Emergency

.. Amyotrophe Lateralsklerose

Diese Empfehlungen sind von der in Orphanet publizierten franzdsischen Leitlinie aus dem Jahr 2007

O abgeleitet. Sie wurden durch Orphanet Deutschland Ubersetzt und in Zusammenarbeit mit dem
Wissenschaftlichen Beirat fur Seltene Neurologische und Psychiatrische Krankheiten (Prof. Ludger
Schdéls, Universitatsklinikum Tubingen) Gberarbeitet.

Synonyme: Charcot-Krankheit, ALS, Lou-Gehrig-Krankheit, Motorneuron-Krankheit

Definition: Die ALS ist die haufigste Motorneuron-Krankheit des Erwachsenenalters. Sie ist gekennzeichnet durch
fortschreitenden Untergang der zentralen (vom Kortex zum Rickenmark oder zum Hirnstamm filhrenden) und
peripheren (vom Rickenmark oder Hirnstamm zum Muskel fiihrenden) Motorneurone.

Mehr erfahren Sie unter:
Kurzbeschreibung der Krankheit bei Orphanet
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Merkblatt fur den Rettungsdienst

Ruf zu einem Patienten mit Amyotrophe Lateralsklerose

ALS

Charcot-Krankheit
Lou-Gehrig-Krankheit
Motorneuron-Krankheit

» fortschreitender Untergang der zentralen und peripheren Motorneurone

Bei Notféallen ist wegen der Gefahr eines Pneumothorax die nachste Notfallambulanz aufzusuchen

» Atemnot (Schadigung der Atemmuskulatur, Bronchopneumonie, Lungenembolie, Atelektase)
» Schluckstérung (Verschlucken)
» Probleme in Verbindung mit einer Gastrostomie-Sonde

» Riluzol (Neuroprotektion)

1) — der Kranke oder sein Umfeld muissen einer Intubierung zustimmen (existierende schriftliche
Anweisungen, Vertrauensperson).

v

falls notwendig, medizinisch Gberwachter Transport, in halb sitzender Stellung unter Sauerstoff oder mit nicht-
invasiver Beatmung, je nach Zustand der Atmung

keine schleimldsenden Expektorantien verabreichen
Aerosole, Atem-Bewegungstherapie, Breitspektrumantibiotika
Scopolamin s.c. oder Beta-Blocker zur Therapie der Verschleimung

den Patienten nach Stabilisierung in ein spezialisiertes Referenzzentrum einweisen

» Besuchen Sie die Orphanet-Website unter http://www.orpha.net/ und geben Sie den Namen der Krankheit in
das Suchfeld ein. Auf der Ubersichtsseite der Krankheit wahlen Sie im Menu <Zusatzinformationen> den Link
<Expertenzentren>. Schrénken Sie die Suchabfrage auf das gewiinschte Land ein.
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Empfehlungen fir die Notfallambulanz

1. Atembeschwerden

Die Atemprobleme sind meist direkt auf die primare Schadigung der Atemmuskulatur zurtickzufiihren, aber
auch nach begleitenden auslésenden Faktoren muss systematisch gesucht werden: Lungenembolie,
Bronchopneumonie, obstruktive Ventilationsstérung, Atelektase.

» Notfalldiagnostik
B Uberpriifung der Atemfunktion in der Notfallambulanz:

Transkutane Messung der Sauerstoffsattigung
arterielle Blutgasanalyse (so schnell wie méglich durchfiihren)
Réntgen-Thorax (so schnell wie méglich durchfiihren)

B Suche nach ernsten Symptomen:

Ziehen uber dem Brustbein
paradoxe Atmung
Zyanose

klinische Zeichen einer Hyperkapnie (Aufmerksamkeitsstérungen, Schweif3ausbriiche,
Kopfschmerzen).

B Diagnose des Auslosers:

Messung der D-Dimere
Thorax-CT (bei ausgepragter Orthopnoe evtl. unmdglich)
Echo-Doppler der unteren Gliedmaf3en

> Sofortige therapeutische MaRnahmen
B Bei akuter Ateminsuffizienz

Den Patienten in eine halb sitzende Stellung bringen und
die durch Schluckstérung und Speichelstase bedingte Obstruktion der Bronchien vermindern.
Auslésende Ursachen behandeln: Verschlucken, Lungenembolie, bronchiale Superinfektion

Wenn Sauerstoff durch eine Nasensonde zugefiihrt wird, soll dessen Fluss nach dem jeweiligen
pCO2-Wert (arterielle Blutgasanalyse und Sauerstoffsattigung) eingestellt werden.

Wenn immer mdglich, eine nicht-invasive Beatmung in Betracht ziehen
Falls nétig, kleine Dosen Morphin einsetzen, um den Atemrhythmus zu regulieren

Bei einer Verschlechterung muss die Entscheidung fur eine Intubierung mit dem Patienten oder
seinem Umfeld abgesprochen werden (vorherige Verfiigungen, Vertrauensperson).

Kriterien fir die Beatmung von Patienten mit ALS [Konsens-Konferenz, 2005]

Klinische Kriterien nachtliche Apnoen, abruptes Aufwachen mit dem Gefiihl des Erstickens,

Nachts oder am Tag auftretende Symptome einer alveolaren
Hypoventilation: Dyspnoe, Orthopnoe, fragmentierter Schlaf, Schnarchen,

Schléfrigkeit am Tage, Mattigkeit, morgendliche Kopfschmerzen,
ungeklarte kognitive Verschlechterung

Paraklinische Kriterien

Eines der folgenden Kriterien:

> paCO2>45 mmHg

Vitalkapazitat < 50 % oder Pl max. und SNIP < 60 %
Anomalien bei nachtlicher Sauerstoffmessung

v v Vv

Sp0O2 < 90 % in mehr als 5 % der nachtlichen Aufzeichnungen, ohne
Vorliegen eines obstruktiven Schlaf-Apnoe-Syndroms

» und/oder Sp0O2 < 89 % wahrend mehr als 5 aufeinander folgender
Minuten
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B Bei bronchialer Obstruktion

— Breitspektrumantibiotika verwenden

— Hilfe bei der Expektoration durch eine individuell angepasste Atem-Bewegungstherapie (assistiertes
Husten),

— Wiederholte Sitzungen mit Inhalation von Aerosolen, Behandlung der Schluckstérungen
— Scopolamin niedrig dosiert, (3-4 Mal taglich ¥ bis ¥ Ampulle subkutan) kann helfen, die
Schleimmengen zu verringern.

— Beta-Blocker bei dickflissigem bronchialen Auswurf, falls keine Kontraindikationen vorliegen und die
Dosierung der Herzfunktion angepasst wird.

2. Schluckstérung
» Sofortige therapeutische MaBnahmen

B Im Fall von Verschlucken
— Freilegen der oberen Atemwege, Heimlich-Manéver im akuten Stadium
— Den Patienten und die Angehérigen beruhigen
— Sauerstofftherapie
— Bei Angstzustand 5 mg Morphin subkutan
— Im weiteren Verlauf Rontgen-Thorax und bei Aspiration Gabe von Breitspektrumantibiotika

B Wenn eine orale Nahrungssaufnahme nicht maéglich ist
— Abhéngig vom Klinischen Bild und vom Befund der Blutelektrolyte durch subkutane oder intravendse
Zufuhr von Flussigkeit fur eine ausreichende Hydrierung sorgen

— Als Zwischenldsung vor einer eventuellen Gastrostomie-Sonde eine Nasen-Magensonde legen. Eine
zu schnelle erneute Nahrungsaufnahme vermeiden (weniger als 500 cc in 24 Std. an den ersten
beiden Tagen)

3. Probleme in Verbindung mit der Gastrostomie-Sonde
» Sofortige therapeutische MaBnahmen
B Bei Entziindung des Umfeldes der Gastrostomie-Sonde
— Lokale Antiseptika
— Bei Anzeichen einer systemischen Infektion: Parenterale Antibiotikatherapie,

— Chirurgische Drainage bei Wandabszessen
B Blockierte Gastrostomie-Sonde

— Die Sonde leicht kneten, um den Pfropf zu zerkleinern
— Mit grof3kalibriger Spritze lauwarmes Wasser in die Sonde eingeben

— Wenn dies nicht hilft, 2 ml Wasserstoffperoxid in die Sonde injizieren. Evtl. % Stunde einwirken
lassen und dann erneut versuchen, die Verstopfung zu lésen.

— Als letzte Moglichkeit die Sonde austauschen
B Herausgerissene Gastrostomie-Sonde:

Dies ist ein Notfall, da sich das Stoma in wenigen Stunden verschliel3t !

— In die Offnung der Gastrostomie eine Harnsonde einfilhren, ohne den Luftsack aufzupumpen, die
Sonde fixieren und so schnell wie mdglich die gastroenterologische Abteilung verstandigen.

4. Verdauungsbeschwerden

Verdauungsbeschwerden kdénnen zu betrachtlicher Verschlechterung des Allgemeinzustandes fuhren, da der
ausgeweitete Dickdarm die Bewegung des Zwerchfells einschrdnken und damit die Dyspnoe verstarken kann.

» Sofortige therapeutische MaBnahmen
— Osmotisch wirkende Medikamente, leichte Laxantien oder Einlaufe

» Bei Verschreibung von Riluzol gibt es keine Kontraindikation, und es sind keine besonderen Vorkehrungen
notig.
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Zuerst immer die Atemfunktion Uberprifen (Blutgase, Vitalkapazitat)
Curare und Atemdepressiva vermeiden
lokale Anéasthesie bevorzugen

v v v Vv

Bei Ateminsuffizienz birgt eine teilweise Vollnarkose ohne Intubierung (Neuroleptische Analgesie) das Risiko
einer Atemverschlechterung wahrend des Eingriffs und danach.

» Die Entscheidung fiir eine Notfallintubierung muss vorab mit dem Patienten und der Familie besprochen
werden.

» Ein Eingriff unter Vollnarkose mit Intubierung bei einem ateminsuffizienten Patienten birgt das Risiko, dass der
Patient nach der Op nicht extubiert und seine Beatmung nicht beendet werden kann. Diese Mdglichkeit muss
mit dem Patienten und der Familie besprochen werden.

» Die Kommunikationssysteme des Patienten seinen verbalen und motorischen Mdéglichkeiten  anpassen (zum
Beispiel Klingel oder Muskelschalter, der mit der Klingel verbunden ist).

» Die eigenen Geréte des Patienten verwenden (Stimmsynthese, Buchstabenbrett oder Piktogramme...)
» Bei Schluckbeschwerden:

B Das Pflegepersonal muss uber die MalRBnahmen bei Schluckstérungen aufgeklart werden, um ein
Verschlucken zu verhindern: Sitzende Position, der Ricken so gerade wie maglich, Schlucken mit nach
unten geneigtem Kopf, mit dem Kinn auf dem Brustbein.

B Anpassung der Nahrung: Angereicherte Nahrung, verénderte Struktur, Nahrungsergéanzungsmittel,
Verdickung der Flissigkeiten, geliertes Wasser

» Fir eine regelmafige Verdauung sorgen, um einer Obstipation vorzubeugen.

& — Das Spenden von Organen ist bei dieser Krankheit nicht kontraindiziert.
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Diese Empfehlungen sind von der in Orphanet publizierten franzésischen Leitlinie aus dem Jahr 2007 abgeleitet.
Sie wurden durch Orphanet Deutschland Ubersetzt und in Zusammenarbeit mit Prof. Ludger Schdéls an die
Situation in Deutschland angepasst.

Die Original-Leitlinie wurde erstellt von: Meiniger V, Pradat P-F, Corcia P, Bagou G, Droin L. Sclérose latérale
amyotrophique. Orphanet Urgences
2009, https://www.orpha.net/data/patho/Pro/fr/lUrgences ScleroselLateraleAmyotrophigue-frPro106.pdf
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