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Pregled

MULTIDISCIPLINARNO ZBRINJAVANJE I
NEUROREHABILITACIJA BOLESNIKA S AMIOTROFICNOM
LATERALNOM SKLEROZOM
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Bolesnici s amiotrofi€nom lateralnom sklerozom zahtijevaju kompleksnu skrb i multidisciplinarni pristup, koji je individualno
prilagoden potrebama bolesnika. Ciljevi neurorehabilitacije moraju biti prilagodeni stadiju bolesti. U ranom stadiju bolesti
potrebno je zapoceti s fizikalnom terapijom radi o€uvanja i optimiziranja motori¢ke i respiratorne funkcije. Ve¢ u ovom
stadiju potrebno je angazirati obitelj bolesnika u provodenju odredenih aktivnosti i upoznati ih s prirodom bolesti. U kasnijem
tijeku bolesti potrebno je provoditi fizikalnu terapiju kako bi se sprije€ile respiratorne komplikacije i kontrakture, te se
primijenila adekvatna ortopedska pomagala. Nastupom dizartrije nastaje potreba za evaluacijom akta gutanja i respiratorne
funkcije. U poc€etku se primjenjuju odredeni manevri a potom nazogastri¢na sonda i perkutana gastrostoma. Primjenom
neinvazivne mehanicke ventilacije i respiratorne fizioterapije moze se odgoditi potrebu za traheostomom i invazivnhom
mehani¢kom ventilacijom. Uloga multidisciplinarnog pristupa je pruziti optimalnu medicinsku skrb, olakSati komunikaciju a

time poboljsati kvalitetu skrbi i zivota.
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UvOD

Amiotrofi¢na lateralna skleroza (ALS) je neurodegene-
rativna bolest i naj¢es¢i je oblik bolesti motornog neuro-
na (engl. Motor neuron disease) (1,2). Prvi put je opisana
1874. godine od Jeana Martina Charcota (3). U Sjedinje-
nim Americkim Drzavama poznata je pod nazivom Lou
Geringova bolest, koje je ime dobila po poznatom igra-
¢u bejzbola kojem je bolest dijagnosticirana 1939. go-
dine (1). Etiologija bolesti je za sada nepoznata, u 5-10
% je nasljedna (4). Zahvaca gornji i donji motoneuron
a manifestira se postupnom misi¢cnom slaboscu, atrofi-
jom i spasticitetom (5). Dijagnoza se postavlja temeljem
medunarodno prihvacenih kriterija (5-8). Incidencija je

2-3 na 100 000 stanovnika, s ve¢om ucestalosti u mus-
karaca (1,2-1,5:1) (9-12). Prosje¢no vrijeme od nastupa
prvih simptoma do potvrde dijagnoze je izmedu 101 18
mjeseci (3). Smrt nastupa u prosjeku 2-4 godine nakon
pojave simptoma i to zbog respiratorne insufijencije, ali
5-10 % bolesnika mogu prezivjeti i desetljece (13). Jedi-
na farmakoloska terapija odnosno lijek koji je pokazao
ucinkovitost u usporavanju bolesti je riluzol u dozi od
2x50 mg, te bi se trebao dati u ranoj fazi bolesti (5).

Cilj ovog ¢lanka je ukazati na vaznost multidiscipli-
narnog pristupa i prakti¢ne aspekte zbrinjavanja i neu-
rorehabilitacije bolesnika s amiotroficnom lateralnom
sklerozom.
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MULTIDISCIPLINARNI PRISTUP

U multidisciplinarni tim bi trebali biti ukljuceni: neu-
rolog, lije¢nik obiteljske medicine, medicinska sestra,
fizioterapeut/respiratorni terapeut, radni terapeut, lo-
goped, psiholog, dijeteticar i socijalni radnik uz dostu-
pnost pulmologa, gastroenterologa, fizijatra i zubara
(3, 5). Specijalizirane multidisciplinarne klinike mogu
poboljsati dijagnostiku i zbrinjavanje bolesnika s ALS-
om, kao i produljiti prezivljenje i poboljsati kvalitetu
zivota (3,14,15). Produljenje prezivljenja je povezano
s ve¢om uporabom riluzola, neinvazivne mehanic¢-
ke ventilacije, dijetetskih mjera i prehrane te s ranim
upucivanjem u hospicije (palijativna skrb) (5). Kvali-
teta Zivota je povezana s uporabom prikladnih poma-
gala i aplikacija (5).

RANI STADIJ] BOLESTI

U ranom stadiju bolesti, obi¢no nakon postavljanja di-
jagnoze potrebno je sukladno smjernicama bolesniku
s ALS-om ponuditi riluzol (1,3,5). U ovoj fazi bolesti
fizikalna terapija ima za cilj o¢uvanje i optimiziranje
respiratorne funkcije, svakako bi trebalo izbjegavati
pretjeranu fizicku aktivnost (16). Indikator pretjerane
(16). Preporucaju se submaksimalne aerobne vjez-
be (20-30 minuta 4-5 x tjedno) (16). Ve¢ u ovoj fazi
potrebna je primjerena komunikacija s bolesnikom i
obitelji kako bi se upoznali s prirodom bolesti, eti¢ckim
pitanjima, mogucnostima rehabilitacije, zbrinjavanja
smetnji gutanja i disanja, te ulozi skrbnika (16).

KASNI STADIJ BOLESTI

Progresijom bolesti, s obzirom na progresiju motoric-
ke slabosti, pozeljno je nastaviti s fizikalnom terapijom
u svrhu oc¢uvanja motoric¢kih funkcija, snage misica,
posebno respiratorne muskulature te prevencije kon-
traktura (16,17). U ovoj fazi bolesti potrebno je razmo-
triti te prema potrebi primijeniti ortopedska pomagala
koja omogucavaju potrebnu funkcionalnu mobilnost
kao i educirati skrbnika o sigurnom transferu bole-
snika unutar i izvan kuce (16). Nastup dizartrije moze
biti indikator zapoc¢imanja procjene funkcije gutanja i
disanja (5,16). Uz pomo¢ logopeda jednostavnim dija-
gnostickim postupcima mogu se procijeniti akusticki
parametri glasa te inteligibiliteta govora (18-20). Br-
zina izgovora rije¢i u minuti moze nam biti takoder
korisna u pracenju progresije dizartrije, te se pravo-
dobno moze optimizirati uporaba govora i smanjiti
zamor (19, 20).
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Poremecaji gutanja i prehrana

Poremecaji gutanja, disfagija, povecavaju rizik za mal-
nutriciju, aspiraciju i gusenje (1). Disfagija se moze te-
stirati pomocu ocjenskih ljestvica, videofluroskopijom
i endoskopijom (21). Pocetne smetnje gutanja mogu se
ublaziti na¢inom pripravljanja hrane, razrjedivanjem
guste i blagim zgus$¢ivanjem tekuce hrane (2,5,16). Po-
trebno je izbjegavati hranu koja se tesko Zvace i guta te
hranu mije$ane konzistencije (16). Preporuca se imati
vi$e manjih obroka tijekom dana, a 30 minuta nakon
jela biti u uspravnom polozaju kako bi se sprije¢ila as-
piracija hrane (5,16). Kod kontrolnih pregleda potreb-
no je obratiti pozornost na bulbarne simptome i mo-
guéi gubitak tjelesne mase (1,5,16). Naglo smanjenje
tjelesne tezine i niski indeks tjelesne mase povezani su
s losijim prezivljenjem (16). Visoko kalorijska i visoko
proteinska hrana je pozeljna u ranim stadijima bolesti,
a korisno je konzultirati dijeteti¢ara (1,3,5,16).

Kompenzacijske tehnike gutanja poput supraglotickog
gutanja, Mendelsohnov manevar i posturalne promje-
ne mogu bolesniku s blazim stupnjem disfagije olak-
$ati gutanje (2). Heimlichov manevar treba biti poznat
osobama koje skrbe o bolesniku i sudjeluju u njego-
vom hranjenju (2).

Nazogastri¢na sonda i perkutana gastrostoma (PEG)
imaju svoje mjesto u zbrinjavanju disfagije kada na-
vedene kompenzacijske tehnike ne dovode do zado-
voljavajuceg u¢inka, odnosno kada bolesnik ne moze
ostvariti zadovoljavajuce kalorijske potrebe organizma
(2,5,16). PEG je $iroko dostupan i standardni postu-
pak za enteralnu prehranu bolesnika s ALS-om (5).
Bolesnici s PEG-om Zive u prosjeku 1-4 mjeseca du-
lje od bolesnika koji odbiju ili nisu prikladni za PEG
(3,16). Kako bi se smanjio rizik od komplikacija, PEG
bi se trebao postaviti u pocetku bolesti dok vitalni ka-
pacitet pluc¢a ne padne ispod 50 % (5,16). Za bolesnike
s izrazenom bulbarnom simptomatologijom ili respi-
ratornom insuficijencijom pokazalo se boljim postav-
ljanje gastrostome uporabom kontrastnog sredstva
(radioloski kontrolirano) u odnosu na endoskopski
kontrolirano postavljanje gastrostome (22,23).

Poremecaji disanja

Vecina bolesnika s ALS-om umire zbog respiratorne
insuficijencije uvjetovane slabo$¢u muskulature (1).
Prvi znakovi respiratorne insuficijencije su preko-
mjerna dnevna pospanost i poja¢an umor (16).

Za monitoriranje respiratorne funkcije najéesée se
koriste i $iroko su dostupni testovi poput forsiranog
vitalnog kapaciteta i ukupnog vitalnog kapaciteta,
koji nisu toliko senzitivni za bolesnike s bulbarnom
disfunkcijom (1,5,16). Dispneja nastupa kada vitalni
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kapacitet padne ispod 50 % (16). Inicijalno zbrinjava-
nje poremecaja disanja ukljucuje respiratornu fizio-
terapiju koja uklju¢uje mobilizaciju prsnog kosa, di-
jafragmalno disanje, o¢uvanje i ¢i$¢enje di$nih puteva
i pluéne drenazne polozaje (24). Opcenito, uporabu
oksigenoterapije treba izbjegavati zbog mogucnosti
retencije CO, i suhoce usta (5). Klinicki znakovi reten-
cije CO, su jutarnje glavobolje, tremor, anksioznost,
tahikardija, anoreksija, prekomjerno znojenje (3, 5).
Retencija CO, nastupa kada snaga respiratorne mu-
skulature padne ispod 30 % (16).

U lije¢enju poremecaja disanja, u pocetku, svakako bi
prednost trebalo dati neinvazivnoj mehanickoj venti-
laciji (NIV) u odnosu na invazivnu mehanicku ven-
tilaciju (1,3,5,16). U pocetku najcesc¢e se NIV koristi
po noci zbog no¢nih hipoventilacija (5,16). Neinva-
zivna mehanicka ventilacija produzava prezivljenje za
nekoliko mjeseci, a moze poboljsati i kvalitetu Zivota
(1,5,25,26). Redovita aspiracija bronhalnog sekreta uz
primjenu uredaja za pomo¢ pri iskasljavanju vazna je
kako bi se poboljsala kvaliteta Zivota, smanjio rizik od
infekcija i povecana tolerancija na NIV (5,27). Kriteriji
za postavljanje bolesnika na NIV prikazani su u tablici
1 (2,3,5). Bolesnici s teSkom bulbarnom klini¢kom sli-
kom nisu kandidati za NIV (1, 28). Za bolesnike koji
nisu skloni traheostomiji i invazivnoj mehanic¢koj ven-
tilaciji anksiolitici mogu biti od koristi u smanjenju
anksioznosti i osje¢aju nedostatka zraka (16). Invaziv-
na mehanicka ventilacija moze produljiti prezivljenje
bolesnika s ALS-om, ali to ne utje¢e na poboljsanje
kvalitete zivota te su takvi bolesnici pod rizikom da
razviju stanje ,,Jocked-in“ sindroma (5).

Tablica 1.
Indikacije za primjenu neinvazivne mehanicke ventilacije

Indikacije za neinvazivnu mehanicku respiraciju*

Simptomi/znaci Abnormalna respiratorna funkcija
na testovima

Jedan od sljededeg: Jedan od sljedeceg:

Dispneja Forsirani vitalni kapacitet <80 %
Tahipneja Snif nasal pressure <40 cm H,0
Ortopneja Maksimalni inspiratorni tlak (Pl

maks) <60 mm H,0

Nocna hipoventilacija — poremecaj | Zna¢ajna noéna desaturacija
spavanja potvrdena oksimetrijom
Jutarnji parcijalni tlak ugljicnog
dioksida (p CO,) >45 mm Hg

Jutarnje glavobolje

Uporaba pomocne respiratorne
muskulature u mirovanju

Paradoksno disanje

Prekomjeni dnevni umor

Prekomjerna dnevna pospanost
(Epworthova ljestvica pospanosti >9)

*Modificirano prema Bilic E, Bedlack RS, Aggarwal S, te
Andersen PM i sur. (2,3,5)

SIMPTOMATSKA TERAPIJA

Simptomatska terapija je sastavni dio zbrinjavanja bo-
lesnika s ALS-om (3). U¢inkovitom uporabom simp-
tomatske terapije moze se poboljsati kvaliteta Zivota i
povecati samostalnost (2,3). U tablici 2. prikazana je
farmakoloska i nefarmakoloska terapija nekih simpto-
ma ALS-a (2,5).

Tablica 2.
Simptomatska terapija bolesnika s ALS-om.
Simptomatska farmakoloSka i nefarmakolo$ka terapija nekih
simptoma ALS-a*
Simptom Farmakolo$ka terapija NefarmakoloSka terapija
Levetiracetam Masaza
Bolni gréevi | Karbamazepin Fizioterapija
Magnezij Hidroterapija
Baklofen Fizikalna terapija
Spasticitet | Tiazanidin . .
) Hidroterapija
Levetiracetam
Amitriptilin Mehanicka sukcija/
Salivacija Atropin aspirator
Botulinum toksin Iradijacija parotida
Uredaj koji stimulira
Bronhalna | Mukolitik kasalj
sekrecija Metoprolol/propranolol Mehanitka sukcija /
aspirator
PatoloSki | Amitriptilin Psiholoski suport obitelj
plac i smijeh | Fluvoksamin
Amitriptilin
" Mirtazapin I
Depresija Selektivni inhibitori ponovne PaihioloSki suport
pohrane serotonina - SSRI
Diazepam
. Lorazepam S
Anksioznost Selektivni inhibitori ponovne PsiholoSki suport
pohrane serotonina - SSRI
Amitriptilin
Nesanica Mirtazapin Higijena spavanja
Hipnotik
Umor Modafinil Evalu:_a_cija respiratorne
funkcije
Hidracija
Konstipacija | Blagi laksativi Povecani unos vlaknaste
hrane
- Nesteroidri antireumatic m‘s‘;‘;gkt“ra
Opioidi .
Hipnoza

*Modificirano prema Bilic E, Andersen PM i sur. (2,5)

Zbrinjavanje dispneje

Za bolesnike koji nisu skloni mehanic¢koj ventilaciji in-
termitentna dispneja koja je kra¢a od 30 minuta moze
se zbrinjavati pomoc¢u benzodiazepina (npr. lorazepam
0,5-2,5 mg sublingvalno), a dulja od 30 minuta morfij-
skim preparatima (5,29). U sluc¢aju kronic¢ne dispneje
moze se primjenjivati morfin peroralno (2,5 mg 4-6
puta/dan), u tezim slucajevima i parenteralno (poceti
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sa 0,5 mg/h i titrirati dozu). Zbog hiperkapnijom uzro-
kovanog nemira i konfuzije mogu se davati neurolepti-
ci (npr. klorpromazin 12,5 mg svakih 4-12 sati) (5,29).

KOMUNIKACIJA

U pogledu komunikacije postoje dvije klju¢ne tocke, prva
se odnosi na komunikaciju izmedu lije¢nika i bolesnika/
skrbnika vezane za samu bolest, dok se druga odnosi na
komunikaciju u samoj bolesti zbog dizartije (2,5). Sva-
kako, na komunikaciju mogu utjecati i drugi parametri
poput kognitivnih smetnji, oko 5-15% bolesnika s ALS-
om ima frontotemporalnu demenciju (30,31).

Od postavljanja dijagnoze do kraja lijeCenja bolesnika
komunikacija s bolesnikom i obitelji zahtijeva odrede-
ne vjestine i znanja kako bi se na ispravan nacin i na
vrijeme raspravila vazna pitanja vezana za zbrinjavanje
bolesnika s ALS-om (5). Vise od polovice bolesnika i
skrbnika nije zadovoljno na¢inom na koji je dijagnoza
saoplena (32-34).

U ranim stadijima, kao $to je navedeno, potrebno je
adekvatno informirati bolesnika i skrbnike o prirodi
bolesti i mogu¢nosti lijecenja (2,5,16). Preporuca se
bolesnika pitati za njegove Zelje i stavove u svezi s po-
stupcima u fazi respiratorne insuﬁcijencije (2,5,16,29).
Ve¢ u ranim stadijima, a osobito u kasnijim stadijima
bolesti kada zbog bulbarne slabosti nastupe smetnje
govora mozemo se posluziti kompenzatornim komu-
nikacijskim strategijama, te koristiti augmentativna i
alternativna komunikacijska pomagala (engl. augmen-
tative and alternative devices) kako bi odrzali i pobolj-
$ali komunikaciju s bolesnikom (3,16,35). Augmenta-
tivna komunikacijska pomagala koriste se dok je govor
oc¢uvan, dok alternativna kada bolesnik ne moze go-
voriti (3). U ova pomagala spadaju: pojacivaci glasa,
daske za pisanje, komunikacijske daske i signalni su-
stavi (3). Visoko sofisticirana komunikacijska pomaga-
la omogucuju pretvaranje teksta u govor ili koristenje
sacuvanih poruka. Osim toga, ova tehnologija omogu-
¢uje bolesniku s ALS-om rukovanje s ku¢anskim apa-
ratima, televizorom, telefonom, otvaranje vrata...(3).

PALIJATIVNA SKRB

S obzirom na narav bolesti palijativna skrb je jednu od
upori$nih to¢aka kada se unato¢ prethodno poduzetim
mjerama stanje bolesnika dode u terminalni stadij. Cilj
palijativne skrbi je osigurati bolesniku i obitelji najbolju
mogucu kvalitetu zivota (3). Bolesniku je potrebno u
ponuditi informacije povezane s palijativnom skrbi ve¢
u pocetku bolesti (5). Vazno je pomodi bolesnicima i
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pruzateljima njihove skrbi da budu informirani o lije-
¢enju i njezi te odlukama vezanim za sam kraj Zivota
(36). Smjestaj u hospicije pomaze poboljsanju kvalitete
zivota bolesnika s ALS-om (5). Simptomatska terapija
u ovom stadiju bolesti takoder treba pruziti bolesniku
bolju kvalitetu Zivota (3). Kao i u prethodnim stadijima
bolesti, ovdje je mozda od najveceg znacenja biti upo-
znat s bolesnikovim Zeljama vezanima za kraj Zivota, a
bolesnik bi trebao biti ve¢ upoznat s pravnim propisima
povezanim s krajem zivota (5). Iako bolesnici s ALS-om
znaju promijeniti svoja misljenja vezana za kardiopul-
monalnu reanimaciju i uporabu mehanicke ventilacije
(3). Za veliku vecinu bolesnika koji odluce da ne Zele
uporabu mehanicke ventilacije potrebno je osigurati
uvjete kako bi osobe uklju¢ene u palijativnu skrb mogle
kontrolirati simptome u ovoj fazi bolesti (1).

ZAKLJUCAK

Osim same misi¢ne slabosti cijeli niz izravnih i neiz-
ravnih posljedica gubitka motorickih neurona dodat-
no naru$ava kvalitetu Zivota oboljelih o ALS-a za $to
je potrebna adekvatna farmakoloska i nefarmakoloska
terapija u ovisnosti o stanju bolesnika i stadiju bolesti
(2). Iskljucivo se multidisciplinarnim pristupom moze
bolesnicima s ALS-om omoguciti adekvatna neuro-
rehabilitacija i bolja kvaliteta Zivota. Dobra koordi-
nacija svih ¢lanova tima i dobra suradnja s obitelji ili
skrbnicima te primarnom zdravstvenom zastitom uz
kvalitetnu i sveobuhvatnu edukaciju klju¢ su uspjesne
neurorehabilitacije oboljelih od ALS-a (37).
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SUMMARY

MULTIDISCIPLINARY MANAGEMENT AND NEUROREHABILITATION OF PATIENTS
WITH AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS

H. BUDINCEVIC*?, A. MARCINKO BUDINCEVIC!?, M. KOS, S. VLASIC?, J. BARTOLOVICY, S. BENKO?,
V. OSTOJIC* and S. SOLDO BUTKOVIC?¢

ISveti Duh University Hospital, Clinical Department of Neurology, Clinical Department of Cerebrovascular
Diseases and Intensive Neurology, *Josip Juraj Strossmayer University, Osijek School of Medicine, Osijek, Sveti
Duh University Hospital, *Clinical Department of Physical Medicine and Rehabilitation. *Clinical Department
of ENT and Head and Neck Surgery, °Clinical Department of Internal Medicine, Division of Clinical
Immunology, Rheumatology and Pulmonology and °Osijek University Hospital Center, Clinical Department of
Neurology, Osijek, Croatia

Patients with amyotrophic lateral sclerosis require comprehensive care with a multidisciplinary approach, which is
individually adjusted to each patient. The goals of neurorehabilitation should be adjusted to the stage of disease. In early
stages, physical therapy is focused on preserving and optimizing motor and respiratory function. At this stage, family
should be involved to partake in desired activities and be informed regarding the natural course of the disease. In late
stages, physical therapy is focused on preventing respiratory complications and contractures, and orthotics may also be
recommended. The onset of dysarthria should trigger swallowing and pulmonary function testing. Swallowing maneuvers
should be tried at the onset of symptoms, later feeding tubes or percutaneous gastrostomy tube is necessary. Noninvasive
mechanical ventilation may delay the need of tracheostomy and invasive mechanical ventilation. The key objectives of
multidisciplinary teams are to optimize medical care, facilitate communication, and thus to improve the quality of care and
quality of life.

Key words: neurorehabilitation, amyotrophic lateral sclerosis, management, multidisciplinary approach
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