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Sazetak

Mnoge su neurolosSke bolesti progresivne i neizljeCive. Ispravno zbrinjavanje bolesnika u poodmaklim stadijima tih bolesti
zahtijeva primjenu principa palijativne medicine. Ovaj princip treba biti primjenjen kod svih neurodegenerativnih bolesti koje
prouzrokuju patnju kod oboljelih i ¢lanova njihovih obitelji. Ispravna dijagnoza, istanana komunikacija o dijagnozi i prognozi
bolesti, ukljucivanje bolesnika i njegove ili njezine obitelji u proces donosenja odluka i planiranja skrbi tijekom lijeCenja osnove su
dobrog klinickog postupka. Mutidisciplinarni pristup u okvirima palijativne skrbi moZe poboljSati kvalitetu Zivota oboljelog i njegove
obitelji. Ovim preglednim radom zelimo ukazati na znacaj adekvatne komunikacije i prio¢avanja istine bolesniku i njegovateljima,
mogucénost primjene neinvazivne ventilacije, gastrostome, potrebe prepoznavanja klinickih i socijalnih ucinaka kognitivhog
osteéenja, te potrebe za Sirom edukacijom zdravstvenih djelatnika o principima palijativne skrbi i njenoj primjeni u praksi u
podrudju zbrinjavanja bolesnika s neuroloskim bolestima

Kljucne rijeci: palijativna skrb, amiotroficka lateralna skleroza/ bolest motornih neurona, neuroloske bolesti, kvaliteta Zivota,
umiranje

Abstract

Many neurological diseases are progressive and not curable, but are treatable and in advanced stages demand application of
palliative care principles. These principles should be applied to all neurodegenerative diseases that cause suffering of patients
and their families. The right diagnosis, sensitive communication about diagnosis and prognosis of disease, involvement of the
patient and his or her family in the decision making process with positive care plan are the cornerstone of good clinical
management. Palliative care with multidisciplinary approach can prolong and maintain quality of life. It is emphasized the
importance of communication between the care team, the patient and his or her family, access to non-invasive ventilation, future
research on the effectiveness of gastrostomy, recognition of the clinical and social effects of cognitive impairment, the need for
education of healthcare workers in palliative care principles and application of these principles in management of advanced
neurological disease.
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Uvod

Palijativna skrb predstavlja sveobuhvatni pristup koji je usmjeren na poboljSanje kvalitete Zivota bolesnika i njihovih obitelji kada
su suoceni s problemima vezanim uz bolest koja ugrozava zivot, a provodi se putem ranog otkrivanja i kvalitetne procjene i
lijecenja boli i ostalih problema, bilo fizickih, psihosocijalnih , te duhovnih (1). Palijativha skrb predstavija osnovno ljudsko
pravo. Mnoge neurolosSke bolesti su progresivne i neizljecive, a u uznapredovalim stadijima ovih bolesti terapijske mogucnosti su
vrlo ogranicene. Ispravno zbrinjavanje takvih bolesnika zahtjeva od neurologa da razumije i primjenjuje principe palijativne skrbi
u radu s ovim bolesnicima.

Potreba za palijativnom skrbi u neurologiji se naj¢es¢e povezuje s amiotrofickom lateralnom sklerzom (ALS)/ bolesti motornih
neurona (MND) koja je progresivna, neizljeCiva neurodegenerativnha bolest koja nastaje zbog selektivnhog ostecenja neurona
mozdane kore, mozdanog debla i ledne moZdine. Terapijske mogucnosti su vrlo ogranitene i kod ove bolesti je loSa prognoza
pravilo, a ne izuzetak. No i druge neuroloSke bolesti poput multiple skleroze, Parkinsonove bolesti, Huntingtonove koreje,
progresivne supranuklerane paralize, Creutzfeldt-Jakobove bolesti, Alzheimerove bolesti tj. demencije, teskih oblika
neuromuskularnih bolesti, kao i bolesti iz grupe zlo¢udnih novotvorina, u svojim uznapredovalim stadijima zahtjevaju primjenu
principa palijativne skrbi u olakSavanju patnje i osiguravanju bolje kvalitete Zivota.

Koliko je ovaj pristup i postupak vazan govori i podatak da je 1999.godine American Academy of Neurology objavila publikaciju s
smjernicama o skrbi bolesnika oboljelih od ALS/MND (2). Slijedile su je smjernice ostalih udruZzenja: Association of British
Neurologists 1999.godine i European ALS Consortium 2005.godine (3) koje su takoder nastojale obuhvatiti sve aspekte njege.
Takoder su 2004.god. objavljene snjernice Motor Neurone Diseasse Association usmjerene na prehranu (4), a isto udruzenje
izdalo je 2006.god. smjernice u fokusirane na respiraciju(5). Godine 2005. Amyotrophic Lateral Sclerosis Association Peer
Working Group on End-of-Life Care izdala je smjernice fokusirane na probleme vezane uz kraj zivota (6). Postojanje ovolikog
broja smjernica razli¢itih asocijacija govori o tezini i slozenosti problema.

Tijek palijativne skrbi kod oboljelih od ALS/MND

Osnovni postupci u palijativnoj skrbi oboljelih od ALS/MND (a koji se mogu primjeniti i na druge neurolosSke bolesti ) su povezanis
tijekom razlicitih faza bolesti (7). Prvi od njih je priopéavanje istine tj. loSe vijesti u vezi bolesti samom bolesniku. Ovaj razgovor
predstavlja osnvni eticki zahtjev za koji lije¢nik mora naci vremena, a tajenje istine od bolesnika je propust koji se u SAD i sudski
kaznajva. Sam postupak priop¢avanja istine u SAD je posebno razraden u “SPIKES protokolu” koji je posebni oblik “skill training”
tj. usvajanja vjestine u komunikaciji izmedu lije¢nika i bolesnika i primjenjuje se zajedno s drugim medicinskim postavkama (8) .
Definicija loSe vijesti glasi da je to svaka informacija koja se suprotstavlja i znacajno djeluje na osobni pogled pojedinca na
njegovu ili njenu buducnost. SPIKES je kratica prvih slova rijedi Setting up, Perception, Innovation, Knowledge, Emotions and
Strategy koje predstavljaju Sest koraka u postupku priopéavanja istine bolesniku. Prvi korak (setting up) jest zapocinjanje ovog
procesa za koji treba osigurati prikladno okruZenje i dovoljno vremena za razgovor s bolesnikom, u mironoj atmosferi, licem u lice
, bez prekidanja i upadica sa strane. Drugi korak (perception) se odnosi na sposobnost shvacanja bolesnika i na odredenje
njegovih potreba za saznanjem o vlastitom stanju postujuc¢i njegovo pravo na razli¢ite osjeéaje, brige i stavove. Tredi korak
(innovation) znaci da unosimo promjene u Zivot bolesnika novim informacijama koje nudimo i dajemo na trazenje bolesnika i to
rijeCima koje su prikladne i razumljive. Pri tom treba rafunati s mogucnos¢u da neki ljudi ne zele saznati istinu ili da pacijent
donosSenje odluka prepusta nekom clanu obitelji ili osobi od povjerenja. Taj stav takoder treba posStovati. Cetvrti korak
(knowledge) je opskrlelvanJe bolesnika znanjem o bolesti na njemu razumljiv nacin ukljucujuéi rasparavu o simptomima,
znakovima, mogucoj terapiji i opcijama lijeCenja. Postoje i uvrijezene zablude koje treba razmotriti. Terapija riluzolom u dozi 100
mg/dan produzava prezivljavanje za 2-3 mjeseca nakon 18 mjesedci lijecenja, ali ima marginalni uc¢inak na stupanj funkcionalnog
propadanja, a u uznapredovalom stadiju bolesti male je ucinkovitosti. ALS/MND se klasi¢no opisuje kao “progresivna bezbolna
slabost” i uistinu sama degeneracija neurona nije bolna, no nastale kontrakture u zglobovima, spazam i gréevi, u kombinaciji s
nepokretnoscu, izvor su boli i bol je kod ovih bolesnika vrlo ¢esto neprepoznata i nedovoljno tretirana. S gubitkom pokretljivosti
problem kontrole sfinktera dolazi u prvi plan, kao i pojava dekubitusa. Moguca je pojava paralize o¢nih pokreta, a zabluda je da
svi bolesnici ostaju lucidni do kraja Zivota. U 10-20% bolesnika javlja se fronto-temporalna demencija povezana sa degeneracijom
frontotemporalnog reznja koja obi¢no progredira i narusava vizuospacijalne, kognitivne i govorne sposobnosti, otezava uvid
bolesniku u njegovo stanje i donosenje odluka. Znaci kognitivnhog propadanja ubrzavaju potrebu diskusije o odlukama o kraju
zivota. Vrijeme za ovu raspravu individualno je za svakog bolesnika i ovisi o njegovom stanju (9) . U obzir treba uzeti i moguci
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koomorbiditet, posebno ukoliko postoji dijabetes, hipertenzija, sréana bolest, kroni¢na pluéna bolest, hipertrofija prostate ili
osteoartritis koji ¢e dodatno oteZzati bolesnikovo stanje. Peti korak (emotions) je istraZziti i razmotriti kako se pacijent osjeca u
vezi svog stanja i svoje bolesti, dok Sesti korak (strategy) trazi da se zajedno sa pacijentom i njegovom obitelji, ali u prvom redu
s pacijentom napravi startegija kojom ¢e se i¢i naprijed. Ovaj cijeli postupak moze trajati i tijekom viSe susreta, a u konacnici bi
trebao omoguciti bolesniku autonomiju u odlucdivanju i donoSenju uputa za postupke koji ¢e se primjenjivati u buduéem tijeku
bolesti, posebno u potencijalno ocekivanoj situaciji da u datom trenutku bolesnik nije sposoban donijeti odluku ili je priopditi.U
cijelom ovom postupku treba voditi racuna da koliko god je bitno dati bolesniku istinite informacije, mudro je i humano ne unistiti
svaku nadu u pogledu prognoze bolesti i buducnosti. Nacin na koji se razgovor vodi bitan je za svaki dalji odnos izmedu lijecnika i
pacijenta, a ulozeni trud proporcionalan je kasnijem zadovoljstvu kako bolesnika tako i njegovih njegovatelja, dok je utisak
bezosjecajnost najceséi uzrok ljutnje i nesporazuma (10) .

Postupci koji slijede nakon priop¢avanja istine (a nerijetko idu i paralelno s njim) su: psiholoska potpora, tretman pojedinih
simptoma, odluke o primjeni perkutane gastrostome (PEG) i neinvazivne mehanicke ventilacije (NIMV), kao i odluka o kraju zZivota.
Sve svoje odluke bolesnik bi trebao pohraniti u pismenom obliku, a ukoliko tijekom bolesti dode do promjene stavova i odluka
tada i ove pismene upute treba promjeniti. Palijativna skrb nadalje obuhvaca pomo¢ bolesniku i njegovoj obitelji tijekom
terminalnog stadija bolesti i smrti, kao i savjetovanje tijekom Zalovanja. Kad je u pitanju psiholoska potpora onda je jasno da se
palijativna skrb temelji na mulidisciplinarnom pristupu i da je psiholog nezaobilazan ¢lan tima.

Istrazivanja su pokazala da su najcesc¢i simptomi kod ovih bolesnika u zadnjim danima Zivota: otezana komunikacija, dispenja,
nelagoda neovisna o bolovima, nesanica, depresija, epizode gusenja i jaki bolovi (11) . Kod tegoba u vidu otezane komunikacije
bitno je naglasiti da bolesnici uglavnom daju prednost govornoj komunikaciji kad god je to moguce i tek tada prelaze na druge
mogucnosti. Potrebna je suradnja s logopedom, primjena augmentativnog govora te respiratornih vjezbi kojima se Stedi snaga
muskulature, rad na suradnji sa njegovateljem, te upoznavanje s multimodalnim tehnikama uz pomo¢ kojih bolesnik moze
produziti vrijeme adekvatne komunikacije sa svojom okolinom.

Ublazavanje pojedinih simptoma

Za ublaZzavanje pojedinih simptoma postoji niz lijekova, ali ne treba zaboraviti niti ostale mjere koje mogu umanjiti nelagodu,
smanjiti bol i poboljSati kvalitetu zivota. To su u prvom redu razna pomagala koja Cesto neprirodne polozaje ¢ini udobnijima,
primjena fizikalne terapije u vidu kineziterapije, masaze, hidroterapije , uvijek vodedi rau¢una o adekvatnoj analgeziji. Poseban
znacaj ima psiholoSka pomo¢, adekvatno okruzenje i socijalni kontakti, kao i duhovna skrb.

Za ublaZavanje gréeva i spasticiteta od lijekova tu su lioresal, tizanidin, karpamazepin, gabapentin, Botulinum toxin typ A, ali i
fizikalna terapija. Za izraZzenu salivaciju pomo¢ je u primjeni atropina, hioscin-butilbromida, amitriptilina, te metodama koje
ukljucuju sukciju sline, injekcije botulinum toxina u parotidne Zlijezde kao i zracenje zlijezda slinovnica. Kod laringospazma koji
uglavnom spontano prolazi od pomoc¢i moze biti lorazepam ili klonazepam, ali i upudivanje bolesnika da je ovaj zastrasujuci
osjecaj nemogucnosti disanja koji traje nekoliko sekundi prolazan, te da je pritom vazno ostati smiren, ponavljajuéi u sebi npr. ,
ja mogu disati® i uvladiti zrak u nosnice, te ponavljati akt gutanja. Izrazena bronhalna sekrecija moze se smanjiti primjenom
karbocisteina, propanolola, sukcijom sline uz adekvatnu hidraciju, te primjenom insuflator-eksuflator sistema. Za bolove na
raspolaganju nam stoji dosta Siroka paleta lijekova od obi¢nih analgetika do opioida, uz stalnu brigu o udobnosti pri leZanju kao i
tijekom dnevne i noéne njege, te polozajima tijela koji mogu pogorsati ili izazvati bolove.

Kod pseudobulbarne simptomatologije u vidu emocionalne labilnosti i prisilnih fenomena pomo¢i moze primjena antidepresiva i
levodope, a za depresiju u prvom redu amitriptilin i citalopram uz psiholoSku pomo¢ i savjetovanje. Anksioznost se kupira
primjenom lorazepama i midazolama, nesanica amitriptilinom i zolpidemom uz brigu oko poloZaja tijekom nodi i preispitivanje
adekvatne analgezije. Za konstipaciju tu su u prvom redu adekvatna hidracija uz prehranu bogatu viaknima, te laksativi.

Dispnea i respiratorna insuficijencija

Dispnea je znak respiratorne insuficijencije, a raspiratorno zakazivanje je naj¢eséi uzrok smrti. Dijafragma i respiratorni misic¢i su
zahvaceni boles¢u u razli¢itom intenzitetu i ne postoji pouzdana metoda za predvidanje kada ¢e se to dogoditi.

Zadnjih 10 godina znanje o respiratornoj insuficijnciji je dramati¢no poraslo, a potpora disanju i intervencije u respiratornom
traktu imaju vedi utjecaj na prezivljavanje i kvalitetu Zivota nego i jedan drugi tretman(12) . Prema parametrima American
Academy of Neurology iz 1999.godine indikacije za NIMV su FVC manji od 50% i simptomatska hipoventilacija. Noviji stavovi daju
prednost klini¢koj slici s pojavom simptoma vezanih uz noénu hipoventilaciju, redovito sa dispenom i ortopneom, dok se kao dokaz
respiratorne slabost vrednuje FVC <80% , vitalni kapacitet u leZe¢em poloZzaju manji za 25% od onog u sjedec¢em poloZaju ili
prilikom stajanja, te dokaz ili jutarnje hiperkapnije (PCO2 >6,5kPa) ili znacajne noc¢ne desaturacije kisikom (manje od 90% u
periodu duzem od 5% vremena spavanja) (13). Kontraindikacije za NIMV su povraanje, izraZena distenzija Zeludca i
klaustrofobija. Cesto su slabost kasljanja i teSkoée sa odstranjivanjem sekreta zbog slabosti ekspiratorne muskulature najveci
problem za pacijenta. Ukoliko dode do daljnjeg pada respiratorne funkcije u obzir dolazi invazivha mehanicka ventilacija (IMV) tj.
traheotomija. Ovom primjenom IMV bolesnik moze doseci “locked in” stanje u kojem ne moZe vise komunicirati. Ukoliko nema
jasnih uputa za ovu situaciju veliki je problem donijeti odluku o daljim postupcima. Zato ako je bolesnik odlucio da se primjenjuje
invazivna mehanicka ventilacija tada izmedu njega i onih koji ga njeguju mora postojati suglasnost o okolnostima u kojima ¢e ova
potpora biti obustavljena(13). Istrazivanja o ucestalosti IMV(14) pokazuju da je ona u SAD 2% (n =1458) , u Velikoj Britaniji 0%
(n=50), Njemackoj 3% (n=121)( od toga 66% ucinjeno kao hitna intubacija, a 81% bez informiranog pristanka bolesnika), dok
je u Japanu zabiljezena u 45% bolesnika. Ova razli¢itost djelom proizlazi iz ¢injenice da u Velikoj Britaniji ovaj postupak ne
pokriva nacionalno zdravstevno osiguranje, dok su u Japanu troskovi postupka placeni, jaka je potpora lijecnika ovoj metodi kao i
snazan utjecaj udruga oboljelih, a prisutna je i tradicija priopéavanja istine i suo¢avanja sa smréu. Cinjenica je da NIMV produzuje
zivot duze (od nekoliko mjeseci do nekoliko godina) od riluzola i da predstavlja glavni napredak u tretmanu ALS/MND.

Disfagija i prehrana

Uz uobifajene preporuke i primjenu prehrambenih rezima najpovoljnijih za pojedinacno stanje bolesnika zavisno od sposobnosti
zvakanja, gutanja i probavnih tegoba, najviSe se rasprava vodi o enetralnoj prehrani, najéesée u vidu perkutane endoskopske
gastrostome (PEG). Nema sigurnog dokaza da ona utjee na povecano prezivljavanje, no to moze biti povezano i sa vremenom
pocetka enetralnog hranjenja (12), te neki autori smatraju da primejna PEG-a moZe produZiti preZivljavanje i poboljsati kvalitetu
Zivota ako se s njom zapoclne relativno rano tijekom tretmana ALS/MND, no to nije opcenit stav (15). Potrebna su dalja
istrazivanja na tom podrudju uz napomenu da PEG ne eliminira rizik od aspiracije i aspiracijske pneumonije i da rizik od aspiracije
nije indikacija za primjenu ove metode.

Terminalna faza

Respiratorno zakazivanje je naj¢esci uzrok smrti i smrt moze nastupiti naglo, a to se obi¢no dogada tijekom noci. Mnogi bolesnici
strahuju od smrti guSenjem, iako istrazivanja pokazuju da vecina oboljelih od ove bolesti, viSe od 90%, umire smireno i da je
gusenije rijetko (12).

Zakljucak

Multidisciplinarni palijativni pristup moZe produziti prezivljavanje bolesnika i poboljSati kvalitetu Zivota kako njemu tako i njegovoj
obitelji. Neophodno je da zdravstveni radnici poznaju i primjenjuju principe palijativhe skrbi u svom radu.
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