANZEICHEN

JE NACH BETROFFENEM MOTONEURON

1. MOTONEURON
(motorische Nervenzellen
im Gehirn)

= Unkontrolliert gesteigerte
Muskelspannung und Steifigkeit
(Spastik)

= Verminderte Geschicklichkeit
und Einschrankung der Fein-
motorik, wie der feinen, gezielten
Bewegungen der Finger

Spinaler Beginn

Bei der Mehrheit der ALS-Patienten
entwickelt sich die Erkrankung vom
Rickenmark ausgehend. Die ersten
Anzeichen treten an den Armen und
Beinen auf. Bemerkbar sind haufig Mus-
kelschwache, Muskelzuckungen und
schmerzhafte Muskelkrdmpfe. Meist
beginnt die Erkrankung in einer Korper-
region und breitet sich von dort aus.

2. MOTONEURON
(motorische Nervenzellen
im Riickenmark)

= Unwillkirliche Muskel-
zuckungen (Faszikulationen)

= Muskelschwund (Atrophie)
und Muskelschwache oder
Lahmungen (Paresen)

Bulbarer Beginn

Bei ca. 30 % der Patienten geht die
Erkrankung vom Hirnstamm aus und
beginnt mit Schluck- oder Sprechsto-
rungen. Im weiteren Krankheitsverlauf
treten diese Symptome bei etwa 80%
der Erkrankten auf.

Verlauf

Mit dem Fortschreiten der Krankheit ver-
starkt sich die Schwache der Muskulatur.
Die Verringerung der Muskelmasse kann



1. Was ist Amyotrophe Lateralsklerose (ALS)

zum Beispiel an der Muskulatur zwi-
schen Daumen und Zeigefinger sichtbar
werden. Bewegungen mit den Handen,
wie zum Beispiel Knopfe schlielRen,
werden schwieriger. Eine zunehmen-
de Schwdche in Beinen und Filféen er-
schwert das Gehen.

Schreitet die Erkrankung fort, kann eine
Gehstltze oder ein Rollstuhl notwendig
werden. Ist die obere Korperhalfte be-
troffen, sind die Bewegungen, die wir mit
den Schultern, Armen und Handen ver-
richten, beeintrachtigt. Auch das selbst-
standige Essen und die Korperpflege
werden zunehmend schwieriger.

Bei fast allen Patienten kommt es im
Krankheitsverlauf zu Sprech-, Kau- und
Schluckstorungen. Die Sprechstorungen
konnen so schwerwiegend sein, dass
der Betroffene gar nicht mehr sprechen
kann. Das Sprachverstédndnis bleibt
jedoch vollstandig erhalten.

Durch die zunehmend erschwerte Nah-
rungsaufnahme kommt es zu Gewichts-
verlust. Um diesem entgegenzuwirken,
sollte auf eine spezielle Nahrungszusam-
menstellung geachtet werden oder es
konnen Erndhrungshilfen zum Einsatz
kommen. Im Verlauf der Erkrankung ent-
steht eine Schwache der Atemmuskulatur



und des Zwerchfells, dadurch kann auch
die Atmung erschwert werden. Fiir diesen
Fall gibt es verschiedene Atembhilfen, die
je nach individuellem Krankheitsverlauf
eingesetzt werden kénnen.

Der Verlauf der ALS ist von Patient zu
Patient sehr unterschiedlich. Die durch-
schnittliche Lebenserwartung von ALS-
Patienten betrdgt 3 bis 5 Jahre.

Bei 10-20% der Patienten ist das Fort-
schreiten dagegen wesentlich langsa-
mer. Ein Beispiel ist der britische Physi-

ker und Astrophysiker Stephen Hawking,
bei dem 1963 ALS diagnostiziert wurde.
Mobil blieb er durch einen Rollstuhl, zu-
dem wurde er seit 1985 beatmet. Fir die
verbale Kommunikation nutzte er einen
Sprachcomputer, den er allein durch die
Bewegung seines Wangenmuskels und
seiner Augen steuerte. Bis zu seinem Tod
im Marz 2018 widmete er sich aktiv seiner
Forschung. Auch wenn sein Krankheits-
verlauf nicht die Regel ist, kann durch mo-
derne Behandlungsoptionen und Hilfs-
mittel eine Lebensverlangerung bis hin
zu vielen Jahren erreicht werden.

ERSTE ANZEICHEN EINER BEGINNENDEN

SCHLUCKSTORUNG

Gewichtsverlust

Die Mahlzeiten sind miihsam einzunehmen, dauern lange

= Essen und Trinken kommen durch die Nase

Das Essen bleibt im Mund hangen, kann nicht aktiv geschluckt werden

Die Stimme klingt belegt oder brodelig

>> Bei ersten Anzeichen einer Schluckstorung sollte der
behandelnde Arzt informiert werden!
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Diagnose

Fachdrzte fir Neurologie sind kom-
petente Ansprechpartner flir Themen
rund um die ALS. Die Diagnose der
Erkrankung erfolgt tber die typischen
Symptome und eine kdrperliche Unter-
suchung. Ein typisches Merkmal der
ALS ist die langsame Zunahme der
Muskelschwache oder Steifigkeit.

Weitere Untersuchungen dienen dem
Ausschluss anderer Erkrankungen, die
der ALS dhnlich sind. So kann sicherge-
stellt werden, dass es sich tatséchlich
um eine ALS handelt.




2. WIE WIRD ALS BEHANDELT?

Die Amyotrophe Lateralsklerose ist nicht heilbar, aber es
gibt viele MaBnahmen, um das Leben mit ALS zu erleichtern.
Zudem steht mit dem Wirkstoff Riluzol ein Medikament zur
Verfligung, das die Lebenszeit verlangern kann.

Darliber hinaus kommen weitere Medikamente gegen die
Beschwerden der ALS zum Einsatz. Neben der medikamen-
tosen Therapie stehen die Heilmitteltherapie (z.B. Physio-
therapie) und zahlreiche Hilfsmittel zur Verfiigung, die das
Leben erleichtern kénnen.



2. Wie wird ALS behandelt?

Medikamentose Behandlung

Riluzol ist der erste Wirkstoff, der zur ge-
zielten Behandlung der ALS zugelassen
wurde. Die ALS kann damit nicht geheilt
werden, der Verlauf der Erkrankung
wird jedoch oft verlangsamt und so die
Lebenszeit verldngert.

RILUZOL

kann die Uberlebenszeit bei
Patienten mit ALS verlangern.

Riluzol

Bei Riluzol handelt es sich um einen
Wirkstoff, der Glutamat, einen soge-
nannten Botenstoff in Gehirn und
Rickenmark, vermindert. Der Boten-
stoff dient zur Weitergabe der Signale
der motorischen Nervenzellen. Es wird
vermutet, dass bei der ALS zu viel Gluta-
mat vorhanden ist. Beobachtungsstu-
dien (sogenannte ,Real-World-Studien®)
haben gezeigt, dass Riluzol die Uber-

lebenszeit um bis zu 12 Monate ver-
ldngern kann. Neben Tabletten gibt es
auch eine flissige Form von Riluzol, die
eine Behandlung bei Schluckstorungen
und die Verabreichung tiber eine Ernah-
rungssonde (PEG) ermdglicht.

ES GIBT VIELE
MOGLICHKEITEN

das Leben mit ALS zu
erleichtern und die
Beschwerden zu lindern.

Medikamente zur Linderung
von Beschwerden

Verschiedene Beschwerden, die bei ALS
auftreten konnen, lassen sich durch Me-
dikamente lindern oder auch beheben.
Bleiben Sie dazu mit Ihrem Arzt im Dialog.
Ziel der Medikation ist es das Leben mit
ALS so weit wie moglich zu erleichtern.



SYMPTOME DER ALS, DIE AUCH MIT MEDIKAMENTEN
GELINDERT WERDEN KONNEN

Erschwertes Atmen

Ist die Atemmuskulatur geschwacht, kann das Atmen anstrengend sein und
das Husten erschwert. Neben der Atemtherapie kdnnen auch Medikamente
Linderung verschaffen.

Schlafstérungen

Erschwertes Atmen, die Einschrankungen der Beweglichkeit, aber auch die
psychische Belastung kdnnen zu Schlafstérungen fihren. Auch hier gibt es medika-
mentose Hilfe.
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SYMPTOME DER ALS, DIE AUCH MIT MEDIKAMENTEN
GELINDERT WERDEN KONNEN

UbermdRiger Speichelfluss (Hypersalivation)

Durch Probleme beim Schlucken kann sich Speichel ansammeln. Mit Medikamen-
ten versucht man, den gesteigerten Speichelfluss zu vermindern.

Psychische Beschwerden/Angst

ALS ist eine schwerwiegende Erkrankung. Der Patient leidet auch psychisch unter der
Diagnose. Es konnen gerade zu Beginn der Erkrankung depressive Verstimmungen
und Angste auftreten.

Unkontrolliertes Lachen oder Weinen

Durch eine Enthemmung von bestimmten Bewegungsabldufen kann es dazu
kommen, dass der Patient ohne Grund lacht oder weint.

Muskelkrémpfe

Die Muskelkréampfe bei ALS kdnnen gerade zu Beginn der Erkrankung schmerzhaft
und storend sein. Entlastung kann die Physiotherapie bringen, aulRerdem werden
Medikamente je nach Schweregrad der Symptome eingesetzt.

Spastik
Teilweise treten bei ALS-Patienten ungewollte, starke Muskelanspannungen auf.

Diese konnen den Einsatz von Medikamenten notwendig machen und auch die
Physiotherapie kann hier Linderung bringen.

14



Verursacht ALS Schmerzen?

Die ALS an sich verursacht keine Schmerzen. Auftretende Ldhmungen,
Muskelkrampfe und Muskelschwund kénnen jedoch zu einer schmerzhaf-
ten Belastung des Bewegungsapparates flihren. Hier kann dem Patienten
durch den Einsatz von Bewegungstherapie und durch wirksame Medika-
mente geholfen werden.

Unterstutzung bei Ernahrung und Atmung

ALS und Ernahrung

Es ist wichtig, dass der Patient nicht an
Gewicht verliert. Eine sehr kalorienrei-
che, moglichst fetthaltige Erndhrung ist
vorteilhaft. So gibt es zum Beispiel Trink-
nahrung mit einem sehr hohen Kalori-
engehalt.

Die Nahrungsaufnahme kann zu Be-
ginn von Schluckstérungen durch wei-
che Nahrungsmittel erleichtert werden.
Wenn die Nahrungsaufnahme auf nor-
malem Weg nicht mehr ausreichend
moglich ist, kann eine Erndhrungssonde

gelegt werden.

15



2. Wie wird ALS behandelt?

Ein haufig angewendeter Sondentyp
ist die PEG-Sonde (PEG = perkutane
endoskopische Gastrostomie). Ein
Kunststoffschlauch wird von aufen,
durch eine kleine Offnung in der Bauch-
decke, in den Magen gelegt. Durch
diesen Schlauch kdénnen Flussigkei-
ten und spezielle Ernahrungslosungen
direkt in den Magen gegeben werden.

EINE GEZIELTE
ERNAHRUNGS-
BERATUNG

unterstiitzt bei der Anpas-
sung der Erndhrung und gibt
wichtige Hinweise zu geeig-
neten Produkten und deren
Erstattungsfahigkeit.

Dabei ist es wichtig, mit der Anlage einer
PEG-Sonde nicht so lange zu warten, bis
der Kérper durch einen Gewichtsverlust
zu sehr geschwdcht ist. ALS-Patienten
sollten darauf achten, dass bei begin-
nenden Schluckstérungen auch die

16

Darreichungsformen der Medikamente
angepasst werden. Einige Arzneimittel
gibt es auch in flussiger Form, was die
Einnahme deutlich erleichtert und die
einfache Verabreichung tber die PEG-
Sonde ermoglicht.

Zusatzlich kann man mithilfe der
Logopddie Schlucken trainieren und
dies ist gerade bei ALS-bedingten
Schluckstorungen sehr hilfreich. Auch
eine bewusste Abstimmung von Schlu-
cken und Atmen kann gelibt werden,
um das Verschlucken und seine Folgen
zu vermeiden.

ALS und Atmung

Durch die zunehmende Schwache von
Zwerchfell, Rippenmuskulatur
Bauchmuskulatur wird das Atmen er-
schwert. Die Folge ist, dass nicht mehr
genug Kohlendioxid ausgeatmet wird,
man ist mide und abgeschlagen. Auch
fir ein Abhusten kann die Kraft fehlen,

und

wodurch sich Schleim in den Bronchien
sammelt. Zusatzlich zur Logopadie ste-
hen je nach Schweregrad der Atemsto-
rung verschiedene Hilfen oder Mafnah-
men zur Verfligung.



Hustenassistent

Ein Hustenassistent kann Luft in zwei Richtungen bewegen. Man setzt
eine Maske Uber Mund und Nase. Dann fUhrt das Gerat, wie beim tiefen
Einatmen, Luft zu und saugt sie mit hoher Geschwindigkeit wieder ab.
So entsteht ein kinstliches Abhusten, das von den meisten Patienten
als Erleichterung erlebt wird.

Nicht invasive Beatmung

Mit dieser mechanischen Atemhilfe wird ein Teil der Atemarbeit von
einer Maske ibernommen. Mithilfe eines Beatmungsgerates wird tber
die Maske normale Raumluft in die Atemwege gebracht. Es erfolgt kein
Eingriff in die Atemwege und die Maskenbeatmung kann, oft nur wah-
rend der Nacht, zu Hause erfolgen.

Invasive Beatmung

Bei starker Einschrankung der Atmung besteht die Moglichkeit einer
sogenannten kiinstlichen Beatmung. Hierbei wird Giber einen Luftréhren-
schnitt eine invasive Beatmungstherapie durchgefiihrt. Diese Art der Be-
atmung bedarf einer 24-stiindigen Anwesenheit eines Pflegenden.

Ob eine Beatmungsbehandlung durch-
gefuhrt wird, und wenn ja welche, liegt
im Ermessen des einzelnen Patienten.
Wenn die Beatmung fiir den Patienten
eine zu grolRe Belastung darstellt oder
er sich personlich vor allem gegen eine

invasive Beatmung entscheidet, wird na-
tlrlich auf diese MalRnahme verzichtet. Im
Gesprach mit dem Arzt werden dann Mog-
lichkeiten erortert, die Beschwerden durch
die Atemanstrengung oder Atemwegsver-
engung zu lindern.

17



2. Wie wird ALS behandelt?

Unterstutzung bei Bewegung und

Kommunikation

ALS und Bewegung

Sehr wichtig bei ALS sind Behandlun-
gen, die der Muskelschwache entge-
genwirken, die die Feinmotorik fordern
und die Sprache unterstiitzen. Dazu
dienen die Physiotherapie und die Er-
gotherapie.

Mit der Physiotherapie kann ein Bei-
trag zur Aktivierung der Muskulatur
geleistet werden. Auch hilft sie, die Fol-
gen der ALS, wie Sehnenverkirzungen,
Schmerzen im Gelenkbereich oder die
Versteifung der Gelenke, zu vermindern.
Geeignete Malénahmen sind zum Bei-
spiel Krankengymnastik, Warmeanwen-
dungen und Massagen.

Mit der Ergotherapie wird die Fein-
motorik unterstitzt. So werden zum
Beispiel Bewegungen der Hande und
Finger, die tagtaglich bendtigt werden,
trainiert.

Die zunehmende korperliche Einschran-
kung bei der ALS macht die Verwen-
dung von unterschiedlichen Hilfsmit-
teln notwendig. Diese zu nutzen, hilft
dabei, weiterhin aktiv am Leben teilzu-
nehmen. Hilfsmittel konnen die vorhan-
denen Funktionen stérken und fordern,
wie beispielsweise Bewegungstrainer
fur die Arme und Beine. Hilfsmittel kon-
nen die schon geschwachte Muskulatur
unterstiitzen oder verloren gegangene
Funktionen ausgleichen. So wird die
Verwendung eines Rollstuhls beispiels-
weise sinnvoll, wenn das eigenstandige
Gehen nicht mehr moglich ist.

Im Folgenden erhalten Sie eine Uber-
sicht Uber die verschiedenen Arten
von Hilfsmitteln. Welche Hilfsmittel fir
Sie personlich infrage kommen, um
lhnen das tagliche Leben zu erleichtern,
sollten Sie in jedem Fall mit Ihrem Arzt
besprechen.



Hilfsmittel

Mit Bewegungstrainern werden die
erhaltenen Muskelgruppen der Beine
und des Oberkorpers gestarkt. Bewe-
gungstrainer konnen auch zu Hause
verwendet werden. Sie haben einen

eingebauten Elektromotor und ermog-
lichen neben einer aktiven Bewegung
auch eine passive Bewegung.

Orthesen dienen dazu, die Arme, die
Beine oder den Rumpf zu stabilisieren,
zu entlasten oder zu fihren. Sie wer-
den jeweils fir den Patienten angepasst
und hergestellt. So gibt es zum Beispiel

Orthesen zur Stabilisierung des FuRes,
wenn die Fulmuskulatur geschwéacht
oderversteiftist (Fullheberorthesen). Des
Weiteren gibt es Orthesen zur Stabilisie-
rung des Rumpfes und des Kopfes, um
zum Beispiel eine aufrechte Korperhal-
tung zu unterstitzen. Andere Orthesen
helfen dabei, die Stellung der Gelenke zu
normalisieren, wenn diese sich durch
Sehnenverkiirzungen verdndern. Man
nennt sie Lagerungsorthesen.

Vor allem elektrische Rollstiihle stel-
len im Krankheitsverlauf ein wesentli-
ches Hilfsmittel dar. Sie erméglichen es,
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sich selbststéandig fortzubewegen sowie
verschiedene Korperpositionen einzu-
nehmen. Wenn der Rollstuhl sich mit
der Hand nicht mehr bedienen l&sst,
kann alternativ auf eine Steuerung mit
Kopf, Kinn oder sogar den Augen ausge-
wichen werden.

Fur Patienten, denen es schwerfallt, ohne
fremde Hilfe vom Liegen zum Sitzen zu
kommen oder aber auch vom Sitzen
aufzustehen, gibt es Aufstehhilfen. Bei-
spiele sind elektrisch betriebene Toilet-
tenaufstehhilfen oder auch motorisierte
Aufstehbetten. Durch die Aufstehbetten
konnen die Patienten in eine sitzende Po-
sition an der Bettkante gebracht werden.
Das erleichtert zum Beispiel den Einstieg
vom Bett in einen Rollstuhl.

Wenn die Beweglichkeit der Hande und
Arme stark eingeschrankt ist, gibt es als
Hilfsmittel die sogenannte Umfeldsteu-
erung. Sie ermoglicht Menschen die Be-
dienung von Gerdten im unmittelbaren
Umfeld. Uber Sprache, Funk oder Infrarot
konnen beispielsweise der Fernseher,
das Telefon oder ein Personenruf be-
dient werden. In der Wohnung kénnen
zum Beispiel Tlren, Fenster oder das
Licht gesteuert werden. Die Umfeld-

steuerung ist auch mit vorhandenen
Rollstuhlsteuerungen oder Kommunika-
tionssystemen zu verbinden.

ALS und Kommunikation

Die ALS wirkt sich im Lauf der Erkrankung
zunehmend auch auf die Kommunika-
tionsmoglichkeiten des Patienten aus.
Zum einen wird das Sprechen immer
schwieriger. Hier kann - wie auch bei den
Schluckstérungen - die Logopadie hel-
fen. Mit verschiedenen Ubungen unter-
stiitzen ausgebildete Sprachtherapeuten
den Patienten dabei, die eigene Sprech-
fahigkeit moglichst lange zu erhalten. Die
Erkrankung hat durch die Einschrankung
der motorischen Fahigkeiten auch Ein-
fluss auf die Fahigkeit zu schreiben oder
einen Computer zu bedienen.

Kommunikationshilfen bieten hiereine
sinnvolle und wichtige Unterstiitzung.
Sie kénnen bei Sprachstérungen zum
Beispiel das vorlesen, was der Patient
eingibt. Auch die Steuerung eines Com-
puters Uber kleinste Bewegungen, sogar
des Kopfes oder der Augen, ist moglich.
Kommunikationshilfen tragen dazu bei,
dass der Patient mit ALS weiterhin aktiv
mit seinem Umfeld kommunizieren kann.




3. WAS SOLLTE MAN UBER DIE
VERSORGUNG BEI ALS WISSEN?

Die ALS hat in ihrem Verlauf Einfluss auf alle Lebensbereiche.
Die notwendigen Mafinahmen und Hilfsmittel sollten patien-
tengerecht zusammengestellt und organisiert werden.



3. Was sollte man Uber die Versorgung bei ALS wissen?

Versorgungsnetzwerke

Fir eine optimale Versorgung bei ALS
ist es notwendig, dass sich die entspre-
chenden Versorgungspartner mit der Er-
krankung gut auskennen.

Versorgungspartner sind zum Beispiel
die Anbieter von Hilfsmitteln, Speziali-
sten fir Erndhrungs- und Beatmungs-
hilfen, Physiotherapeuten, aber auch

Pfleger und Apotheker. Es gibt mehrere
Versorgungsnetzwerke in Deutschland.
Sie unterstitzen die Betroffenen bei
der Organisation all dessen, was ein
ALS-Patient bendtigt. Aulberdem ermo-
glichen solche Netzwerke auch die
Abstimmung der Versorgungspartner
untereinander.

Betreuung des Patienten

Neben der Versorgung des Patienten im
Krankheitsverlaufist auch die Betreuung
in den spaten Stadien der Erkrankung
sehrwichtig.

Was sind die Winsche des Patienten?
Wie gestaltet sich die Behandlung, wenn
die Beschwerden zunehmen, und wer ist
Ansprechpartner, wenn der Patient sich
selbst nicht mehr ausreichend duliern
kann? Die palliative Versorgung und per-
sonliche Verfigungen sind auch ein Teil
der ALS-Erkrankung.




Palliative Versorgung

Bei der palliativen Versorgung einer
Krankheit, die man nicht heilen kann,
liegt der Schwerpunkt der Behand-
lung auf der Linderung der Beschwer-
den. Der Patient soll nicht leiden, keine
Schmerzen oder Angste haben. Es wer-
den wirksame Medikamente eingesetzt,
die die letzte Lebensphase erleichtern
sollen. Und auch die Entscheidung
fir oder gegen den Einsatz einer me-
chanischen Atemhilfe gehort zu den
Aufgaben im Rahmen der palliativen
Versorgung. ALS-Patienten sollten dar-
Uber frihzeitig mit einem ALS-erfahre-
nen Arzt sprechen. Zu wissen, dass in

der letzten Lebensphase eine optimale
Versorgung gewahrleistet ist, kann dazu
beitragen, Angste zu vermindern.

Personliche Entscheidungen
Jeder Patient hat das Recht, Behandlun-
gen oder Malénahmen anzunehmen oder
abzulehnen. Gerade bei Malnahmen,
die vielleicht als belastend empfunden
werden, kommen diese individuellen Ent-
scheidungen zum Tragen.

Im Rahmen der palliativen Versorgung
wird der Patient weiterhin betreut und
seine Beschwerden werden so wirksam
wie moglich behandelt.



3. Was sollte man Gber die Versorgung bei ALS wissen?

Wird die Beatmungs- oder Ernahrungs-
behandlung bereits durchgefiihrt, hat
der Patient den freien Willen, diese zu
beenden. Die Entscheidung, die Be-
handlung abzubrechen, fallt im direk-

ten, vertrauensvollen Kontakt mit dem
behandelnden Arzt. Kann der Patient
nicht mehr kommunizieren, ist der Ver-
sorgungsbevollmachtigte in die Ent-
scheidung eingebunden.

Patientenverfiigung

Mit einer schriftlichen Patientenverfiigung kann man im Vorwege fest-
legen, ob bestimmte medizinische Malinahmen durchgefiihrt werden
sollen. Damit wird sichergestellt, dass der Patientenwille umgesetzt
wird, auch wenn er in der aktuellen Situation nicht mehr gedufiert
werden kann. Es ist sinnvoll, sich von einer fachkundigen Person bera-
ten zu lassen. So kann man sicherstellen, dass alle speziell fiir diesen
ALS-Patienten wichtigen Themen in der Verfligung festgelegt sind. Es
gibt Vorlagen flr Patientenverfligungen, die sich auf typische Situatio-
nen in Bezug auf eine Therapieabgrenzung oder einen Behandlungs-

abbruch bei ALS beziehen.



4. WORAN WIRD BEI ALS
GEFORSCHT?

Fur die gezielte Behandlung von ALS steht derzeit nur der
Wirkstoff Riluzol zur Verfligung. Mehr zu diesem Wirkstoff
finden Sie im Abschnitt ,Wie wird ALS behandelt?*.

Um weitere Ansatze fiir die Therapie von ALS zu finden,
wird in mehrere Richtungen geforscht.



-

oran wird bei ALS geforscht?
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Grundlagenforschung

Die Grundlagenforschung ist notwen-
dig, um weitere Erkenntnisse iber die
Ursachen der ALS zu erhalten sowie um
Zusammenhange bei der Entwicklung
der Erkrankung zu verstehen. Das Ziel
ist, weitere Wirkstoffe flr ALS-Patienten
zu entwickeln.

Fir die Grundlagenforschung kann es
notwendig sein, Proben von Gewe-
be, Blut oder Nervenwasser von ALS-
Patienten zu verwenden. Auch die Un-
tersuchung der Abldufe im Korper der
ALS-Patienten spielt eine zentrale Rolle.
Esist wichtigzu verstehen, wie die Nerven
und Muskeln miteinander interagieren.

Medikamentenforschung

Wenn die Forscher eine Substanz mit
einer moglichen Wirkung bei ALS ge-
funden haben, beginnen die Schritte
der Therapieforschung,.

Vor der Teilnahme an einer Studie soll-
te man sich im Gesprach mit dem be-
handelnden Arzt oder dem Studienarzt
genau tUber den Inhalt und den Umfang
der Studie informieren. Studien kdnnen
fir den Patienten die Chance auf eine
neue Behandlung darstellen. Natirlich
birgt die Anwendung einer neuen Sub-
stanz auch Risiken. Jeder Studienteil-
nehmer sollte flr sich personlich diese
Chancen und Risiken gegeneinander
abwagen.



= Phase-I-Studien

Am Anfang der Untersuchung am
Menschen wird die grundsatzliche
Reaktion des Korpers auf den Wirk-
stoff zuerst an einigen wenigen gesun-
den Freiwilligen getestet.

= Phase-Il-Studien

Hierbei erhalt eine kleinere Gruppe
von Patienten das Medikament zur
Untersuchung der Vertraglichkeit,
der Wirksamkeit und der optimalen
Dosierung.

= Phase-IlI-Studien

An Phase-lll-Studien flir ALS-Medi-
kamente nehmen meist mehrere
ALS-Zentren und Uber 100 Patien-
ten teil. Durch die grofiere Anzahl an
Patienten festigen sich die Erkennt-
nisse zur Wirksamkeit. Auch kdnnen
so seltenere Nebenwirkungen besser
identifiziert werden.




4. Woran wird bei ALS geforscht?

Patientensicherheit

Jede Studie in Deutschland muss vom
Bundesinstitut fir Arzneimittel und Me-
dizinprodukte (BfArM) oder vom Paul-
Ehrlich-Institut (PEI) einzeln genehmigt
werden. Daflir erhalten die Behorden
eine genaue Beschreibung der geplan-
ten Studie.

Darlber hinaus muss eine Ethik-Kom-
mission der Studie zustimmen. Zu
dieser Kommission gehoéren unter an-
derem Arzte, die nicht an der Studie

mitwirken, und Patientenvertreter. Die
Ethik-Kommission wagt den Nutzen der
Studie gegen ein mogliches Risiko fir die
teilnehmenden Erkrankten ab.

Versorgungsforschung

Die Versorgungsforschung untersucht,
wie die Patienten medizinisch betreut
bzw. versorgt werden. Mithilfe dieser
Ergebnisse wird ermittelt, ob die derzei-
tige Versorgungssituation der behan-
delten Patienten optimal ist oder ob
ein Verbesserungsbedarf besteht. Ziel
der Versorgungsforschung ist, fir den
Patienten die medizinisch bestmogli-
che Versorgung zu gewahrleisten.



5. WO ERHALT MAN WEITERE
INFORMATIONEN?

Der behandelnde Arzt und sein Team sind wichtige und
meist die ersten Ansprechpartner fiir Fragen rund um die
ALS. Hier trifft der Patient auf ein groRBes fachliches Wissen
und Beratung.

Auch die weiteren, an der Versorgung von ALS-Patienten
beteiligten Fachleute konnen viele Informationen geben.
Und natiirlich kann man bei Patientenorganisationen
Unterstltzung und Beratung erhalten.

Ab Seite 30 sind einige mégliche Anlaufstellen oder Informa-
tionsquellen aufgelistet.




5. Wo erhélt man weitere Informationen?

Organisationen

Deutsche Gesellschaft fiir
Muskelkranke e.V. (DGM)

Im Moos 04, 79112 Freiburg
Diagnosegruppe ALS
www.dgm.org/diagnosegruppe/als

Selbsthilfe Amyotrophe
Lateralsklerose

Selbsthilfeverband der Deutschen
Gesellschaft fiir Muskelkranke e.V. (DGM)
www.als-selbsthilfe.de

Versorgung

Informationen zu ALS-Forschung und
-Behandlung, Links zu den Adressen
und Internetseiten der ALS-Ambulanzen
in Deutschland

30

International Alliance of ALS / MND
Associations

www.alsmndalliance.org

(mit Links zu allen nationalen Mitglieds-
organisationen)

Deutscher Hospiz- und Palliativ
Verband e.V.
www.dhpv.de

Boris Canessa ALS-Stifung
https://canessa-als-stiftung.org/
Stiftung zur Forderung von Therapie-
und Grundlagenforschung und neuer-
Behandlungsoptionen bei der ALS

Deutscher Verband fiir
Physiotherapie
www.physio-deutschland.de

Deutscher Bundesverband fiir
Logopadie e.V.
www.dbl-ev.de



Deutscher Verband der
Ergotherapeuten
www.dve.info

Psychotherapie-Informationsdienst
PID

(kostenloser Beratungs- und
Vermittlungsservice)

Am Kollnischen Park 2, 10179 Berlin
Tel.: 030 2091663-30

Fax: 030 2091663-16

E-Mail: pid@dpa-bdp.de
www.psychotherapiesuche.de

Weitere Informationen

Deutsches Register Klinischer Studien

(DRKS)

(Primérregister fir Deutschland)
https://www.drks.de/drks_web/
Informationen zu klinischen Studien

www.rehadat.de

Internetdatenbank mit Informationen
zu den Themen Hilfsmittel, Behinde-
rung, Sozialrecht, Integration und Beruf

www.pflegebegleiter.de
Unterstitzung fur pflegende
Angehdrige (bundesweites Projekt
freiwillige Pflegebegleitung)

Ambulanzpartner
www.ambulanzpartner.de
Versorgungsnetzwerk, um Menschen
mit ALS bei der Versorgung mit spezi-
ellen Hilfsmitteln, Medikamenten und
Erndhrungshilfen zu unterstiitzen

Patientenportal des VfA (Verband der
forschenden Arzneimittelhersteller)
www.vfa-patientenportal.de
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