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Sazetak

Amiotrofi¢na lateralna skleroza neuroloska je bolest koja zahvaca gornje i donje motorne
neurone. Incidencija bolesti je da obolijeva 1-2 osobe na 100 000. Vecina oboljelih umre unutar
3 do 5 godina od postavljanja dijagnoze. To¢na patogeneza bolesti i dalje se ne zna. Postoji par
teorija od kojih je jedna da prisutnost slobodnih radikala zbog mutacije gena koji kodira
bakar/cink superoksid-dismutazu uzrokuje propadanje ziv€anih stanica. U ranom stadiju bolesti
javlja se slabost u misSi¢ima, trzanje i gréenje. Progresijom bolesti dolazi do poteskoca u hodu,
govoru, gutanju i disanju. Zbog toga $to se to¢na etiologija bolesti ne zna, jedini dopusten lijek
je riluzol, antiglutamat, koji moze produziti zivot pacijenta. Ostala terapija koja se daje je samo
simptomatska. Sama dijagnoza postavlja se dosta kasno, cak 1 do 14 mjeseci od pojave prvih
simptoma jer specifi¢an biomarker za postavljanje dijagnoze ne postoji, ve¢ se ona temelji samo
na prepoznavanju simptoma. Dijagnosticke pretrage su neuroloski pregled, elektrofizioloska
ispitivanja, laboratorijski testovi. U ovoj bolesti, jako je bitna komunikacija sa pacijentom,
multidisciplinarni pristup te palijativna skrb. U lijeCenje pacijenta s ALS-om ukljuceni su
lije¢nik opée medicine, fizioterapeut, medicinska sestra, neurolog, logoped, psiholog, socijalni
radnik, pulmolog, gastroenterolog, fizijatar i stomatolog. Palijativna skrb je cjelovita briga za
osobu koja vise ne reagira na ostale oblike lije¢enja te je usla u terminalnu fazu bolesti. Cilj joj
je osigurati bolju kvalitetu pacijentu te pomoc¢i obitelji bolesnika. Cilj ovog rada je prikazati

kvalitetu zivota oboljelih od ALS-a kroz odabrani slucaj.

Kljuéne rije€i: amiotrofi¢na lateralna skleroza, dijagnoza, multidisciplinarni pristup,
palijativna skrb



Summary

Amyotrophic lateral sclerosis is a neurological disease that affects the upper and lower motor
neurons. The incidence of the disease is that it affects 1-2 people per 100,000. Most of the
affected people die within 3 to 5 years of diagnosis. The exact pathogenesis of the disease is
still unknown. There are a couple of theories, one of which is that a mutation in a gene encoding
copper / zinc superoxide dismutase releases free radicals which cause nerve cell breakdown. In
the early stages of the disease muscle weakness, twitching and cramping occur. As the disease
progresses, there are difficulties in walking, speaking, swallowing and breathing. Because the
exact etiology of the disease is not known, the only drug allowed is riluzole, an antiglutamate,
which can prolong a patient’s life. Other therapy given is only symptomatic. The diagnosis
itself is made quite late, even up to 14 months from the onset of the first symptoms, because
there is no specific biomarker for making the diagnosis, but it is based only on the recognition
of symptoms. Diagnostic tests are neurological examination, electrophysiological tests and
laboratory tests. In this disease, communication with the patient, multidisciplinary approach
and palliative care are very important. The treatment of a patient with ALS includes a general
practitioner, physiotherapist, nurse, neurologist, speech therapist, psychologist, social worker,
pulmonologist, gastroenterologist, physiatrist and dentist. Palliative care is a holistic care for a
person who no longer responds to other forms of treatment and has entered the terminal phase
of the disease. Its goal is to ensure better quality for the patient and to help the patient's family.

The aim of this paper is to show the quality of life of ALS patients through a selected case.

Key words: amyotrophic lateral sclerosis, diagnosis, multidisciplinary approach, palliative care



Popis koriStenih kratica

ALS amiotrofi¢na lateralna skleroza

NIV neinvazivna mehanicka ventilacija

FTD frontotemporalna demencija

AAK Alternativna i augmentativna komunikacija

BCI brain computer interface

PEG perkutana endoskopska gastrostoma

MKB multidisciplinarnu kliniku za bol

SSRI selektivni inhibitori ponovne pohrane serotonina
GMN gornji motorni neuron

DMN donji motorni neuron
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1. UvOD

Amiotrofi¢na lateralna skleroza (ALS) bolest je motori¢kih neurona. Ve¢im dijelom
bolest je sporadicna, a kod manjeg dijela bolesnika nasljedna. Proces bolesti zapocinje u
motori¢kim neuronima perifernog i srediSnjeg Zivéanog sustava i motorickih puteva [1]. ALS
je prvi opisao francuski neurolog Jean Martin Charcot, 1969. godine. Upravo on je uocio da
pored atrofije miSi¢a u ovoj bolesti postoji skleroza bo¢nih snopova kraljezni¢ne mozdine. ALS
se jo$ naziva i bolest Loua Gehriga, poznatog ameri¢kog igraca bejzbola, oboljelog od ove
bolesti [2]. Zivéani sustav dijeli se na periferni, sredisnji i vegetativni Zivéani sustav. Sredisnji
ziv€ani sustav sastoji se od kraljezni¢ne mozdine i mozga. Graden je od velikog broja stanica,
medusobno povezanih u jednostavnije ili slozenije neuronske spojeve. Periferni Ziv€ani sustav
sastoji se od ziv€anih vlakana i njihovih snopova koji povezuju sredi$nji ziv€ani sustav s

receptorima i efektorima na povrsini i u dubini svih dijelova tijela [3].
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ALS se javlja sporadi¢no izmedu 40-60. godine zivota [1]. U samo pet posto slucajeva bolest
se javlja prije 30-te godine zivota. Muskarci obolijevaju ¢eSée iako posljednja istrazivanja
pokazuju kako se omjer spolova sve viSe izjednacava. Razlika u zahvacenosti spolova moze se
objasniti u protektivnoj ulozi hormona u Zena 1 manjoj izloZenosti tezim fizickim naporima [3].
Incidencija ALS-a je oko 1-2 oboljela na 100000 osoba [1]. ALS se pojavljuje podjednako u
cijelome svijetu s izuzetkom Tihog oceana. Tamo je prevalencija 50-100 puta veéa nego u

ostatku svijeta [3].

Kod ALS-a radi se o kombinaciji spinalne miSi¢ne atrofije i degeneracije piramidnih putova
[2]. Klini¢ki simptomi obi¢no pocinju znacima oste¢enja donjih motorickih neurona i oStecenja
kortikospinalnih i/ili kortikobulbarnih puteva. Rjede su prvi simptomi izolirano oStec¢enje
gornjih motori¢kih neurona uz kasniji razvoj ostec¢enja donjih motoric¢kih neurona [1]. Kod
vecine pacijenata s ALS-om, kognitivne funkcije su ocuvane. Oko 50% oboljelih ima odredeni
stupanj kognitivnih smetnji i smetnji ponasanja. Oko 15% bolesnika zadovoljava kriterije za
frontotemporalnu demenciju. Kod frontotempolarne demencije (FTD) dolazi do progresivnog
razvoja poremecaja ponasanja, promjena osobnosti i govora. Ponasanje moze biti djetinjasto te
se javljaju paranoidne ideje. Medutim, teSka demencija se nikada ne razvija, a depresija je
najées¢i psihicki poremecaj kod ALS-a [3]. Prvi znakovi su pretjerana dnevna pospanost i
pojac¢an umor. ALS najcesce zapocinje sa slaboscu i redukcijom misi¢nog volumena na malim
miSi¢ima Saka, ramena, glutearne ali i bulbarno inervirane muskulature s razvojem motoricke
slabosti, hipotonije, hiporefleksije i fascikulacija [1]. Nema jasnog pravila koji je prvi simptom,
ali posljednji simptom je slabost respiratorne muskulature i to je najces¢i uzrok smrti. Kod jedne
tre¢ine pacijenata javlja se bulbarni oblik bolesti. PoCetni simptomi su smetnje gutanja i govora.
Govor je dizartican , a gutanje krute i tekuce hrane otezano. Postoje i pseudobulbarni simptomi
poput emocionalne labilnosti, patoloSkog smijeha i placa. Pseudobulbarne simptome ne
nalazimo kod svih pacijenata [3]. Bolesnik obi¢no nema boli, osim eventualno bolnih gréeva

misic¢a koji se pojavljuju u mirovanju ili nakon fizi€ckog napora.

Na ALS se moze posumnjati kada se kod pacijenata srednje zivotne dobi relativno brzo razvija
spasti¢na i atrofi¢na slabost bez znatnih osjetnih ispada. Dijagnoza ALS-a temelji se na
prepoznavanju i razvoju simptoma progresivne zahvacenosti gornjeg i1 donjeg motornog
neurona. Kako ne postoji specifi¢ni biomarker dijagnoza se ¢esto postavi kasno, u prosjeku je
to 14 mjeseci od pojave prvih simptoma. Dijagnoza se postavlja na temelju simptoma,

neuroloskog pregleda, elektrofizioloskih ispitivanja, slikovnih pretraga i1 laboratorijskih testova

[3].



Nakon postavljanja dijagnoze u ranom stadiju bolesti potrebno je zapoceti terapiju riluzolom te
ukljuciti fizikalnu terapiju. U ranoj fazi bolesti fizikalna terapija ima za cilj oCuvanje i
optimiziranje respiratorne funkcije. Bolesnik bi trebao izbjegavati pretjeranu fizicku aktivnost.
Ve¢ u ranoj fazi bolesti vazno je razgovarati s bolesnikom 1 obitelji te im objasniti Sto bi sve
mogli ocekivati. S vremenom kako dolazi do progresije bolesti pozeljno je 1 dalje nastaviti s
fizikalnom terapijom ali u svrhu ocuvanja motorickih funkcija, snage miSi¢a posebno
respiratornih [4]. Vecina bolesnika s ALS-om umire zbog respiratorne insuficijencije koja je
uvjetovana slabo$¢u misi¢ne muskulature. Najce$¢e umiru unutar 2-5 godina od pocetka
simptoma. Zbrinjavanje poremecaja disanja ukljucuje respiratornu fizioterapiju koja ukljucuje
dijafragmalno disanje, o¢uvanje i ¢iS¢enje diSnih puteva te pluéne dranazne polozaje. Pozeljno
je izbjegavanje oksigenoterapije zbog moguénosti retencije CO2 i suhoée usta [5]. U pocetku
prednost bi trebalo dati neinvazivnoj mehanickoj ventilaciji (NIV). U pocetku se NIV najcesce
koristi no¢u zbog no¢nih hipoventilacija. Neinvazivna mehani¢ka ventilacija produzava
prezivljavanje za nekoliko mjeseci ali moze i poboljsati kvalitetu zivota [6]. Redovita aspiracija
bronhalnog sekreta vazna je kako bi se poboljsala kvaliteta zivota, smanjio rizik od infekcija i
povecala tolerancija na NIV [7]. Za bolesnike koji nisu skloni neinvazivnoj mehanickoj
ventilaciji dispneja koja je kra¢a od 30 minuta se zbrinjava pomoc¢u benzodiazepina, a dulja od

30 minuta morfijskim preparatima [7].

Bolest je stalno u progresiji te je na kraju bolesnik bespomocan. Progresijom bolesti bolesnik
se ne moze kretati, sluziti rukama, govoriti, Zvakati, gutati te razvija respiracijsku
insuficijenciju. Kad dode do takvoga stanja nuzna je pomo¢ obitelji, ali 1 stru¢nog osoblja [1].
Potreban je multidisciplinarni pristup u kojemu sudjeluju neurolog, lije¢nik obiteljske
medicine, medicinska sestra, fizioterapeut, pulmolog, logoped, psiholog, dijeteticar, socijalni
radnik, gastroenterolog, fizijatar i stomatolog [4]. Bolesnici postaju depresivni i anksiozni kada

postanu svjesni progresivnog razvoja bolesti.



2. AMIOTROFICNA LATERALNA SKLEROZA (ALS)

ALS je bolest koja brzo napreduje i napada motoricke neurone (Ziv€ane stanice) u lednoj
mozdini i straznjem dijelu mozga. Motoricki neuroni prenose Ziv€ane impulse koje mozak daje
onim miSi¢ima kojima svjesno upravljamo. Bolest deformira ili uniStava motoricke neurone,

zbog ¢ega dolazi do progresivne paralize.

Njen uzrok nije poznat. Neki struénjaci sumnjaju na viruse, manjak proteina, genetske
deformacije (posebno kod nasljednog oblika), teSke metale, neurotoksine (posebno kod

guamskog oblika), anomalije imunoloskog sustava i anomalije u radu enzima.

Kako bolest napreduje, misiéi slabe i atrofija se $iri na cijelo tijelo. S vremenom bolest slabi i
miSi¢e diSnog sustava, pa oboljela osoba mora biti na respiratoru. Budu¢i da bolest napada
jedino motoricke neurone, ona ne oStecuje umne sposobnosti, osobnost, inteligenciju ni
pamcenje oboljelog. Bolest ne napada ni osjetila— oboljeli moze gledati, mirisati, ima osjetilo

okusa, Cuje i osjeca dodir [8].

2.1. Epidemiologija

ALS je najcesca degenerativna bolest sredisnjeg ziv€éanog sustava. U Europi i SAD-u
incidencija je otprilike 1,89 na 100,000 stanovnika [8]. Poznato je da muskarci vise obolijevaju
nego zene, prevalencija 1,5:1, iako posljednja istrazivanja pokazuju da se omjer izjednacava[9].
Smatra se da razlika u prevalenciji pojave bolesti postoji radi protektivne uloge zenskih
hormona i manjoj izloZenosti teskih fizickih napora [10].Prosje¢na dob pacijenata zahva¢enim
ALS-om varira izmedu 55 1 65 godina. U 95% slucaja, ALS se javlja sporadi¢no, a samo 5 do
10% ima pozitivnu obiteljsku anamnezu. Sto se ti¢e geografske opredijeljenosti, ALS skoro pa
jednako zahvaca sve dijelove svijeta, osim podrucja oko Tihog oceana, gdje je prevalencija do

100 puta veca[3].

2.2. Patogeneza

Tocan uzrok ALS-a nije poznat. Bolest se naj¢e$ce pojavljuje sporadi¢no, a tek u 5-10%
bolest je nasljedna. Smatra se da je ona posljedica okolisa, oksidativnog stresa, genetske
predispozicije i imunoloskog sustava. lako je mali broj bolesnika s nasljednim oblikom bolesti,
istrazivanja genetskog poremecaja omogucila su nove spoznaje o patogenezi bolesti. Prvi
genetski determiniran oblik ALS-a je autosomno dominantno nasljedan oblik izazvan

mutacijom gena koji kodira antioksidans bakar/cink superoksid — dismutazu (SOD1) na drugom
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kraku kromosoma 21. SOD1 S&titi stanicu od slobodnih radikala. To saznanje dovelo je do
pretpostavke da prisutnost slobodnih radikala koji nisu izbafeni zbog defekta bakar/cink
superoksid- dismutaze uzrokuje propadanje motorickih Ziv¢anih stanica [1]. U 20% pacijenata
s autosomno dominantnim oblikom ALS-a i u 2% sa sporadi¢nim oblikom ALS-a utvrdena je
mutacija gena na 21. kromosomu. Kod 20% bolesnika s obiteljskim oblikom ALS-a nastaje taj
genetski poremecaj, odnosno 1-2% svih bolesnika s ALS-om. U kraljezni¢noj mozdini oboljelih
nadene su biokemijske i morfolosSke mitohondrijske abnormalnosti. Mitohondrijska disfunkcija
moze se nalaziti i u drugim tkivima kao $to su skeletni mi$iéi [3]. Jo§ dva gena otkriveni su kao
moguci uzrok bolesti, a to su alsin koji uzrokuje autosomno recesivan oblik bolesti i senataksin
koji uzrokuje autosomno dominantan oblik bolesti. Otkriveno je jos pet obiteljskih oblika ALS-
a, medutim jos uvijek nisu utvrdeni geni koji su odgovorni za navedene poremecaje. Kao jedan
od uzroka nastanka ALS-a spominje se i ekscitotoksi¢no oSteCenje zbog nedovoljnog
izbacivanja glutamata iz podrucja sinapse [1]. Kod oboljelih nadena je smanjena koncentracija
VEGF-a u likvoru, a to izaziva povecan ulazak kalcija u stanicu, raspad stanice, povecano
otpustanje glumata i njegov ekscitotoksicni uc¢inak [3]. Treca pretpostavka ukljucuje cimbenike
okoline, viruse i toksine [1]. IstraZivanja su uo¢ila moguéu povezanost izmedu ALS-a i pusenja,
fizicke aktivnosti, mehanicke traume, zatim izlaganju elektromagnetskom polju, ioniziraju¢em
zracenju, utjecaju herbicida i pesticida, utjecaju virusnih infekcija te utjecaju zive, aluminija,
cinka, olova. Takoder provedena su istrazivanja o utjecaju prehrane na pojavu bolesti tako se
ALS moze povezati s nedovoljnim uzimanjem vitamina E u prehrani ili nedovoljnom unosu
nezasi¢enih masnih kiselina. Nedostatak tih tvari uzrokuje slabljenje ziv¢anih stanica te ih Cini
rogovima kraljeznicne moZdine. Kasnije su zahvaceni i gama neuroni, ali u manjoj mjeri.
Dolazi do oSte¢enja neurona motornih jezgri 10., 11., 12. moZdanog Zivca i dijelom neurona u
jezgrama 5. i 7. zivca [11]. Cervikalni i lumbalni segmenti kraljezni¢éne mozdine najjace su
pogodeni degeneracijom. Kod pacijenata pogodenim ALS-om, najc¢e$¢i nalaz je patolosko
nakupljanje neurofilamenata, strukturnih bjelancevina motornih neurona c¢ija je uloga u
sazrijevanju i odrzavanju integriteta aksona. Zbog toga dolazi do neuronalne disfunkcije i

poremecaja aksonalnog transporta [12].



2.3. Klini¢ka slika

Amiotrofi¢na lateralna skleroza je brzoprogresivna neuroloska bolest [3]. Svega tre¢ina
bolesnika prezivi duze od pet godina [2]. Medu prvim znakovima je slabost misi¢a i to najéesce
miSica Sake, no to nije pravilo tako da prvi simptomi mogu zahvatiti misi¢e nogu ili miSice za
govor i gutanje [3]. Klini¢ki simptomi obi¢no pocinju znacima o$te¢enja donjih motoric¢kih
neurona, odnosno atrofijama 1 slabos¢u pojedinih miSi¢nih skupina, te oSte¢enjem
kortikospinalnih 1/ili kortikobulbarnih puteva. Izolirano osStec¢enje gornjih motorickih neurona
uz kasniji razvoj oStec¢enja donjih motorickih neurona ili pseudobulbarna paraliza sa spasti¢nim
govorom te patoloskim smijehom i placem je rjede prvi simptom. Kod 20% bolesnika bolest
zapoCinje bulbarnom paralizom. Bulbarna paraliza ocituje se slaboS¢u pomicanja jezika,
podizanja mekog nepca te izrazitim poremecajem artikulacije. Nastaje zbog oStecenja jezgara
mozdanih Zivaca u mozdanom deblu. U pocetku moze biti zahvaceno zdrijelo s otezanim
gutanjem. Prognoza bolesti vrlo je loSa zbog aspiracijske pneumonije i respiracijskih
komplikacija [1]. Kod pacijenta sa bulbarnom paralizom govor je dizarti¢an, a gutanje krute i
tekuce hrane oteZano. Kod ALS-a s bulbarnim oblikom dolazi to brZe progresije simptoma, a
slabost i atrofija miSi¢a ekstremiteta javlja se otprilike godinu ili dvije nakon pocetka bulbarnih
simptoma [3]. Slabost i atrofija miSi¢a su asimetrickog rasporeda. Kod 2/3 pacijenata javlja se
spinalni oblik bolesti 1 prvi simptomi su slabost a zatim atrofija miSi¢a Saka. Nakon nekog
vremena javljaju se bulbarni simptomi. Medutim nema to¢nog pravila koje bi objasnilo
raspodjelu pocetnih simptoma i njihovo daljnje Sirenje [3]. Bolesnik obi¢no nema bolove osim
eventualnih bolnih gréeva koje moze imati nakon fizicke aktivnosti ili u mirovanju. Bolest je u
stalnoj progresiji te na kraju je bolesnik potpuno bespomocan i postaje ovisan o tudoj
pomoci[1]. Zahvaceni su svi mi$ici, pacijent gubi snagu, ne moze micati rukama ni nogama te
na kraju ni cijelim tijelom. Osoba viSe ne moZe samostalno stajati, hodati, ustati iz kreveta ni
jesti. Posljednje §to se javlja je slabost respiratorne muskulature i to je ujedno i najées¢i uzrok
smrti. Razvija se slabost dijafragme i interkostalnih misica te osoba viSe ne moze samostalno
disati. Smrt najc¢eS¢e nastupa nakon dvije do pet godina od pojave simptoma ali oko 10%
pacijenta prezivi 10 ili viSe godina. Ako se bolest ranije pojavi i krene lijeCenje moze se
ocekivati i duzi vijek prezivljavanja[3]. Kod oko 50% pacijenata javljaju se kognitivne smetnje
1 smetnje ponasanja. Moze se javiti takozvana frontotemporalna demencija koju karakterizira
djetinjasto ponaSanje i javljanje paranoidnih ideja. Medutim, naj¢e$¢i psihi¢ki poremecaj je

depresija[13].



2.4. Simptomi gornjeg motornog neurona

Gubitak fine motorike jedan je od prvih znakova zahvacenosti GMN (gornjeg motornog
neurona). Na pocetku osobe osjec¢aju ukocenost, usporenost te nespretnost prilikom izvodenja
pokreta koji zahtijevaju finu motoriku. MiSi¢na slabost je drugi znak i u pocetku je blaga. S
vremenom postaje zahvacen i kortikobulbarni put koji kontrolira misi¢e za gutanje, zvakanje 1
govor te se javlja bulbarna paraliza. Emocionalna kontrola takoder je slaba pa se javljaju
nekontrolirani napadaji smijeha i placa. Taj fenomen se naziva pseudobulbarni afekt, a nastaje
zbog gubitka inhibicije motorickih neurona limbi¢kog sustava [3]. Takoder, javljaju se i

patoloski refleksi Babinski i Hoffmanov znak.

2.5. Simptomi donjeg motornog neurona

Misi¢nom slabos¢u i atrofijama ocituje se i zahva¢enost DMN (donjeg motornog
neurona). Sve veca progresija misi¢ne slabosti javlja se zbog smanjenja broja funkcionalnih
motornih jedinica. Mi§i¢na slabost naj¢esce je izrazena na miSi¢ima Saka, nadlaktica, ramenog
obruca, potkoljenicama i stopalima. Zbog slabosti Saka dolazi do poteskoca u finoj motoriki.
Osobi postaje tesko pisanje, zakopcCavanje hlaca i slino. Sve teZze im postaje penjanje
stepenicama, ¢esti su padovi te kod pasivnog razgibavanja ekstremiteta nema otpora [3]. Pojava
misiénih gréeva jo§ je jedan od znakova zahvacenosti DMN-a. Bolni su i¢esto ometaju u
spavanju [14]. Javljaju se na bokovima, $akama, u vratu i sli¢nim atipi¢nim mjestima. Cesto
dolazi i do miSi¢ne slabost misica ekstenzora vrata, gdje je glava u antefleksiji te pada naprijed

zbog ¢ega dolazi do poteskoca pri hodanju i disanju.

2.6. Fascikulacije i bulbarni simptomi

Brzi, fini, trepetavi drhtaji pojedinih snopova miSi¢nih vlakana nazivaju se fascikulacije.
Njihovo javljanje je nepravilno i ucestalo obi¢no na miSi¢ima na kojima jo§ atrofija nije
izrazena. Kod gotovo svih oboljelih nalazimo fascikulacije, ali vrlo rijetko se javljaju kao prvi
simptom bolesti. Kada se ne mogu utvrditi klinickim pregledom tada se utvrduju
elektromiografijom. Fascikulacije se mogu javiti i kod zdravih osoba, u sindromu benignih
fascikulacija. Bulbarna paraliza je naziv za skup neuroloSkih simptoma i znakova degeneracije
motoneurona mozdanog debla. Zahvaceni su 5. mozdani Zivac (n. trigeminus), 7. mozdani zivac
(n. facialis), 9. zivac (n. glossopharyngeus), 10. (n. vagus) i 12. (n.hypoglossus) koji inerviraju

miSi¢e za Zvakanje, govor 1 gutanje. Fizikalni nalaz oStecenja navedenih Zivaca i miSica



odgovara slabosti miSi¢a lica-otezano zatvaranje o€iju, poteskoce u otvaranju 1 zatvaranju usta,
smanjeni pokreti jezika, poteSkoce u govoru. Kod oboljelih pacijenata od ALS-a, bitno je ne
zanemariti kasalj koji se moze javiti kod gutanja jer je on znak upozorenja za opasnost od

razvoja aspiracijske pneumonije [3].

2.7. Respiratorni problemi

Slabost respiratornih misi¢a u vrlo rijetkim slucajevima je prvi znak bolesti, kada se
ALS javi u tom obliku prognoza je vrlo loSa. Osobu je potrebno hitno spojiti na respirator i
najéeSce pacijenti tada budu ovisni o respiratoru, uzrok ostaje neprepoznat i ne postavlja se
to¢na dijagnoza ALS-a [3]. Prvi znakovi respiratorne insuficijencije su prekomjerna dnevna
pospanost 1 pojacan umor. Za procjenu respiratorne funkcije najceS¢e se koriste testovi
forsiranog vitalnog kapaciteta i ukupnog kapaciteta. Kada vitalni kapacitet padne ispod 50%
nastupa dispneja. Pacijentu je potrebno aspirirati diSne puteve, stavljati ga u drenazne polozaje
[5]. Kod pacijenata s ALS-om treba izbjegavati oksigenoterapiju zbog moguce retencije CO2 i
suho¢e usta. Znakovi klinicke retencije CO2 su tremor anksioznost, jutarnje glavobolje,
anoreksija, tahikardija, prekomjerno znojenje [15]. U lijeCenju respiratorne insuficijencije kod
osoba oboljelih od ALS-a prednost se daje neinvazivnoj mehanickoj ventilaciji (NIV). NIV se
u pocetku koristi najée$¢e nocu zbog noénih hipoventilacija [7]. NIV produzava zivot za
nekoliko mjeseci ali moZe 1 poboljsati kvalitetu zivota. Kriteriji za postavljanje pacijenta na
NIV prikazani su u tablici 1. Bolesnici s teSkom bulbarnom klini¢kom slikom nisu kandidati za
NIV[7]. U takvom slu¢aju intermitentna dispneja se zbrinjava pomocu benzodiazepima ukoliko
je kraca od 30 minuta, a ako je dulja od 30 minuta onda se daje morfij peroralno, u tezim
slucajevima moze se dati i parenteralno. Zbog nemira i konfuzija mogu se davati neuroleptici
[16].



Tablica 1. Indikacije za neinvazivnu mehanicku ventilaciju (Bilic, E., et al.).

INDIKACIJE ZA NEINVAZIVNU MEHANICKU VENTILACIJU

SIMPTOMI ABNORMALNA  RESPIRATORNA
FUNKCIJA NA TESTOVIMA

Jedan od sljede¢

Jedan od sljedecih ecan o sjedeceg

Dispneja Forsirani vitalni kapacitet < 80%

Tahipneja Snif nasal pressure <40 cm H20

Ortopneja Maksimalni inspiratorni tlak (Pl maks)
<60mm H20

No¢na hipoventilacija Znacajna noc¢na desaturacija potvrdena
oksimetrom

Jutarnje glavobolje Jutarnji parcijalni tlak uglji¢nog dioksida

(p CO2) >45mmHg

Upotreba pomocne  respiratorne

muskulature u mirovanju

Paradoksno disanje

Prekomjerni dnevni umor

Prekomjerna dnevna pospanost

(Epworthova ljestvica pospanosti
>0)

2.8. Depresija kod osoba s ALS-om

Rije¢ depresija dolazi od rijec¢i deprimere , a to znaci potisnuti, pritisnuti ili potlaciti
[17]. Depresija je psihicki poremecaj Ciji su simptomi promjena raspolozenja, utucenost,
pomanjkanje radosti, bezvoljnost, gubitak interesa te niz tjelesnih simptoma. Depresivno

raspolozenje je ona promjena raspoloZenja koja je bolesno sniZena, a razlikuje se od normalnog



po jacini, duljini trajanja 1 nemogucénosti da osoba takvo raspoloZenje kontrolira. Depresija
pripada skupini afektivnih poremecaja i najzastupljenija je skupina dusevnih poremecaja [18].
Ubraja se u bolesti koje su najranije opisane u povijesti medicine, a danas se ubraja u
najucestalije psihicke poremecaje. Depresija je zauzela visoko etvrto mjesto u populaciji. Zene
oboljevaju dva puta CeSc¢e od muskaraca. Pretpostavka je da tome pridonose hormonske
promjene kod zena, trudnoca, naucena bespomoénost te predodredenost zivotnih uloga.

Prosje¢na dob kada se javlja depresija je izmedu 24. i 35. godine [19].

Nakon postavljanja dijagnoze, mnogo bolesnika ima fazu reaktivne depresije. U tom
stadiju nuznu je savjetovanje i psiholoska pomo¢. Nazalost to nije svima dostupno. Suportivna
psihoterapija, ¢ak usmjerena i na cijelu obitelj, moze biti od velike koristi. Uz psihoterapiju
indicirano je i uzimanje antidepresiva. Prevalencija depresije nije to¢no odredena jer nije jasno
da li se ona povecava sukladno s progresijom bolesti. Kod ove bolesti suicidalne misli su Ceste,
no pokusaji suicida vrlo su rijetki. Naj¢es¢i uzrok suicidalnih misli je ¢injenica kako ¢e osoba
s vremenom postati veliko opterecenje svojoj obitelji. Upravo iz toga razloga nuznu je

razgovarati s pacijentom i njegovom obitelji o tom problemu [16].

2.9. Nesanica

Relativno rano u bolesti mogu se pojaviti problemi u spavanju. NajcéeS¢e zbog cega
nastaju je anksioznost zbog ¢injenice da su oboljeli od neizljecive bolesti ili uslijed progresije
bolesti. Takoder i1 depresija moze biti uzrok nesanice. Nesanica takoder moZe nastati iz
pacijentovog straha kako ga nitko nece €uti ukoliko bude trebao pomo¢. Nesanica nastaje i zbog
bolova, gréeva u misi¢ima, problema s gutanjem sekreta, disfagije, dispneje, respiratorne

insuficijencije 1 no¢nih mora [18].

2.10. Kada i kako dijagnosticirati ALS?

Bitno je napomenuti da ne postoji specifi¢ni biomarker za postavljanje dijagnoze ALS-
a. Temelji se na prepoznavanju svih simptoma koji zahvacaju gornji i donji motorni neuron.
Zbog navedenih razloga, dijagnoza se ¢esto postavlja dosta kasno, ¢ak i do 14 mjeseci od pojave
prvih simptoma. U dijagnosticke pretrage potrebne za postavljanje dijagnoze spadaju
neuroloski pregled, elektrofizioloSka ispitivanja, slikovne pretrage i laboratorijski testovi. Kao
i kod svake druge bolesti i dijagnoze, anamneza predstavlja prvi i jedan od najbitnijih koraka.

Anamneza ukljucuje brojna pitanja vezana za pojavu simptoma, disanje, govor, gutanje,
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promjene raspolozenja, pamcenje i sli¢no. Bitno je i ukljuditi obiteljsku anamnezu radi
iskljucenja familijarnog oblika bolesti. Slijede¢i korak je neuroloski pregled koji obuhvaca
ispitivanje stanja svijesti, ispitivanje mozdanih zivaca te pregled misi¢cnog tonusa. Nadalje,
obavlja se i magnetska rezonanca kako bi se eliminirale diferencijalne dijagnoze ALS-a. U
laboratorijskom nalazu mozemo vidjeti povisene miSi¢ne enzime kreatinkinazu, lakti¢nu
dehidrogenazu, transaminazu te poviSene bjelancevine u cerebrospinalnoj tekuéini. Preporuca
se napraviti elektrofiziolosku dijagnostiku svim pacijentima kod kojih se sumnja na ALS.
Najcesce se izvodi elektromiografija, neurofizioloska metoda koja ispituje akcijske potencijale

motornih jedinica[3].

Konaéno, dijagnoza se postavlja na temelju kriterija El Escoriala koji ¢ine zlatni standard

dijagnoze. Kriteriji su prikazani u tablici 2.

Tablica 2. Postavljanje dijagnoze ALS-a (M. Bucuk,, et al., 2014).

Klini¢ki siguran ALS Znakovi oste¢enja gornjih motornih neurona
(GMN) i donjih motornih neurona (DMN) u

tri regije.
Klinicki definitivan ALS Znakovi GMN-a i/ili DMN-a u jednoj regiji

i nalaz genetske obrade da je pacijent

nositelj patoloskog gena.

Klini¢ki vjerojatan ALS Znakovi GMN-a i/ili DMN-a u dvije regije
sa znakovima GMN-a rostralno od znakova
DMN-a.
Klini¢ki vjerojatan ALS-laboratorijski Znakovi GMN-a u jednoj ili vise regija i
podrzan znakovi DMN-a u nalazu EMG-a u

najmanje dvije regije.

Klini¢ki mogué¢ ALS Znakovi GMN-a i DMN-a u jednoj regiji ili
znakovi GMN-a u dvije regije ili znakovi
GMN-a i DMN-a u dvije regije bez znakova
DMN-a.
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Neke od bolesti 1 sindroma koji imitiraju ALS su: trauma ¢eonih dijelova mozga, tumori u
parasagitalnoj regiji mozga, tumori vratnog dijela kraljezniéne mozdine, sirinomijelija,

mijelopatije zbog manjka vitamina B12, bolesti neuromisi¢ne spojnice i tako dalje.

2.11. Terapija kod ALS-a

Specifi¢no lijeCenje za ALS ne postoji. Zasad se daje anatagonist glutamata koji reducira
oSte¢enje motornih neurona smanjuju¢i razinu glutamata. Jedino se takav lijek pokazao
statisti¢ki znacajan u produzenju Zivota pacijenata s ALS-om. Ostala terapija koja se daje je

simptomatska, varira od pacijenta do pacijenta [20].

Medutim, kod ove bolesti najvazniji je multidisciplinarni pristup, tim lije¢nika, farmakologa,
fizioterapeuta, psihologa, psihijatra, nutricionista, socijalnih radnika i medicinskih sestara s

iskustvom palijativne skrbi.

Tablica 3. Simptomatska terapija bolesnika s ALS-om. (Bilic E, et al.)

Simptom

Farmakoloska terapija

Nefarmakoloska terapija

Bolni gréevi

Levetiracetam,

karbamazepin, magnezij

Masaza, fizioterapija,

hidroterapija

botulinum toksin

Spasticitet Blaklofen, tiazanidin, | Fizikalna terapija,
levetiracetam hidroterapija
Salivacija Amitriptilin, atropin, | Mehanicka sukcija,

iradijacija parotida

Bronhalna sekrecija

Mukolitik,

metoprolol/propranolol

Uredaj koji stimulira kaSalj,

mehanicka sukcija

Patoloski smijeh 1 plac

Amitriptilin, fluvoksamin

Psiholoski podrska obitelji

selektivni inhibitori ponovne

pohrane serotonina-SSRI

Depresija Amitriptilin, mirtazepin, | Psiholoska podrska
selektivni inhibitori ponovne
pohrane serotonina-SSRI

Anksioznost Diazepam, lorazepam, | Psiholoska podrska

Nesanica

Amitriptilin, mirtazepin,

hipnotik

Higijena spavanja
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Umor Modafinil Evaluacija respiratorne
funkcije

Opstipacija Blagi laksativi Hidracija, povecani unos

vlaknaste hrane

Bol Nesteroidni  antireumatici, | Akupuntura, masaza,

opioidi hipnoza

Nedavno se pocela pojavljivati nova tehnika uredivanja gena za lijeCenje ALS-a pomocu gena
CRISPR-Cas9. Ova tehnika testirana je ispravljaju¢i molekularne greSke zbog kojih ljudi
razvijaju mikrosatelitske bolesti ponavljanja ekspanzije, kao §to su ALS i Huntigton-ova bolest.

Ova tehnika ne moze izlijeciti pacijenta, ali mu moze produziti zivot [21].

3. NAJCESCE KOMPLIKACIJE KOD AMIOTROFICNE LATERALNE SKLEROZE

Kako bolest napreduje, osobe s amiotrofi¢nom lateralnom sklerozom mogu razviti jednu
ili vise komplikacija, a najcesée su:
Problemi s disanjem — amiotrofi¢na lateralna skleroza paralizira miSi¢e potrebne za disanje.
Mozda ¢e biti potreban uredaj za pomo¢ pri disanju, a u kasnijim fazama bolesti neki pacijenti

-----

respiratorno zatajenje, obi¢no u roku od tri do pet godina nakon pojave simptoma.

Problemi s prehranom — kada su pogodeni miSi¢i koji kontroliraju gutanje, moze se
razviti pothranjenost i dehidracija. Takoder, postoji povecan rizik od aspiracije hrane, tekucine
ili sekreta u plu¢ima, §to moze uzrokovati upalu plu¢a. Kod pacijenata koji imaju smetnje
gutanja ili je gutanje onemoguéeno postavlja se PEG - perkutana endoskopska gastrostoma.
Enteralna prehrana je primjerena za bolesnike koji su pothranjeni, ali i za one koji su u riziku
od nedovoljnog nutritivnog unosa . Razvoj enteralne prehrane ima za cilj osiguravanje bolje

kvalitete Zivota svim bolesnicima koji trebaju optimalnu, u¢inkovitu nadopunu prehrani [22]

3.1. Prehrana putem PEG-a oboljelih od ALS-a

Disfagija je poremecaj gutanja koji moze biti uzrokovan razli¢itim ¢imbenicima[23].
Kod osoba s ALS-om jedna od dijagnoza je i disfagija [4]. Uzrokuje ju progresivna degeneracija
kortikobulbarnog trakta i nesposobnost zastite diS$nih puteva tijekom gutanja. Disfagija se

najcesce javlja u kasnijim stadijima bolesti [22]. Disfagija povecava rizik za aspiraciju i
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gusenje, ali moze biti i razlog pothranjenosti te aspiracijske pneumonije. Poremecaji gutanja
imaju negativan utjecaj na osobu te dovode i do emocionalnih problema oboljele osobe.
Poteskoce s gutanjem dijelimo na oralnu i faringealnu fazu. U oralnoj fazi javlja se otezano i
produljeno zvakanje, teSko¢e oblikovanja bolusa zbog slabosti jezika, pljuvanje, ispadanje
hrane iz usta, smanjeno podizanje jezika prema gore i nazad i odgoden refleks gutanja [22]. U
faringealnoj fazi teskoce koje se javljaju su zaostajanje hrane u valekulama i piriformnim
sinusima, nepotpuno zatvaranje nazofarinksa, aspiracija. (Tabor i suradnici, 2016. g.) Prema
refleks gutanja, teSkoce CiS¢enja usne Supljine, Cesto kaSljanje 1 guSenje hranom, umaranje
poremecaja hranjenja, produljeno vrijeme hranjenja i Cesta nazalna regurgitacija. (Waito i
suradnici, 2017.9) Postoji nekoliko faktora koji predvidaju tezinu i progresiju disfagije, a to su
pocetak bolesti, spol 1 pocetak bulbarnih simptoma. Trajanje bolesti te pocetak bulbarnih
simptoma smatraju se glavnim prediktorima tezine disfagije kod bolesnika s ALS-om [22]. Kad
Se jave pocetne smetnje gutanja one se mogu ublaziti naCinom pripravljanja hrane,
razrjedivanjem guste hrane i sli¢no . Potrebno je izbjegavati hranu koja se tesko zvace i guta te
hranu koja je mijeSane konzistencije. Takoder preporuéeno je uvesti vise manjih obroka tijekom
dana i pripremljenu hranu davati u manjim zalogajima. Nakon obroka osoba bi trebala ostati
30 minuta u uspravnom polozaju kako bi se sprijecila aspiracija hrane. U pocetku bolesti
preporucuje se visokokalorijska hrana i visokoproteinska prehrana. U kasnijem stadiju bolesti
potrebno je uvesti enteralno hranjenje [4,22]. Kod bolesnika kod kojih je moguce radi se
perkutana endoskopska gastrostoma (PEG) [22]. PEG kao naéin enteralnog hranjenja vrlo je
raSiren. Kroz trbusnu stijenku u Zeludac, pod kontrolom gastroskopa, plasira se sonda. PEG se
moze primijeniti i kod djece i kod odraslih bolesnika. Za postavljanje PEG-a potrebno je 20

minuta, bez opce anestezije [24].
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Slika 2. PEG. (lzvor:https://ivcnorthwest.com/treatment/gastrostomy-jejeunostomy-tube-

placement-removal/)

vanjski fiksator
A— external bumper

unutamyi fiksator Zeludac

internal bump s h

Slika 3. Shematski prikaz dobrog polozaja perkutane endoskopske gastrostome i pravilne

fiksacije nakon izvlagenja kroz trbusnu stijenku (lzvor: Jureti¢ i suradnici,hréak.srce.hr),
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Kontraindikacije za postavljanje PEG-a prikazane u tablici 4.

Tablica 4. Kontraindikacije za postavljanje PEG-a (Izvor: J. Jureti¢, 2008).

APSOLUTNE Opstrukcija GIT-a

Nemoguénost endoskopije gornjeg GIT-a

Resekcija zeluca

Debljina

Ascites i hepatomegalija

RELATIVNE Proksimalna fistula tankog crijeva

Neoplazme Zeluc¢anog zida

Opstrukcije jednjaka

Jak kaSalj

PEG je najsigurnija i najprihvatljivija metoda za bolesnike kod kojih je potrebo dugotrajno
enteralno hranjenje. Pruza udobnost pacijentu i lagano odrzavanje [24]. Bolesnici s PEG-om u
prosjeku Zive 1-4 mjeseca dulje od pacijenata koji odbiju PEG ili nisu prikladni za postavljanje
[4]. Nakon $to rana zaraste potrebno je dnevno pranje sapunom i vodom, a ukoliko rana vlazi
preporucuju se oblozi sa srebrom [24]. Prije hranjenja pacijenta potrebno je oprati ruke te
provjeriti polozaj PEG-a. Hrana mora biti pripremljena u teku¢em obliku, medutim danas
postoje i gotovi oblici hrane za prehranu putem PEG-a. Temperatura hrane mora biti oko 37°C.
Osobu je potrebno podici u sjedeci polozaj, a nakon svakog obroka PEG se ispire sa oko 50ml
vode. Lijekovi se takoder mogu dati putem PEG-a tako da se prije otope u vodi. Nakon primjene
lijekova takoder je potrebno isprati PEG. Ispiranjem PEG-a nakon hranjenja odrZzava se njegova
prohodnost [25].

3.2. Komunikacija u radu sa oboljelima od ALS-a

Rije¢ komunikacija dolazi od latinske rije¢i communicare, a znaci dijeljenje i
povezivanje. Temelj je svih ljudskih odnosa. Komunikacija s bolesnikom vrlo je znacajno

podrucje rada u zdravstvenoj skrbi [21]. Od trenutka kada se postavi dijagnoza ALS-a pa do
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kraja lijeCenja vrlo nam je vazna komunikacija sa pacijentom. Komunikacija sa pacijentom ili
skrbnikom o bolesti ponekad je otezana zbog dizartije koja se javlja kod vise od 90% bolesnika
[16, 22]. Vrsta dizartije ovisi o tome da li je pogoden gornji ili donji motorni neuron.
Karakteristike dizartije su smanjena brzina i razumljivost govora. Istrazivanja pokazuju
smanjenost raspona i brzine pokretljivosti mekog nepca, grkljana, usta, Celjusti i jezika. Ve¢ u
ranim fazama ALS-a moze se vidjeti smanjena maksimalna brzina pokretljivosti donje usne i
donje celjusti. Takoder, osobe govore tiho i imaju problema u postizanju odgovarajuce
glasnoce. Tijekom govora Cesto imaju pauze jer im nedostaje zraka [22]. U kasnijem stadiju
bolesti na komunikaciju mogu utjecati i kognitivne smetnje jer oko 5-15% bolesnika s ALS-om
razvije demenciju. Za komunikaciju sa pacijentom potrebne su odredene vjestine i znanja. U
pocetku bolesti vazno je pacijenta i obitelj informirati o bolesti i moguc¢nostima lijecenja.
Svakako se preporucuje pitati bolesnika o njegovim Zeljama i stavovima u vezi respiratorne
insuficijencije. U kasnijim stadijima bolesti kada zbog bulbarne slabosti dolazi do smetnje
govora mogu se upotrijebiti augmentativna i alternativna komunikacijska pomagala.
Alternativna i augmentativna komunikacija (AAK) prije ili kasnije postanu nuzna. Preporucuje
se da se po¢nu Koristiti kada razumljivost govora padne na 50% ili kad brzina govora padne
na 125 rije¢i u minuti [22]. Na taj na¢in odrzava se, ali i poboljsava komunikacija s bolesnikom
[4]. Augmentativna komunikacija obuhvaca sve oblike komunikacije, osim oralnog govora,
koji se koristi za izrazavanje misli, osjecaja, zelja i potreba. Koriste se slike te komunikacijske
tabele ili elektonicki uredaji. AAK omogucuju minimalan napor i omogucuju komunikaciju u
kasnijim fazama bolesti [22]. Augmentivna pomagala se koriste kada je govor jo§ uvijek
ocuvan, a alternativna kad pacijent viSe ne moze govoriti. Kvalitetnija pomagala omogucuju
pretvaranje teksta u govor ili koriStenje sacuvanih poruka. Takoder tehnologija omogucuje
pacijentima s ALS-om da koriste kucanske aparate, telefon i televizor [15]. Preporucuje se da
se komunikacija odvija u mirnom okruZenju i sa poznatim osobama. Takoder se preporucuje
smanjivanje pozadinske buke, gledanje osobe u lice, ali i izbjegavanje glasnih javnih mjesta i
grupnih diskusija. Upotreba AAK pomagala poboljSava samopouzdanje, kvalitetu Zivota i
smanjuje teret koji je na obitelji i njegovateljima. Takva sredstva trebala bi postati standard u
lije¢enju osoba s ALS — om. Jedno od obecavajuc¢ih pomagala je brain computer interface
(BCI). BCI je direktna komunikacijska veza izmedu ¢ovjekovog mozga i vanjskog uredaja.
Radi na nacin da uredaj mjeri signale EEG-a te pretvornik unutar uredaja prepoznaje misli i
pretvara ih u naredbe. Na taj nacin mozak indirektno, sloZenim naredbama upravlja aplikacijom
[22]. Medicinske sestre koje rade planove zdravstvene njege trebaju napraviti dobru procjenu

komunikacijskih
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3.3. Multidisciplinarni pristup u lije¢enju oboljelih od ALS-a

U lijeCenju osoba sa ALS-om vazan je multidisciplinarni pristup. U lijeCenje su
ukljuceni lije¢nik obiteljske medicine, neurolog, medicinska sestra/tehnicar, fizioterapeut, radni
terapeut, logoped, psiholog, dijeteti¢ar, socijalni radnik, pulmolog, gastroenterolog, fizijatar i
stomatolog [4].Osoba s ALS-om ima pravo koristiti multidisciplinarnu kliniku za bol. Njeno
osoblje su osposobljeni klinicari razli¢itih specijalnosti te terapeuti za lije¢enje boli. Ordinacija
mora imati stru¢nog voditelja koji koordinira rad, redovite sastanke te najmanje tri medicinska
specijalista[4]. U ranoj fazi bolesti, pacijentu bi se trebao ponuditi rituzol, lijek namijenjen
ALS-u. Takoder, pacijentu bi se trebala ponuditi fizikalna terapija i aerobne vjezbe. Veé u ovoj
fazi potrebna je komunikacija o prirodi bolesti, simptomima i komplikacijama sa pacijentom i
obitelji. U kasnoj fazi bolesti, preporuca se nastavak fizikalne terapije. Javljaju se poremecaji
gutanja koji se mogu ublaziti pripremom hrane. Kod kontrolnih pregleda, bitno je obratiti
paznju na gubitak tjelesne tezine i bulbarne simptome jer nagli gubitak teZine povezan je s

lo$ijim prezivljavanjem.

3.4. Suport civilnih udruga oboljelima od ALS-a - Udruga Neuron

Udruga osoba oboljelih od ALS-a i drugih rijetkih bolesti ,,Neuron“ hrvatska je udruga
nastala s ciljem pruzanja pomoc¢i i podrske oboljelima od ALS-a, drugih neuroloskih i rijetkih
bolesti, njihovim obiteljima, promicanju informacija 0 ALS-u i novim nacinima lijeCenja te
umrezavanje s drugim institucijama i organizacijama u cilju poboljSanja kvalitete Zivota
oboljelih 1 njihovih obitelji. Rad udruge je javan putem pisanih izvjes$¢a, javnim priopéavanjem

i sluzbene web-stranice. Neke od djelatnosti udruge su:

o okupljanje oboljelih osoba od ALS-a, drugih neuroloskih i rijetkih bolesti i njihovih
obitelji, te zainteresiranih gradana radi razmjene iskustava i organiziranog rjeSavanja
problema u svezi bolesti ALS-a i drugih rijetkih bolesti, te medusobne pomoci,

e upoznavanje s prirodom bolesti, upoznavanje s najnovijim znanstvenim i stru¢nim
dostignué¢ima u dijagnostici lije¢enju i rehabilitaciji oboljelih od ALS-a i drugih rijetkih
bolesti,

o okupljanje bolesnika, povezivanje 1 suradnja s istovrsnim udruzenjima i organizacijama
u zemljama Europe i svijeta,

e suradivanje sa zdravstvenim, humanitarnim, socijalnim i drugim organizacijama, te

tijelima uprave u cilju rjeSavanja zdravstvenih, socijalnih i drugih problema oboljelih,
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e suradnja i razmjena teoretskih i prakti¢nih iskustava i znanja kroz suradnju sa
znanstvenim radnicima, lije¢nicima, stru¢nim i drugim institucijama i udrugama u
Hrvatskoj i inozemstvu, te ostalim pravnim osobama i zainteresiranim subjektima istih
i/ ili sli¢nih ciljeva i djelatnosti, ¢lan udruge moze postati svaka fizi¢ka i pravna osoba

koja prihvaéa nacela, program i Statut Udruge [26].

Slika 4. Logo udruge ,,Neuron®. (https://www.udruga-neuron.eu/udruga-neuron)

3.5. Osobe s ALS-om Svicarskoj

Udruga ALS Svicarska je udruga koja pomaze oboljelima od ALS, ali i njihovim
obiteljima. Udruga nudi podrsku, ali pruza i informacije o njezi, povezuje ljude oboljele od
ALS-a, nudi im pomo¢ u traZzenju i nabavi pomagala. Takoder nude pomo¢ kod obnavljanja
kuce ili stana oboljele osobe. Savjetuje ih u pravnim, sluzbenim i administrativnim pitanjima.
Udruga zastupa interese oboljelih na nacionalnoj razini. Suraduje sa specijalisti¢kim odjelima
i organizacijama u zdravstvenom i socijalnom sustavu. Udruga nudi oboljelima pomagala koja
imaju u svojem vlasniStvu. Takoder pravo na pomagala imaju i Svicarski drzavljani koji zive u
inozemstvu. Udruga ima osnovni paket pomagala koji sadrzi: transportna invalidska kolica,
rucna invalidska kolica, jastucice za sjedenje, podizac i stup za podizanje, invalidska kolica za
njegu, bolesnicki krevet, antidekubitalni madrac, podiza¢ za kadu, sklopivu stolicu za tus, diza¢
za pacijenta, toaletnu stolicu. Elektri¢na invalidska kolica nisu dio osnovne ponude , ali se mogu
zatraziti od udruge. Iznajmljivanje pomagala za ¢lanove udruge iznosi oko 2100 kuna. Ukoliko
se osobi neko pomagalo potrga, potrebno se je javiti udruzi i tada udruga salje tehnicara iz
skladista koji ili popravi ili zamijeni pomagalo. Troskove popravka snosi korisnik pomagala
osim ako je popravak potreban u prva tri mjeseca od koristenja, troSkovi popravka ili zamjene

baterija premasuju 500 CHF 1 pokriveni su do maksimalnog iznosa od 1000 CHF 1 ukoliko
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samac ima primanja ispod 4000 CHF ili bra¢ni par primanja ispod 8000 CHF. Udruga nekoliko
puta godi$nje odrzava sastanke za oboljele osobe i njihove obitelji. Sastanak vodi medicinska
sestra/ tehnicar ili socijalni radnik. Takoder omoguceni su i virtualni sastanci kako bi oboljela
osoba u udobnosti svoga doma mogla razmijeniti ideje sa drugim korisnicima. Udruga jednom
godisnje organizira nekoliko zajednickih dana za oboljele i njihovu obitelj izvan uobicajene i
stresne okoline. Odlazi se u Clinicu Santa Chiara. Tamo oboljele osobe imaju danonoéno
zdravstvenu skrb. Tijekom dana organiziraju se izleti sa ruckom ili veCerom. Socijalni radnik
savjetuje oboljele i njihovu obitelj o financijskoj pomo¢i, beneficijama, socijalnom osiguranju,
zivotnoj volji. Svi savjeti su besplatni, a razgovori podlijezu profesionalnoj povjerljivosti.
Prema Zakonu o ravnopravnosti osoba s invaliditetom pruza se porezna olaksica oboljelima.

Udruga pruza i izravnu financijsku pomo¢ oboljelima ukoliko podnesu zahtjev [27].

4. PROCES ZDRAVSTVENE NJEGE OBOLJELIH OD ALS-A

Jedan od najvaznijih zadataka medicinske sestre je provodenje zdravstvene njege.
Medicinske sestre moraju imati Sirok spektar znanja kako bi pruzile $to kvalitetniju zdravstvenu
njegu. Medicinska sestra mora primijeniti individualan i holistic¢ki pristup. Prilikom prijema
pacijenta u bolnicu medicinska sestra procjenjuje pacijentovo stanje mjerenjem vitalnih
funkcija, procjenom izgleda stanja koze i miSi¢a. Uzima sestrinsku anamnezu. Zdravstvena
njega mora biti usmjerena na fizicke ali i psihosocijalne potrebe pacijenta. Pacijent tesko
dozivljava simptome ALS i to dovodi do psiholoskih problema. Iz toga razloga vazno je da
medicinska sestra sastavi adekvatan plan zdravstvene njege koji ukljucuje sestrinske dijagnoze,
ciljeve i intervencije kojima ¢e obuhvatiti sve pacijentove probleme. Glavni prioritet kod
sestrinske skrbi pacijenta s ALS je uocavati komplikacije respiratornog sustava. Medicinska
sestra je ta koja je cijelo vrijeme uz pacijenta i ona ¢e prva primijetiti da pacijent ima probleme
s disanjem te obavijestiti lije¢nika. Medicinska sestra prati funkciju i stanje pacijentovih misica,
vrijednosti pulsne oksimetrije, vitalni kapacitet, frekvenciju disanja. Takoder procjenjuje
refleks gutanja 1 kaslja kako bi se sprijecila aspiracija. Kada osoba viSe nije u stanju samostalno
gutati postavlja se indikacija za PEG. Medicinska sestra tada mora redovito hraniti pacijenta i
provoditi njegu usne Supljine. Integritet koze povezan je s nutritivnim statusom. Potrebne su
adekvatne hranjive tvari kao $to su bjelancevine, vitamin C, kalij, cink i magnezij kako bi se
odrzala cjelovitost koze 1 zacijelila oSteCena koza. Hraniti treba polako i bez zurbe. Kod
traheotomiranog pacijenta koji je na respiratoru medicinska sestra provodi njegu trahealne

kanile. Takoder prema standardu provodi redovitu bronhoaspiraciju. Ukoliko lije¢nik odredi
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uzima aspirat traheje za mikrobioloSku pretragu. Za pacijenta koji je na respiratoru ali i samu
medicinsku sestru bitno je pronaci adekvatan na¢in komunikacije kako bi medicinska sestra u
potpunosti mogla zadovoljiti pacijentove potrebe. Medicinska sestra moze Citati s pacijentovih
usana i pratiti neverbalne pacijentove znakove kao $to su treptanje o¢ima. Kod pacijenta je
vazno i provodenje osobne higijene. Osobna higijena nepokretnog pacijenta provodi se u
krevetu. Kod provodenja osobne higijene potrebno je osigurati privatnost i dovoljno vremena
za provodenje osobne higijene. Prije provodenja njege pacijentu bi bilo dobro dati analgetik, po
propisu lijeénika, kako bi se smanjila bol. Zbog dugotrajnog lezanja ¢esto nastaju komplikacije
kao S$to je dekubitus. Medicinska sestra mora Cesto mijenjati polozaj pacijenta a prilikom
provodenja higijene procjenjivati stanje koze pacijenta. Kako bi pacijentova koza ostala
neosteéena mogu se staviti jastuci ispod peta i ruku pacijenta. Takoder moze se pacijentu staviti
antidekubitalni madrac. Jedan od zadataka medicinske sestre je 1 pratiti 1 biljeziti koliko Cesto
pacijent ima stolicu i ukoliko je potrebno po potrebi primijeniti supozitorij. Svakodnevno
medicinska sestra prati pacijentove vitalne funkcije, vadi krv za laboratorijske pretrage, uzima

uzorke za mikrobioloske pretrage te primjenjuje terapiju propisanu od strane lije¢nika [28].

4.1 Psiholoska podrska medicinske sestre

Rad medicinske sestre obuhvaca 1 psiholosku pomo¢ osobi. Za medicinsku sestru vrlo
je bitno da odmah pri dolasku pacijenta u bolnicu procijeni njegovo psihi¢no stanje. Cesto se
kod pacijenta javlja depresija. Medicinska sestra trebala bi odgovarati na pacijentova pitanja
tako da pacijent sve razumije i da poveca osjecaj kontrole. Kod pacijenta se ¢esto moze javiti
nesanica. Ukoliko medicinska sestra primijeti nesanicu mora obavijestiti lije¢nika kako bi uveo
farmakoterapiju. Medicinska sestra mora biti empati¢na, osjetljiva na pacijentove potrebe,
Suosjecajna te mora znati slusati pacijentove zahtjeve kako bi ih znala zadovoljiti. Zadatak
medicinske sestre je i edukacija obitelji. Upravo medicinska sestra je ta koja provodi edukaciju
obitelji 0 njegi pacijenta oboljelog od als. Obitelj treba educirati o samoj bolesti, simptomima,
komplikacijama, lijecenju. Pacijentu i obitelji moZe se savjetovati da se prikljuce u grupu
oboljelih od ALS [28].

5. KVALITETA ZIVOTA OBOLJELIH OD ALS

Kvaliteta zivota iznimno je slozen koncept kojim se bave razlicite znanstvene discipline.
U medicini vrlo &esto znamo &uti re¢enicu koja je to kvaliteta Zivota. Cesto nastaju situacije u
kojima lije¢nici moraju odlucivati koji je Zivot kvalitetan, a koji nije. Koji je socijalno 1 bioloski
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odrziv, a sve to odluuju na osnovi kriterija oko kojih jo§ uvijek ne postoji znanstveni
konsenzus. Mnogi autori upozoravaju na teSkoce definicije ,,kvalitete zivota®. Dok jedni isti¢u
objektivnost i mjerljivost, drugi isti¢u subjektivnost i nemjerljivost. Obje vrste pokazatelja
smatraju se jednako vrijednim mjerama u prouc¢avanju koncepta no takoder jedni i drugi imaju
svoje prednosti i nedostatke. U socioloskoj literaturi pristup problemu kvalitete Zivota mozemo
podijeliti u dvije skupine koje se podudaraju s dvama vremenskim razdobljima. Prvu skupinu
¢ine oni pristupi koji kvalitetu Zivota ispituju samo kod bolesnih osoba. Oni se ustvari bave
utjecajem bolesti na kvalitetu zivota. Takav pristup posljedica je utjecaja sustava vrijednosti na
kojem se temelji zapadna medicina, a prema kojem se bolest nalazi u sredistu medicinskog
interesa. U medicini i zdravstvenoj zastiti se upravo zbog toga mjeri kvaliteta zivota ljudi koji
se ve¢ nalaze u stanjima koje zapadna medicina oznacava kao bolest, bolezljivost i slabost.
Mjerenje kvalitete Zivota zdravih ljudi pocinje tek od pocetka devedesetih godina. Dakle mjeri
se kvaliteta Zivota neoboljelih osoba u rasponu od zdravlja do bolesti. Primjenom sofisticirane
tehnologije 1 terapijskom ustrajno$¢u pomocu brojnih lijekova moze se produziti zivot iako je
upitna kvaliteta zivota. U bioetiCkim raspravama sve manje se govori o distanaziji a sve vise o
direktnoj ili indirektnoj eutanaziji. U zdravstvenoj skrbi vazno mjesto zauzima ocjena kvalitete
zivota. Postavlja se pitanje $to onda kada zivot nema kvalitete, odnosno kada se pri donoSenju
odluka razmatra koncept da ,,zZivot nije vrijedan zivljenja“. Sama kvaliteta zivota ovisi o vise
faktora: podrski od obitelji i prijatelja, mogucnost rada i interesa za posao, odgovarajuce
stanovanje, zdravlje i kongenitalni invaliditet ili tijekom vremena ste¢eni poremecaji. Kod
osoba oboljelih od amiotrofi¢ne lateralne skleroze vazno nam je da odrZimo kvalitetu Zivota §to
je duze moguce. lako specificno lijeCenje ne postoji provode se simptomatski i suportivni
postupci. Jedini lijek koji se koristi je riluzol. On produljuje vrijeme Zivota za prosjecno tri
mjeseca te takoder produljuje 1 vrijeme potrebno za ventilacijsku potporu. Dijagnoza je vrlo
stresna za pacijenta, pogotovo za mlade do tad zdrave osobe. Odmah na pocetku potrebno im
je objasniti Sto ih sve Ceka i1 sam tijek bolesti. Nakon toga preporucuje se zapoceti sa
psihoterapijom. Prvi dani nakon dijagnoze su najkriti¢niji. Dobar uc¢inak na osobu imaju grupni
treninzi gdje se skupe osobe sa slicnim dijagnozama. NajvaZzniji aspekt psihoterapije je podrska
voljenih. Oboljele osobe moraju znati da nisu obiteljski teret. Potrebno ih je ukljuciti u radne 1
drustvene aktivnosti kako bi se osjecali prihvaceno i korisno i manje razmisljali o samoubojstvu
[29]. Pacijenti Cesto pate od depresije, osjeCaja beznada i anksioznosti zbog toga nam je vrlo
vazna psiholoska potpora u obliku savjetovanja[30]. Takoder kod oboljelih osoba vrlo Cest
simptom je disfagija koja pak dovodi do gubitka tjelesne teZine i dehidracije. ALS je udruZen

s hipermetaboli¢kim stanjem zbog toga se pacijentima preporucuje povecani kalorijski unos
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hrane. Vazno nam je §to ranije zapoceti sa savjetima o prehrani, nac¢inu pripremanje hrane i
educirati o posebnim tehnikama gutanja. Tu ubrajamo supragloti¢no gutanje. [30] Tijekom
supraglotalnog gutanja pacijentima se preporucuje da njezno udahnu i zadrze dah te progutaju
bolus dok jos uvijek drze dah. Odmah nakon gutanja hrane pacijent treba da izdahne. Pacijentu
treba objasniti da je vrlo vazno da izdahne odmah nakon gutanja prije nego Sto ponovno udahne.
Na pocetku se vjezba provodi bez drzanja hrane. Kada pacijent ima dovoljno respiratornih
rezervi da pravilno izvede ovu tehniku te kada razumije sve moze koristiti ovu tehniku u
prehrani [31]. Prehrana mora biti visokoproteinska [30]. Kod prehrane se preporucuje jesti
gustu hranu. Meso i povrée kuhati dok ne omeksa. Oguliti vocée. Koristiti stolicu s naslonom i
prilagodeni pribor za jelo [29]. Pacijentima se takoder preporucuje masaza, aromaterapija i
akupunktura. Ove metode ne lije¢e bolest ali pomazu u ublazavanju stresa i boli. Vjezbanje
omogucuje duze odrzavanje funkcije miSic¢a, ravnoteze i pokretljivosti zglobova. Traka za
tréanje, sobni bicikl odrZavaju zdravlje ,,Zivih* miSi¢a. Obavezne su 1 vjezbe disanja koje
pomazu da se §to dulje odrzi aktivost diSnih miSi¢a. Vjezbe se izvode svaki dan, nekoliko puta
dnevno. Koristi se plitko i duboko disanje. U tom sluc¢aju nisu ukljuceni samo interkostalni i
dijafragmi¢ni miSi¢i ve¢ 1 miSi¢i trubuha i leda. Vjezbe kontoliranog disanja pomazu u
prevenciji laringospazma [29]. Svim ovim postupcima cilj je odrzati §to duzu samostalnost
pacijenta i produljiti kvalitetu zivota pacijenta. Nesumljivo je da je teSko imati ALS, ali ostaje

zivot i vjera u buduéa otkrica.

6. PALIJATIVNA SKRB

Palijativna skrb je cjelovita briga za osobu koja vise ne reagira na ostale oblike lijeCenja
1za njegovu obitelj. Ublazava fizicke simptome te pomaze i kod psihickih, socijalnih i duhovnih
poteskoca. Palijativna skrb stupa kad bolesnik ude u terminalni stadij bolesti. Cilj je osigurati
bolesniku i obitelji najbolju kvalitetu Zivota smjestajem u hospiciju i sSimptomatskom terapijom.
U ovoj fazi bitno je biti upoznat s bolesnikovim Zeljama vezanim za kraj Zivota. Trebaju se
znati njegova stajaliSta vezana za kardiopulmonarnu reanimaciju i mehani¢ku ventilaciju.
Vrijednosti palijativne skrbi su bolesnikovo dostojanstvo, samostalnost, cjeloviti pristup
svakom bolesniku kao pojedincu i odlucivanje o vlastitom zivotu i lije¢enju. Najces¢i sSimptomi
koji se javljaju kod terminalnih bolesnika su: bol, gubitak tjelesne tezine, mucnina i povracanje,
otezano disanje, nesanica, umor, slabost, iscrpljenost i konstipacija te upravo to zahtijeva
fizicku vrstu palijativne skrbi. Druga vrsta skrbi koja se pruza je psihosocijalna skrb. Strahovi

koji se javljaju su; strah od odvajanja od najblizih, strah od umiranja, strah od boli, strah od
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gubitka kontrole nad svojim zivotom, strah od gubitka snage 1 funkcije tijela, strah od gubitka
buduénosti koju smo zamisljali i strah od samoce. Tre¢a vrsta skrbi koja se pruza je duhovna
kod koje se kod pacijenta javljaju pitanja i duhovne brige vezane za postojanja zivota nakon
smrti, smisao zivota i patnje, griznja savjesti, dosadasnji odnos s ljudima i sli¢no. Palijativhu
skrb mogu potraziti djeca i punoljetne osobe koje pate od prirodenih bolesti, osobe koje pate od
ozbiljnih i po Zivot opasnih bolesti, 0sobe koje pate od progresivnih kroni¢nih stanja te ozbiljno

I termalno oboljeli pacijenti [32].

Palijativna medicina, kao posebna medicinska specijalizacija, prihvac¢ena je 1978. godine u
Velikoj Britaniji. Moguce ju je definirati kao proucavanje i lijeCenje bolesnika s aktivhom
progresivnom, uznapredovalom boles¢u ograni¢ene prognoze [9]. Palijativna skrb razvila se iz
hospicijske skrbi. Naime, hospiciji su u srednjem vijeku bile ustanove u kojima se pruzala
pomo¢ hodoc¢asnicima, siromasnima te bolesnima. Korijeni ovog pokreta su u Velikoj Britaniji
osnivanjem modernog hospicija sv. Kristofora. Sam razvoj palijativne medicine u Velikoj
Britaniji zapoceo je 60-ih kao reakcija na promjene u medicinskoj kulturi. Pokret je potaknut
stavovima vizionara te autoriteta na podru¢ju medicine. Vazno je istaknuti zacetnicu
hospicijskog pokreta, Cicely Saunders. Naime, ostavila je veliki zna¢aj u pogledu utemeljenja
Hospicija Sv. Kristofora kojega je razvila u prvu medicinsku akademsku modernu zdravstvenu
ustanovu ¢ija je zadaca briga o oboljelima od neizljecivih bolesti [6]. Takoder, njen glavni cilj
bio je formirati medicinu koja je usmjerena prema osobi. Biopsihocijalni model, kvaliteta zivota
1 usmjerenost na egzistencijalna i duhovna pitanja, samo su neke od glavni znacajki njenog
pristupa prema oboljeloj osobi [6]. U SAD-u se skrb prakticirala u domu oboljelog, a Cesto je
karakterizirana kao koncepcija skrbi, a ne ustanova za lijeCenje. Veliki peCat ostavila je
psihijatrica Elisabeth Kubler-Ross koja je napravila iskorak na planu komunikacije s umiru¢im
bolesnikom i njegovim potrebama u SAD-u. Paralelno s razvojem hospicijske palijativne
medicine, pocela se razvijati 1 hospitalna palijativna medicina. Royal Victoria McGill bolnica
prva je koja je naglaSavala te podupirala razvoj palijativne prakse u bolnicama, posebice u svrhu

kontrole boli.

U vecini europskih zemalja hospicij je bio dom za umiruce ljude. Palijativna medicina
¢ini dio cjelovite skrbi za bolesnika, a prema Svjetskoj zdravstvenoj organizaciji, definira se
kao skrb koja poboljSava kvalitetu Zivota bolesnika €iji su Zivoti ugrozeni. Cilj palijativne
medicine jest unaprijediti kvalitetu zivota identifikacijom i ublazavanjem patnje, boli i ostalih
psihosocijalnih, tjelesnih i duSevnih poteSko¢a. Pomocu ovoga tipa skrbi, oboljeloj se osobi

nastoji smanjiti nelagoda zbog neizljecive bolesti [8]. Moderna palijativna medicina kao i samo
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Sirenje hospicijskog pokreta, dovela je do razvoja medicinske discipline koja je prihvacena kao
posebna specijalizacija i subspecijalizacija. U mnogim zemljama, palijativna se medicina
usredotocuje na prakse koje pruza interdisciplinarni palijativni tim, a $iri pojam palijativne
medicine inkorporira rad u zajednici, kao i ukljucenost religijskih organizacija i drugih [6].
Glavni pojmovi koji se vezu uz palijativhu medicinu su sljedeci: potporna skrb, skrb na kraju
zivota 1 terminalna skrb. Potporna skrb jest ona koja ima fokus na prevenciji te suzbijanju
posljedica tumora i njihova lijecenja. Prvenstveno se veze uz onkolosku skrb, dok se palijativna
bavi svim bolestima koje su zivotno opasne. Nadalje, skrb na kraju zivota opisuje se kao
sveobuhvatna skrb o umiru¢im bolesnicima u svojim posljednjim trenucima Zivota. Terminalna
skrb, pojam je koji se koristi samo u slu¢ajevima kad je pacijent tijekom krajnje faze bolesti

(posljednjih nekoliko dana) [6].

Tradicionalni model palijativne skrbi podrazumijeva skrb pacijenta na samrti te se kao
takav prakticirao nakon $to su iskoriStene sve moguénosti aktivnog lijecenja. Noviji / moderni
model palijativne skrbi prakticira se od trenutka postavljanja dijagnoze te se koristi za vrijeme
aktivnog lijec¢enja. Veliki broj bolesnika koristi palijativnu skrb samo u uznapredovaloj bolesti,
medutim vrlo Cesto trebaju palijativne metode u svrhu otklanjanja kriza u ranijim stadijima

bolesti. Palijativnu skrb mozemo podijeliti na Cetiri razine, a one su sljedece:

1. "Palijjativni pristup. Nacin integriranja palijativnih metoda 1 postupaka u
okruZenjima koja nisu specijalizirana za palijativnu skrb. To ne ukljucuje samo
farmakoloske 1 nefarmakoloSke mjere suzbijanja simptoma, ve¢ i komunikaciju s
bolesnikom i obitelji, kao i s drugim zdravstvenim radnicima te odlucivanje i
postavljanje ciljeva u skladu s nac¢elima palijativne skrbi.

2. Opca palijativna skrb. PruZaju je stru¢njaci koji su ¢es¢e ukljuceni u palijativnu skrb
zbog naravi svojega posla, odnosno veceg broja bolesnika koji zahtijevaju
palijativnu skrb, ali palijativna skrb nije glavni fokus njihova rada. To su npr.
specijalisti obiteljske medicine, onkolozi, neurolozi, gerijatri, specijalisti interne
medicine Kkoji rade s bolesnicima s otkazivanjem organa i dr.

3. Specijalisticka palijativna skrb. Opisuje sluzbe ¢ija je glavna djelatnost pruzanje
palijativne skrbi. Te sluzbe obi¢no skrbe o bolesnicima sa slozenim i teSkim
potrebama i stoga zahtijevaju viSu razinu obrazovanja, osoblja i drugih resursa. Zbog
toga specijalisticku palijativnu skrb pruza multidisciplinarni tim, kako bi se
optimizirala kvaliteta Zivota osoba sa smrtonosnim ili pa iscrpljuju¢im kroni¢nim

bolestima. Taj tim radi zajedno s bolesnikovim obiteljskim lije€nikom kako bi
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pruzio, ne samo klinicku stru¢nost, nego i dodatnu razinu podrske bolesniku i
njegovoj obitelji. Vec€ini osoba je palijativna skrb na specijalistickoj razini potrebna
samo povremeno, a bolesnik moze ocekivati pristup specijalistickim uslugama
mnogo puta tijekom primanja trajne skrbi od pruzatelja primarne zdravstvene skrbi.
Da bi ta vrsta pristupa uslugama bila uspjesna, skrb mora biti kvalitetno
koordinirana, uloge moraju biti jasne na razli¢itim razinama usluga, a komunikacija
medu pruzateljima usluga uspjeSna. Specijalisticka sluzba mora biti lako
prepoznatljiva bolesnicima, obiteljima i drugim profesionalcima te mora imati
neovisan proracun.

4. Centri izvrsnosti. Trebaju osiguravati specijalistiCku palijativnu skrb u raznim
okruzenjima, ukljucujuéi ambulantu i stacionarnu skrb, ku¢nu skrb i konzilijarne
sluzbe. Centri izvrsnosti su iznimno vazni i kao nastavne baze 1 mjesta istraZivanja

te razvoja standarda i novih metoda” [6].

U pogledu samih potreba bolesnika, vazno je napomenuti kako se oni odluc¢uju za ovakav tip
skrbi kako bi ublazili fizicke i psihicke simptome. Najvazniji faktor koji razvija strah je bol
stoga je od izuzetne vaznosti raditi na smanjenju istog. Palijativna skrb uvelike pridonosi
smanjenju boli, a uz to povecava zadovoljstvo pacijenta. Mnoga istrazivanja pokazuju kako
upravo palijativna skrb smanjuje umor, tjeskobu, opstipacije i druge simptome koji utjeCu na

strah i patnju.

Danas postoje brojni modeli palijativne medicine, a takoder se smatra kako se palijativnu skrb
treba primijeniti od primarne zdravstvene zaStite pa sve do specijalistiCkih sluzbi. U
specijalizirane sluzbe palijativne skrbi ubrajaju se hospiciji, bolnicki timovi za palijativnu skrb,
mobilni timovi za palijativnu skrb, stacionarne jedinice palijativne skrbi, hospicijski dnevni
boravci i ambulantne sluzbe. U nespecijalizirane sluzbe palijativne skrbi ubrajaju se specijalisti
obiteljske medicine, ustanove za njegu u ku¢i, jedinice u op¢im bolnicama, patronazne sluzbe

te domovi za starije i nemoc¢ne.

Tablica 5. Sustav sluzbi palijativne skrbi. (Izradeno prema: Bras et al, 2016)

Palijativni pristup Specijalisticka Specijalisticka
podrska opcoj | palijativna skrb

palijativnoj skrbi
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Akutna skrb Bolnica Volonterska Jedinica za palijativnu
hospicijska sluzba /  skrb
Bolni¢ki  tim za

podrsku  palijativnoj

skrbi
Produljena skrb Staracki dom, dom za | Volonterska Stacionarni hospicij
stanovanje hospicijska sluzba /

Timovi za kuénu

njegu
Ku¢na skrb Lijecnici opc¢e = Volonterska Mobilni  timovi za
medicine, sestrinski i | hospicijska sluzba / | palijativnu skrb,
patronazni timovi Timovi za kuénu | ustanove za dnevni
njegu boravak

U Republici Hrvatskoj zabiljezen je najnizi stupanj razvoja palijativne medicine u
Europi. Zakonski okvir za primjenu i organizaciju palijativne skrbi izraden je jo§ 2003. godine
stupanjem na snagu novog Zakona o zdravstvenoj zastiti. Tim je zakonom palijativna skrb
uvedena na primarnu razinu zdravstvene zastite, kao i uvrStena u djelatnosti Domova zdravlja.
Zakonom je takoder definirana 1 Ustanova za palijativnu skrb koja je sainjena od
specijaliziranih mjesta za davanje takve vrste skrbi (ambulanta za bol i palijativnu skrb, dnevni
boravak). Nadalje, prema Zakonu je formiran interdisciplinarni tim za davanje palijativne skrbi.
Godine 2013., zabiljezeno je kako od stupanja Zakona o zdravstvenoj zaStiti na snagu,
palijativna skrb nije ukljuéena u sustav obveznog zdravstvenog osiguranja. Svjetska
zdravstvena organizacija preporucuje da zemlje sa srednjim dohotkom trebaju ukljuditi
palijativnu skrb u sustav zdravstvene zastite. Palijativna skrb je izuzetno vazna za teritorij
Republike Hrvatske zbog same demografske slike ¢iji veliki postotak zauzimaju osobe starije
zivotne dobi [7]. Ministarstvo zdravstva je 2017. godine objavio Nacionalni program razvoja
palijativne skrbi u Republici Hrvatskoj 2017.-2020. u kojem je slojevito prikazan proces izrade
programa. Procjene potreba za palijativnu skrb prema preporukama Europskog udruzenja za
palijativnu skrb ¢ini izmedu 50% 1 89% svih umiruéih pacijenata. U Republici Hrvatskoj
brojc¢ano izmedu 26.000 i 46.000 pacijenata treba palijativou skrb, od kojih najmanje 20%
oboljelih od tumora te 5% neonkoloskih pacijenata treba specijalisticku palijativnu skrb u

posljednjih godinu dana zivota [10].
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Prema sluzbenim informacijama Ministarstva zdravstva stanje postojec¢ih resursa

prikazano je u sljedecoj tablici:

Tablica 6. Resursi u palijativnoj skrbi (Izradeno prema nacionalnom programu razvoja

palijativne skrbi u Republici Hrvatskoj)

Postojeci resursi u palijativnoj skrbi: 10 mobilnih timova za palijativnu skrb u kuéi

bolesnika

22 bolnicka tima za palijativnu skrb
31 ambulanta za bol

47 besplatne posudionice pomagala
16 organizacija volontera

9 Zupanijskih koordinatora

Vazno je istaknuti kako su ugovorene palijativne postelje u bolnickim zdravstvenim

ustanovama te Ustanova za palijativnu skrb, hospicij Marija Krucifk Kozuli¢ u Rijeci [10].

7. PRIKAZ SLUCAJA

Klini¢ki osvrt obuhvaca slucaj pacijentice u dobi od 51 godinu. Pacijentica N.N., 1967.
god. hospitalizirana na odjelu Pulmologije od 3.9.2018. do 17.9.2018. zbog dispneje. Prije osam
godina operirala Stitnjacu. Od 7. mjeseca 2017. pacijentici su se javile tegobe: oteZan hod,
otezana pokretljivost, osjecaj umora. Zbog toga je u viSe navrata bila hospitalizirana na odjelu
neurologije. Magnetska rezonanca mozga pokazala je uredan nalaz, dok je EMNG nalaz
pokazao slijedece: radikularna lezija C5,C6 obostrano, srednja teska radikulna lezija L5,
umjerena S1 obostrano. U drugom mjesecu 2018. godine postavljena je dijagnoza amiotroficne
lateralne skleroze s izrazenom parezom bulbarne i di$ne muskulature s posljedi¢nom kroni¢nom
globalnom respiratornom insuficijencijom u Klini¢kom bolni¢kom centru Rebro. Pacijentica
redovito odlazi na kontrole neurologu. Zbog kriza disanja nocu pacijentica je zatrazila je pomo¢
i pregledana je od strane pulmologa. Zadnja kontrola bila je 7. lipnja 2018. te je tada indicirana
hospitalizacija u svrhu procjene potreba za neinvazivnu mehanicku ventilaciju , no pacijentica
se nije odlucila za hospitalizaciju. Nadalje je ipak zbog otezanog disanja primljena preko odjela

hitne medicine 3. rujna 2018. godine na odjel pulmologije.
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Na odjelu je zapoceta neinvazivna mehanicka ventilacija pozitivnim tlakom putem maske usta-
nos. Na planu funkcija i navika, zabiljezena je stolica i mokrenje u pelenu te da alergije na
lijekove nisu poznate Pacijentici je postavljena nasogastricna sonda. U dogovoru s
gastroenterologom planira se postavljanje PEG-a. Pacijentici je 17. rujna 2018. godine
postavljen PEG u opc¢oj anesteziji. Zahvat je protekao bez komplikacija, a 21. rujna
2018.godine u opcéoj anesteziji ucinjena je traheotomija jer pacijentica ne tolerira ni minimalno
odvajanje od neinvazivne ventilacije. Obitelji pacijentice je objasnjena potreba za izvodenjem
traheotomije i invazivnom mehanickom ventilacijom. Stavljena je cuff kanila broj 10.
Pacijentica je od 17. rujna 2018. godine do 1. listopada 2018.godine hospitalizirana u Jedinici
intenzivnog lije¢enja. Na odjelu intenzivne postaje uznemirena te je pozvan psihijatar koji
ukljucuje antidepresive i anksiolitike. Nakon stabilizacije stanja pacijentica se ponovno
premjesta na odjel pulmologije. Tijekom boravka na odjelu pulmologije stanje pacijentice se
stabiliziralo i zapoceli smo planiranje otpusta ku¢i. Multidisciplinarni tim zaklju¢io je da je
pacijentici potrebna 24-satna skrb te nastavak zdravstvene njege u ku¢i u maksimalnom opsegu.
Takoder potrebno je nastaviti provoditi fizikalnu terapiju. U koordinaciji i planiranju otpusta
obitelj, patronazna sestra, obiteljski lije¢nik te djelatnici zdravstvene njege u kuci je pozvani su
na edukaciju o provodenju specijalne njege u kuénim uvjetima pacijentice na respiratoru.
Provedena je edukacija o aspiriranju pacijentice, toaleti trahealne kanile, hranjenju putem PEG-
a te 0 zdravstvenoj njezi pacijentice sa respiratorom. Edukacija o nastavku zdravstvene njege u

ku¢i provedena je kroz tjedan dana , a edukaciju o respiratoru obavio je dobavljac.

Prilikom otpusta s odjela pacijentica je bila afebrilna, urednih vitalnih parametara, a otpustena

je u kuéne uvjete u pratnji lije¢nika (anesteziologa) 1 medicinske sestre.

7.1 Sestrinske dijagnoze

1.Smanjena prohodnost di$nih puteva u/s hipersekrecijom 2° traheotomija

CILJEVI SESTRINSKE EVALUACIJA
INTERVENCIJE

Pacijentica ¢e imati prohodne | 1.  nadzirati  respiratorni | Pacijentica ima prohodne

diSne puteve, disati ¢e bez | status diSne puteve, diSe bez
hropaca 2. mijenjati polozaj | hropaca

pacijentice svaka dva sata
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3. dogovoriti fizioterapiju
grudnog kosa

4. provesti bronhoaspiraciju
5. namjestiti pacijenticu u
Fowlerov polozaj

6. primijeniti  ordiniranu
oksigenu terapiju

7. primijeniti  propisane
inhalacije

8. pratiti promet tekuéina

9. pratiti vrijednost
acidobaznog statusa

10. uocavati promjene u

stanju svijesti

3. Smanjena moguénost brige o sebi — eliminacija u/s osnovnom bole$¢u 2° ALS

CILJEVI

SESTRINSKE
INTERVENCIJE

EVALUACIJA

Pacijentica ¢e biti suha i

uredna

1. procijeniti stupanj
samostalnosti pacijentice

2. dogovoriti na¢in na koji ¢e
pacijentica pozvati pomo¢ po
zavrSetku eliminacije

3. omoguciti da pozove
pomo¢ na dogovoreni nacin
4. pripremiti  krevet i
pomagala za eliminaciju u
krevetu (pelene, urinarni
kateter, nepropusne podloge)
5. osigurati dovoljno
vremena, nNe  poZurivati

pacijenticu

Pacijentica je nakon

eliminacije suha i uredna
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6. osigurati privatnost

4. Smanjenja mogucénost brige o sebi — osobna higijena u/s osnovnom boleS¢u 2° ALS

CILJEVI

SESTRINSKE
INTERVENCIJE

EVALUACIJA

Pacijentica ce biti Cista bez
neugodnih mirisa, oCuvanog
integriteta koze, osjecati ¢e

se ugodno

1. procijeniti stupanj
samostalnosti pacijentice

2. dogovoriti  osobitosti
natina odrzavanja 0sobne
higijene kod pacijentice

3. osigurati potreban pribor i
pomagala za obavljanje
osobne higijene

4. osigurati privatnost

5. osigurati s pacijenticom

dogovorenu temperaturu
vode
6. osigurati  optimalnu

temperaturu prostorije gdje
se provodi osobna higijena
7. primijeniti  propisani
analgetik 30 minuta prije
obavljanja osobne higijene

8. promatrati 1 uocavati
promjene na kozi tijekom
kupanja

9. ne koristiti grube trljacice i
rucnike

10. utrljati losion u kozu po

zavrSetku kupanja

Pacijentica je suha, ¢ista I

oCuvan je integritet koze
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11. presvuéi krevet nakon

kupanja

5. Visok rizik za dekubitus u/s nepokretnoséu 2° ALS

CILJEVI SESTRINSKE EVALUACIJA
INTERVENCIJE
Integritet koze pacijentice 1. procijenjivati postojanje | Koza pacijentice je

biti ¢e o¢uvan

¢imbenika za  nastanak
dekubitusa — Braden skala

2. osigurati  optimalnu
hidraciju pacijentice

3. pojacati unos bjelancevina
i ugljikohidrata

4. nadzirati pojavu edema

5. odrzavati higijenu koze

6. odrzavati higijenu kreveta
i posteljnog rublja
7. mijenjati polozaj
pacijentice u krevetu svaka
dva sata

8. poloziti jastuke pod
potkoljenice

9. podloziti jastuke izmedu
koljena

10. poloZaj pacijentice
mijenjati podizanjem , a ne
povlacenjem

11. osigurati fizioterapiju
pacijentici

12. primijeniti propisana

sredstva protiv boli

oCuvanog integriteta, nema

crvenila i drugih oStecenja

32




13. educirati pacijenticu i
obitelj o ¢cimbenicim koji
uzrokuju ostecenje koze i

nastanak dekubitusa

6.Visok rizik za dislokaciju trahealne kanile u/s sa slabim u¢vrséenjem oko vrata

kanila ne¢e pomicati, biti ¢e

pravilno uc¢vrs¢ena

prilikom svake intervencije
oko pacijentice
2. objasniti  pacijentici
vaznost dobrog polozaja
trahealne kanile

3. savjetovati pacijenticu da
sama ne dira vezicu oko vrata
4. educirati  obitelj o
pravilnom uévrscenju kanile

1 njezinu polozaju

CILJEVI SESTRINSKE EVALUACIJA
INTERVENCIJE
Pacijentici se  tijekom | 1. provjeriti kako trahealna | Pacijentici se za vrijeme
hospitalizacije trahealna | kanila  prianja uz vrat | hospitalizacije trahealna

kanila nije pomicala, bila je

pravilno uc¢vrséena

7. Neupucenost u nacin Zivota s PEG-om

CILJEVI

SESTRINSKE
INTERVENCIJE

EVALUACIJA

Pacijentica i obitelj ¢e biti
upu¢eni u nacin Zzivota s

PEG-om

1. objasniti i pokazati obitelji
toaletu
PEG-a
2. pokazati obitelji postupak

okolnog podrucja

hranjenja kroz PEG

Pacijent i obitelj usvojili su
znanje 1 upuceni su u zivot s

PEG-om
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3. dati pacijentici i obitelji
pisanu uputu o vrsti prehrane,
koli¢ini i uCestalosti obroka
4. provjeriti  dali su
pacijentica i obitelj
razumijeli upute i usvojili
znanje o nacinu zivota s

PEG-om

8. Visok rizik za infekciju u/s enteralnom prehranom 2° PEG

CILJEVI

SESTRINSKE
INTERVENCIJE

EVALUACIJA

Pacijentica ne¢e pokazivati
znakove infekcije tijekom

hospitalizacije

1. mjeriti vitalne znakove dva
puta dnevno

2. pratiti okolno podrucje
PEG-a

3. jednom dnevno uciniti

toaletu podruc¢ja PEG-a

Pacijentica tijekom
hospitalizacije nije
pokazivala znakove infekcije
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8. ZAKLJUCAK

Amiotroficna lateralna skleroza je neuroloska bolest koja zahvaca donje i gornje
neurone, a javlja se vrlo ¢esto. Prema statistikama, pacijenti umiru od ove bolesti 3-5 godina
nakon postavljanja dijagnoze. Samu dijagnozu je vrlo tesko postaviti zbog toga §to ne postoji
nikakav biomarker, ve¢ se dijagnosticira postupkom eliminacije te na temelju prepoznavanja
simptoma. Terapija za amiotrofi¢nu lateralnu sklerozu ne postoji jer Se ne poznaje to¢na
etiologija bolesti. U trenutnom terapijskom lijeCenju koristi se anatagonist glutamata koji
reducira oSte¢enje motornih neurona smanjujuéi razinu glutamata. Nadalje, od izuzetne je
vaznosti komunikacija s pacijentom, multidisciplinarni pristup te razvoj palijativne skrbi koja
¢e poboljsati kvalitetu bolesnikova zZivota. Kvaliteti zivota uvelike pomaze rano
dijagnosticiranje bolesti, ali i angaziranost pacijenta i obitelji jer bolest ima izrazito progresivan
tijek, a pacijentu su oCuvane kognitivne funkcije. Skrb za oboljele je kompleksna i zahtjeva
ukljuc¢enost multidisciplinarnog tima.Vrlo vazan zadatak u tome ima i medicinska sestra koja
svojim znanjem educira pacijenta i obitelj te im pruza psiholosku pomo¢ i podrsku tijekom
bolesti. Osim struéne pomoci zdravstvenih profesionalaca oboljelima je nuzna podrska u
lokalnoj zajednici. Grupe podrske u zajednici vazan su resurs obitelji i oboljelima gdje mogu
razmjenjivati iskustva koja prolaze u svakodnevnom zivotu , saznati kako zadrzali kontrolu nad

svojim Zivotom te poboljSati svoju kvalitetu Zivota.

Svjetska organizacija [ALS Association] osnovana je 1985. godine i njezina je misija voditi
borbu za lijeCenje ALS-a istrazivanjima. ALS Association djeluje na lokalnu zajednicu

okupljaju¢i volontere, grupe potpore za oboljele od ALS-a kako bi pruzili oboljelima

.....

Percepcija kvalitete Zivota oboljele osobe od ALS-a ne ovisi uvijek o tezini bolesti ve¢ 1 o
dostupnosti zdravstvene skrbi i kvaliteti pruzenih usluga. Zdravstveni profesionalci u radu sa
oboljelima moraju kontinuirano razvijati struéna znanja i provoditi znanstvena istrazivanja

kako bi zadovoljili potrebe u unapredenju kvalitete Zivota oboljelih od ALS-a.
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Slika 5. Obiljezavanje medunarodnog dana oboljelih od ALS-a 2020.godine —na svim jezicima
nazdravljalo se uz rije¢ “Zivjeli” koja je izraz dobre volje i prijateljstva s vizijom svijeta bez
ALS-a i neuromuskularnih bolesti.
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