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ÅNeurodegenaratieveziekte waarbij specifiek de 
motorische neuronen, zowel centraal als perifeeer, te
gronde gaan

ÅProgressieveziekte van dwarsgestreepte spieren

ÅOverlijden tgv respiratoire insufficientie, gemiddels 3 jaar
na begin vd ziekte

Å20% daarentegen leeft langer dan 5 jaar

Å5-10% familiair voorkomend, idem symptomen

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

ÅOorzaak: onbekend, mogelijk multifactorieel

Wat is ALS?
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Stephen Hawking

Current Lucasian Professor of 
Mathematics
Cambridge university (from 1979)

Chair formerly held by Sir Isaac 
Newton (1669-1702)
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ÅMan 64 jr

ÅAfd interne: ñasthma cardialeò

ÅBekend bij neuroloog: onbekend waarmee

ÅBGA 7,05/17,9/11,2/ 35,5/96%

ÅX-thorax: infiltraat li basaal

ÅGeintubeerd beademd

ÅNa 2 weken tracheostoma ivm moeizaam weanen van 
beademing

Casus A

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



Vervolg:

ÅInmiddels CTB erbij gevraagd

ÅNeurologischediagnose bleek ñwaarschALSò

ÅIom patient en familie besloten tot tracheostomale
positieve drukbeademing (TPPV) in verpleeghuis

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

ÅUiteindelijk overleden aan pneumonie

Casus A



ÅMan 62 jr

Åós nachts consult neuroloog aan CTB

ÅSinds 2 dagen opgenomen afd neurologie ivm dyspnoe, 
nu toenemend tachypnoe en dreigende uitputting

ÅSedert 8 mnd bekend met bulbaire vorm ALS

ÅEnkele weken al nachtelijke O2

ÅBij opname BGA pCO2: 5,8, pO2: 9,2, actueel
bicarbonaat 28,4

ÅPatient had aangegevenñallesò te willen om in leven te
blijven

Casus B



Vervolg:

ÅAdvies aan neuroloog: direct de volgende opties met pat 
en familie bespreken

ïKeuzechronische beademing: naar IC en intuberen met vervolg
traject TPPV en verpleeghuis (met uitzicht toenemend verlamd
te worden aan beademing)

ïAlternatief: palliatie met morfine en zuurstof, en vrijwel zeker op 
korte termijn overlijden

ï(NIPPV  is niet wenselijk bij bulbaire ALS)

Casus B



Vervolg:

ÅPatient kiest voor TPPV

ÅOp IC 3 maanden gewacht op VPL huis plek

Å3 jaar beademd geweest

ÅKort voor overlijden geeft pat aan de beademing als een
ñovervalò te hebben ervaren en zijn keuze achteraf te
hebben betreurd

Casus B



ÅVrouw 36 jr

ÅVerwezen naar CTB ivm angst, geduid als depressie bij
ALS

ÅDiagnose 1,5 jr geleden gesteld

ÅBang om te slapenen ñwakker schrikkenò, angst om te
stikken, enge dromen, vermoeidheid en 
concentratiestoornissen

ÅPat werd geinfomeerd over de keuze NIPPV versus TPPV 
en het verloop zonder ademhalingsondersteuning

ÅPat kiest voor NIPPV en geen TPPV

Casus C



ÅVervolg:

ÅNa 2 nachten bezoekt pat in paaniek de SHE

ÅpCO2 6,4, pO2 10,5, act bicarbonaat 31,1

ÅAdvies: intubatie, maar pat wijst dit af (dokters niet op 
de hoogte)

ÅOpname afd neurologie

ÅVgl ochtend: EMV 11/15, pCO2 10,7

ÅStart NIPPV> verbeterd bewustzijn

ÅNa 4 maanden thuis overleden

Casus C


