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Wat is ALS? A et

A Neurodegenaratieve ziekte waarbij specifiek de
motorische neuronen, zowel centraal als perifeeer, te
gronde gaan

A Progressieveziekte van dwarsgestreepte spieren

A Overlijden tgv respiratoire insufficientie, gemiddels 3 jaar
na begin vd ziekte

A 20% daarentegen leeft langer dan 5 jaar
A 5-10% familiair voorkomend, idem symptomen

A Incidentie 2-3/100.000, dwz 300-450 pj in NL (vergelijk
MS) > prevalentie wel verschillend!

A Oorzaak onbekend, mogelijk multifactorieel
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Stephen Hawking

Current Lucasian Professor of
Mathematics
Cambridge university (from 1979)

Chair formerly held by Sir Isaac
Newton (1669-1702)




Diagnese

Bulbair Cervicaal Thoracaal  Lumbosacraal
PMN
rwakte, atrofie, | tong, nek, schouder, rugq, buik onderrug,
fasciculaties aanqgezicht, amm, hand, been, voet
larynx, farynx  diafragma
areflexie* of BPR, TPR KPR, APR
verlaagde
reflexin
aangedane
spler
(MN
Hypertonie tong, nek, schouder,  rug, buik bekkengordel,
(‘spastisch’) aanqgezicht, arm, hand, been, voet
larynx, farynx  diafragma
pathologische  pathologische-  Clonus, ‘te' afwezige Clonus, ‘te’
reflexen stamreflexen,  levendigereflex  buikhuidre-  levendige
dwanglachen/  in atrofische spier flexen reflex in
huilen atrofische spier,

Babinski




Diagnese

Tabel 1. De gereviseerde El Escorial criteria.

Leker ALS

Neurologische en/of EMG verschijnselen wijzend op uitval van het CMN' en PMN? in
3 lichaamsregio’s.

Waarschijnlijk ALS

Uitval van het CMN en PMN in 2 lichaamsregio’s, met tenminste enkele van de
CMN-verschijnselen rostraal van de PMN-verschijnselen.

Mogelijk ALS
Uitval van het CMN en PMN in slechts 1 lichaamsreqio, of
Uitval van het CMN in 2 of meer regio’s, of

Uitval van het CMN en PMN in 2 lichaamsregio’s waarbij geen CMN-verschijnselen rostraal
van de PMN-verschijnselen.
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Casus A 2o

A Man 64 jr

A Afd inmrtice ‘mahena cardialed t h ma

A Bekend bij neuroloog: onbekend waarmee
A BGA 7,05/17,9/11,2//35,5/96%:

A X-thorax: infiltraat li basaal

A Geintubeerd beademd

A Na 2 weken tracheostoma ivm moeizaam weanen van
beademing

Kampelmacher et al. NTvG 2004;148:509-513



Casus A

Vervolg:
A Inmiddels CTB erbij gevraagd
A Neurologische diagnose bleek fiwaarsch ALI5'S ©

A lom patient en familie besloten tot tracheostomale
positieve drukbeademing (TPPVY) iimverpleeghuis

A Uiteindelijk totaal verlamd aan beademing, maar staken
behandeling niet gewenst door patient

A Uiteindelijk overleden aan pneumonie




Casus B

A Man 62 jr
A & machts consult neuroloog aan CTB

A Sinds 2 dagen opgenomen afd neurologie ivm dyspnoe,
nu toenemend tachypnoe en dreigende uitputtiing;

A Sedert 8 mnd bekend met bulbaire vorm ALS
A Enkele weken al nachtelijke O2

A Bij opname BGA pC02:5{8, p02: 9,2, actueel
bicarbonaat 28,4

A Patient had aangegeven fallesd te willen om in leven te
blijven



Vervolg:
A Advies aan neuroloog: direct de: volgende opties met pat

en familie bespreken

i~ Keuze chronische beademing: naar IC en intuberen met vervolg
traject TPPY@enverpleeghuis (met uitzicht toenemend verlamd

te worden aan beademing)

i~ Alternatief: palliatie met morfine en zuurstof, en vrijwel zeker op
korte termijm overlijden

i~ (NIPPV isniet wenseljjk bij bulbaire ALS



Casus B 2o

Vervolg:

A Patient kiest voor TPPY

A Op IC 3 maanden gewacht op VPL huis plek
A 3 jaar beademd geweest

A Kort voor overlijden geeft pat aan de beademing als een
fovervalo te hebben ervaren en zijn keuze achteraf te
hebben betreurd



oo

A Vrouw 36 jr

A Verwezen naar CTBivm angst, geduid als depressie bij
ALS

A Diagnose 1,5 jr geleden gesteld

A Bang om te slapen ern'wakker schrikkend, sng=a emgtes t
stikken, enge dromen, vermoeidheid en
concentratiestoornissen

A Pat werd geinfomeerd over de keuze NIPPY wersus PRV
en het verloop zonder ademhalingsondersteuning

A Pat kiest voor NIPPY @ngeen TPPY



-

A Vervolg:
A Na2 nachte-at in paaniek de SHE
A pC026,4, pO2 10,5, act bicarbonaat 31,1

A Advies intubatie, maar pat wijst dit af (dokters niet op
de hoogte)

A Opname afd neurologie

A Vgl ochtend: EMV 11/15, pC0210,7
A Start NIPPV> verbeterd bewustzijn
A Na 4 maanden thuis overleden



