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Streszczenie

Stwardnienie rozsiane (sclerosis multiplex — SM) jest przewleklg chorobg osrodkowego uktadu ner-
wowego (OUN). Po urazach czaszkowo-mézgowych jest najczestszym schorzeniem neurologicz-
nym powodujacym niesprawno$¢ u oséb mlodych.

Przyjmuje sie, ze u podloza choroby leza zaburzenia autoimmunologiczne. Istotg SM jest wyste-
powanie mnogich, rozsianych w czasie ognisk uszkodzenia mieliny i aksonéw w obrebie méz-
gowia i rdzenia kregowego. Zmiany te odpowiadaja za wystepowanie ogniskowych objawéw
neurologicznych. Pojawienie si¢ ich po raz pierwszy, gléwnie u mlodych oséb dorostych, okreéla
sie jako ,klinicznie izolowany zesp6t objaw6éw neurologicznych” (clinically isolated syndrome — CIS).
W zaawansowanym stadium SM trudno jest oszacowac¢ dlugos¢ zycia, ale istotnym czynnikiem
prognostycznym powinna by¢ szybko$¢ pogarszania sie stanu ogélnego. W zaawansowanym sta-
dium choroby ciezar opieki powinien by¢ przeniesiony z usprawniania funkcjonalnego pacjenta
na zmniejszanie jego cierpienia i zapewnienie komfortu.

Stwardnienie zanikowe boczne (sclerosis lateralis amyotrophica — SLA) jest degeneracyjnym scho-
rzeniem ukladu nerwowego, u ktérego podstaw lezy postepujacy zanik neuronéw ruchowych
rdzenia i mézgu. Jego konsekwencja jest narastajace ostabienie i zanik miesni szkieletowych.
Klinicznie choroba manifestuje si¢ postepujacymi niedowladami koficzyn, zaburzeniami mowy
o charakterze dyzartrii, zaburzeniami polykania oraz przewlekls, postepujaca niewydolnoscig od-
dychania. Nie jest znana etiologia zaniku neuronéw, nie ma leczenia przyczynowego ani spowal-
niajgcego postep choroby. Leczenie SLA jest wylacznie objawowe. Waznym elementem opieki jest
wspomaganie chorych iich rodzin w podejmowaniu decyzji dotyczacych dalszego postepowania
leczniczo-opiekunczego oraz decyzji dotyczacych konica zycia.

Stowa kluczowe: stwardnienie rozsiane, stwardnienie zanikowe boczne, kwalifikacja do opieki
paliatywne;.

Abstract

Multiple sclerosis (MS) is a chronic disease of the central nervous system (CNS). After cranioce-
rebral injuries, it is the most common neurological disorder causing disability in young people.
In the advanced stage of MS, it is difficult to estimate life expectancy, but an important prognostic
factor should be the rate of deterioration of a patient’s general condition. The burden of care in the
advanced stage of the disease should be transferred from functional improvement of the patient
to limitation of suffering and providing the patient with comfort.

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a degenerative disorder of the nervous system. Clinically,
the disease is manifested by progressive limb paresis, dysarthric speech disorders, swallowing
disorders and chronic progressive respiratory failure. ALS treatment is only symptomatic. An im-
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portant element of care is to assist patients and their families in making decisions about further
treatment and care and decisions about the end of life.

Key words: multiple sclerosis, amyotrophic lateral sclerosis, qualification for palliative care.

Adres do korespondencji

dr Magdalena Kwiatkowska, Stowarzyszenie Hospicyjno-Paliatywne ,Hospicjum Plockie”
pw. $w. Urszuli Led6chowskiej w Plocku, ul. Pilsudskiego 37, 09-410 Plock,

e-mail: mikw@poczta.onet.pl

STWARDNIENIE ROZSIANE
Definicja

Stwardnienie rozsiane (sclerosis multiplex — SM)
jest przewlekla zapalno-zwyrodnieniowa choroba
ukladu nerwowego o podiozu autoimmunologicz-
nym, modyfikowana czynnikami srodowiskowymi
i genetycznymi. Wyrdznia sie trzy nastepujace po
sobie etapy procesu chorobowego: zapalenie, de-
mielinizacja i glioza, czyli bliznowacenie w obrebie
osrodkowego uktadu nerwowego (OUN) [1].

Epidemiologia

Pierwsze objawy choroby pojawiaja sie najczesciej
pomiedzy 20. a 40. rokiem Zzycia, chociaz zdarzajq sie
przypadki zachorowan zaréwno w dziecifistwie, jak
ipo 50. roku zycia. Kobiety choruja czesciej, stosunek
zachorowalnosci kobiet do mezczyzn wynosi 2,3 : 1.
W Polsce zachorowalnos$é¢ wynosi3 przypadki/100 000
mieszkancow/rok, a globalny Sredni wspélczynnik
zachorowalnosci 2,5/100 000/rok. Najwieksze rozpo-
wszechnienie choroby odnotowuje sie w Europie,
Ameryce Pétnocnej, Nowej Zelandii i w potudnio-
wej Australii. Chorobowos¢ w Polsce ocenia sie na
50-120/100 000 mieszkanicoéw. Duze rozbieznosci sta-
tystyczne wynikaja z niejednolitej metodyki badan.
Czas przezycia chorych na SM jest $rednio o 6 lat
krétszy w poréwnaniu z populacja ogdlna.

W Polsce nie ma pelnego rejestru pacjentow
z SM, uwaza sig, ze choruje od 42 tys. do 60 tys. oséb.
W kwietniu 2018 r. do Ministerstwa Zdrowia wply-
nal wniosek o wydanie rozporzadzenia w sprawie
utworzenia rejestru chorych na SM [1, 2].

Etiopatogeneza

Przyczyna choroby nie jest znana, przypuszcza
sie, ze etiopatogeneza jest zlozona, a istotne znacze-
nie maja nastepujace czynniki [3]:

* genetyczne: u krewnych I stopnia ryzyko zacho-
rowania jest wieksze o ok. 20-30% w poréwnaniu
z populacja ogélng; zidentyfikowano geny zaréw-
no w ukladzie HLA, jak i poza nim zwigzane ze
zwiekszonym ryzykiem zachorowania na SM;
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* srodowiskowe: przebyte infekcje wirusowe,
przede wszystkim zakazenie wirusem Epsteina-
-Barr, ale réwniez wirusem odry, §winki, ospy, r6-
zyczki i HTLV-1,

* niedobory witamin, gtéwnie D,,

* palenie tytoniu,

* dieta z duzg zawartoscia soli.

Patomorfologia i patofizjologia

W obrazie mikroskopowym wykladnikiem proce-
su patologicznego w obrebie mézgu i rdzenia krego-
wego jest uszkodzenie ostonki mielinowej aksonéw
z naciekiem zapalnym, czyli tzw. plaka demielini-
zacyjna. Zmiany zlokalizowane sg okolokomoro-
wo, podkorowo, w obrebie ciala modzelowatego,
nerwéw wzrokowych, w mézdzku i rdzeniu kre-
gowym. Demielinizacja prowadzi do upoéledzenia
przewodnictwa nerwowego z powstawaniem cze-
Sciowych lub calkowitych blokéw przewodzenia,
ktérych obecnos¢ jest podstawa zaburzen neurolo-
gicznych [3].

Obraz kliniczny

W 80% przypadkéw choroba rozpoczyna sie od
wystapienia ostrych objawéw neurologicznych, naj-
czesciej w postaci:

* zespolu rdzeniowego, tj. niedowladu lub pareste-
zji jednej koficzyny goérnej lub dolnej albo oby-
dwu konficzyn gérnych lub dolnych,

* pozagatkowego zapalenia nerwu wzrokowego,

* zespolu pniowego (np. zaburzen gatkoruchowych
- podwdjne widzenie),

* zespolu mézdzkowego,

* zespolu pélkulowego w postaci niedowladéw po-
towiczych lub potowiczych zaburzen czucia.

Objawy, aby spelnialy kryteria rzutu, musza
trwaé przynajmniej 24 godziny bez towarzyszacej
goraczki, infekcji lub zaburzeni $wiadomosci. Obja-
wy stopniowo ustepuja, a najwieksze ich nasilenie
obserwuje sie¢ w okresie 2-3 tygodni. Czesto$¢ rzu-
tow jest najwieksza w pierwszych 2 latach choroby
i wynosi érednio jeden rzut na rok. P6zniej czestotli-
wos¢ rzutéw stopniowo maleje [4].
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Wyrdéznia sie nastepujace postacie kliniczne SM:

* postac rzutowo-remisyjna — wystepuje najczesciej,

u ok. 80% pacjentéw, czesciej u kobiet; charakte-

rystyczne jest wystepowanie rzutu choroby i jego

stopniowe ustepowanie (remisja), zwykle bez po-
zostawienia niepelnosprawnoéci; w okresie remi-
sji stwierdza sie stabilny stan neurologiczny;
posta¢ wtérnie postepujaca — charakteryzuje sie
stopniowym narastaniem deficytéw neurologicz-
nych u oséb, u ktérych wczesniej obserwowano
przebieg choroby typu rzut — remisja;

* postac pierwotnie postepujaca — dotyczy ok. 20%
pacjentéw; w obrazie klinicznym obserwuje si¢
stopniowe narastanie niepelnosprawnosci, ktéra
moze by¢ poprzedzona wystgpieniem jednego
lub dwéch rzutéw;

* postac¢ lagodna — rzuty sg sporadyczne i maja ta-
godny przebieg; po 15 latach choroby nie stwier-
dza sie istotnych niepelnosprawnosci [5].

Do typowych objawéw neurologicznych wyste-
pujacych u pacjentéw z SM naleza:

* zaburzenia ruchowe - spastyczne niedowlady
lub porazenia koficzyn,

* zaburzenia czuciowe — parestezje konczyn, upo-
Sledzenie czucia powierzchownego (dotyku,
bélu i temperatury) oraz glebokiego, objaw Lher-
mitte’a (wrazenie przechodzenia pradu wzdluz
kregostupa przy przygieciu glowy do klatki pier-
siowej),

* zaburzenia mézdzkowe — ataksja, drzenie, zabu-
rzenia mowy (mowa skandowana), oczoplas,

* zaburzenia z pnia mézgu — uszkodzenia nerwéw
gatkoruchowych III, IV i VI, objawy uszkodzenia
nerwu tréjdzielnego i twarzowego,

* zaburzenia autonomiczne: zaburzenia w odda-
waniu moczu i stolca, impotencja,

* zaburzenia psychiczne: lekowo-depresyjne, zabu-
rzenia funkcji poznawczych i objawy otepienne,

* zesp6l zmeczenia.

L]

Diagnostyka

Obecnie nie ma swoistego testu, ktéry w 100%
potwierdzalby rozpoznanie SM. Diagnostyka
neurologiczna opiera si¢ na badaniach podmioto-
wych, przedmiotowej ocenie neurologicznej i bada-
niach dodatkowych — obrazowaniu OUN metoda re-
zonansu magnetycznego (magnetic resonance imaging
— MRI). W badaniu MRI ocenia sie mézgowie w se-
kwencji T1 przed podaniem kontrastu i po podaniu
kontrastu, w czasie T2, w sekwencji FLAIR i PD.

Dodatkowym badaniem laboratoryjnym wyko-
rzystywanym w diagnostyce réznicowej i w razie
watpliwosci jest badanie plynu mézgowo-rdzenio-
wego (badanie ogodlne, stezenie IgG i albumin ze
wskaznikiem Linka-Tibblinga oraz obecno$¢ praz-
koéw oligoklonalnych IgG).
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ze stwardnieniem zanikowym bocznym i stwardnieniem rozsianym

U ponad 90% pacjentéw z pewnym klinicznie SM
wykazano zmiany w MRI mézgu. Podstawa rozpo-
znania sg tzw. kryteria McDonalda uwzgledniajace
objawy kliniczne, przebieg choroby oraz zmiany
w badaniu MRI w przestrzeni i w czasie oraz dyna-
mika ich narastania [3, 5].

Leczenie

Postepowanie terapeutyczne w przebiegu SM
obejmuje:
* leczenie rzutu,
* leczenie modyfikujace przebieg choroby,
* leczenie objawowe.

Leczenie rzutu

W leczeniu rzutu stosuje sie glikokortykosteroidy
(GKS), ktore ograniczaja proces zapalny, zmniejszajac
uwalnianie cytokin prozapalnych oraz wewnatrzply-
nowa synteze IgG, a takze stabilizuja przepuszczal-
nos¢ bariery krew—mozg. Zaleca sie podawanie GKS
droga dozylng — metyloprednizolon w dawce 500
1000 mg/dobe przez 3-5 dni we wlewie przez 30-60
minut w 500 ml 0,9% soli fizjologicznej. Lek podaje
sie w jednej porannej dawce, nasladujac fizjologiczny
cykl wydzielania hormonéw, co zapobiega wystapie-
niu wtérnej niedoczynnosci kory nadnerczy. Gliko-
kortykosteroidy podawane doustnie moga stanowié¢
kontynuacje terapii dozylnej, a w rzutach o lagod-
niejszym przebiegu postepowanie terapeutyczne.
Brakuje danych potwierdzajacych skuteczno$¢ stoso-
wania GKS doustnie, jednoznacznie ustalonych me-
tod leczenia i nie jest to obligatoryjne postepowanie.
ZwyKkle stosuje sie doustnie prednizon w dawce po-
czatkowej 60 mg/dobe, ktdra jest stopniowo reduko-
wana $rednio co 5 dni. Z uwagi na brak SciSle okre-
Slonych standardéw leczenia wybér preparatu i jego
dawka zaleza od doswiadczenia neurologa leczacego,
ciezkosci rzutu i ewentualnych innych, towarzysza-
cych objawow [6].

Leczenie wptywajgce na przebieg
schorzenia

Terapia modyfikujgca przebieg SM obejmuje le-
czenie immunomodulujace i immunosupresyjne.
Preparaty immunomodulujace sa w przewazajacej
wiekszosci zarezerwowane dla postaci rzutowo-re-
misyjnej. Zasada jest jak najszybsze ich wlgczenie
u chorych [5, 7]:

* z pewnym rozpoznaniem i aktywnga postacig SM,

* po pierwszym rzucie, jezeli jego ciezko$¢ przema-
wia za wysokim prawdopodobiefistwem progresii
choroby.

W Polsce leczenie immunomodulujace I i II linii
prowadzone jest w ramach programoéw finanso-
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wanych przez Narodowy Fundusz Zdrowia (NFZ).
Leczenie III linii stanowi postepowanie immunosu-
presyjne. Warunkiem zastosowania lekéw kolejnej
linii jest nieskutecznos¢ stosowanego wczesniej pre-
paratu.

W skiad I linii leczenia wchodza: interferon
B-la (preparat: Avonex), interferon B-1b (prepara-
ty: Rebif, Betaferon, Extavia), peginterferon p-la
(preparat: Plegridy), octan glatirameru (preparaty:
Copaxone, Remurel), fumaran dimetylu (preparat:
Tecfidera), teryflunomid (preparat: Aubagio). Leki
II linii to: fingolimod (preparat: Gilenya), natalizu-
mab (preparat: Tysabri).

W opinii ekspertow, neurologéw prowadzacych
programy lekowe, ,w Polsce dostep do terapii dla
pacjentdéw chorych na SM jest na bardzo dobrym po-
ziomie i nie odbiega od europejskich standardéw”
[7]. Dzialania ekspertéw zmierzaja do personalizacji
leczenia i zostaly pozytywnie ocenione przez srodo-
wiska pacjentow.

U chorych, ktérzy nie odpowiedzieli na prepara-
ty Ii1I linii, stosuje sie leki III linii, najczesciej mitok-
santron.

Do leczenia pacjentéw, u ktérych postaé rzutowo-
-remisyjna przechodzi w posta¢ wtérnie postepu-
jaca, zostaly zatwierdzone preparaty interferonu.
W Polsce NFZ nie finansuje terapii interferonem
u pacjentéw z postacia wtdérnie postepujaca, dlatego
w praktyce stosuje sie mitoksantron.

W postaci pierwotnie postepujacej SM z powodu
braku innej terapii podejmowane sa préby leczenia
immunosupresyjnego.

Leczenie objawowe

Leczenie objawowe odgrywa istotna role w po-
stepowaniu terapeutycznym. Obecnos¢ licznych
rozsianych ognisk demielinizacyjnych w OUN jest
przyczyna nie tylko zespoléw neurologicznych, lecz
takze zglaszanych objawow.

Zespolzmeczenia - to subiektywne uczucie braku
energii lub wyczerpania, ktére pojawia sie nawet po
niewielkim wysitku umystowym lub fizycznym i nie
ustepuje po odpoczynku. Warto pamieta¢, ze stoso-
wane u pacjentéw leki (interferon B, leki obnizajace
napiecie mieSniowe i leki przeciwpadaczkowe) tez
moga by¢ przyczyna zespolu zmeczenia. Utrudnia
on wypelnianie obowigzkéw zawodowych, rodzin-
nych i stanowi przeszkode w kontaktach interper-
sonalnych. W leczeniu stosowana jest amantadyna
w dawce do 200 mg/dobe, psychoterapia i techniki
relaksacyjne. Zaleca si¢ staranne planowanie aktyw-
noéci fizycznej oraz unikanie przegrzania [8].

Blisko polowa pacjentéw z SM na r6znym etapie
choroby ma zaburzenia lekowo-depresyjne lub do-
$wiadcza epizodu depresji. Zaburzenia te wystepu-
ja w przebiegu organicznego uszkodzenia mézgu,
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mogga by¢ tez wyrazem reakcji na chorobe, jej prze-
wleklos¢ i niepomyslne rokowanie. Terapia interfe-
ronem P rowniez stanowi czynnik ryzyka wystapie-
nia zaburzen depresyjnych. W leczeniu stosowane
sg inhibitory wychwytu zwrotnego serotoniny (flu-
oksetyna, paroksetyna, sertralina, citalopram lub
escitalopram) lub inhibitory wychwytu zwrotnego
serotoniny i noradrenaliny (wenlafaksyna i dulokse-
tyna). W przypadku wystapienia zaburzen psycho-
tycznych oraz ujawniania mysli i tendencji samobdj-

czych konieczna jest konsultacja psychiatryczna [6].

Kolejnym objawem wystepujacym u chorych na
SM jest bél. Na podstawie badan epidemiologicz-
nych szacuje sie, ze wystepuje on u ponad polowy
chorych (rozbieznoé¢ w publikowanych badaniach
—od 26% do 86% pacjentéw). Chorzy na SM moga
doswiadcza¢ wielu rodzajow dolegliwosci bolowych,
najczesciej wystepuja zespoly bélu neuropatycznego
(state piekace bole koniczyn, neuralgia tréjdzielna,
objaw Lhermitte’a) i ostry zespot korzeniowy. Przy-
czyna dolegliwosci sa zmiany spowodowane przez
proces demielinizacji w réznych strukturach uktadu
nerwowego. Wsrdéd zespoléw boélu receptorowe-
g0 u pacjentéw z SM wystepuja: zapalenie nerwu
wzrokowego, bol miesniowo-szkieletowy, pierwot-
ne béle glowy (migrenowe, napieciowe, klasterowe).
U chorych wystepujg takze zlozone zespoly bélo-
we: bol towarzyszacy spastycznosci, bolesny skurcz
toniczny. Pacjenci z SM moga doswiadczaé¢ réwniez
bélu jatrogennego, np. b6léw glowy po stosowaniu
interferonu. W przypadku béléw kostnych leczenie
nie odbiega od powszechnie zalecanego w tego typu
dolegliwoéciach. W bélach z komponentem miegénio-
wym i wzmozonym napieciem nalezy stosowacé leki
obnizajgce napiecie mie$niowe [9].

Okolo 60-80% chorych na SM doswiadcza
zwiekszonego napiecia mie$niowego — spastycz-
noSci. Towarzyszy ona zwykle niedowladom lub
porazeniom konczyn z obecnoscig patologicznych
objawéw piramidowych (objaw Babinskiego, Ros-
solimo) i wygérowaniem odruchéw fizjologicznych.
Moze przyjmowacé forme skurczéw miesni i prezen
(gléwnie w konczynach dolnych), mimowolnego
zginania i prostowania stop. Leczenie spastyczno-
Sci jest bardzo istotne, poniewaz jej zmniejszenie
poprawia funkcje chodu (jezeli patologia dotyczy
koniczyn dolnych), zmniejsza dolegliwosci bélowe,
ulatwia rehabilitacje, zapobiega powstawaniu przy-
kurczéw, wreszcie pozwala na utrzymanie higieny
osobistej [10].

W leczeniu spastycznosci stosuje sie [11]:

* baklofen - analog kwasu fy-aminomastowego
(GABA) zmniejszajacy napiecie miesni szkieleto-
wych poprzez hamowanie odruchéw mono- i po-
lisynaptycznych na poziomie rdzenia kregowego;
stosowany droga doustna w dawce 40-120 mg/
dobe; z objaw6éw niepozadanych mogg wystapic:
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sennos¢, splatanie, zawroty glowy, napady drgaw-
kowe;

* tizanidyna —agonista receptora o-2-adrenergicznego
zmniejszajacy napiecie mieSniowe poprzez zwiek-
szenie hamowania presynaptycznego motoneuro-
néw oraz hamowanie uwalniania aminokwaséw
pobudzajacych receptory NMDA; stosowana droga
doustng w dawce 4-36 mg/dobe; podczas jej stoso-
wania obserwuje sie spadki ci$nienia tetniczego,
moga wystepowaé zaburzenia rytmu serca w me-
chanizmie wydluzenia odcinka QT;

tolperyzon — mechanizm dzialania polega na ha-

mowaniu drég tworu siatkowatego i neuronéw

wstawkowych rdzenia kregowego; w praktyce lek
powinien by¢ stosowany tylko w objawowym le-
czeniu poudarowej spastycznosci u chorych doro-
stych z powodu ryzyka ciezkich reakcji nadwraz-
liwosci; do czestych objawéw niepozadanych
zwigzanych ze stosowaniem tolperyzonu naleza
zaburzenia snu, béle i zawroty glowy; lek stoso-
wany jest w dawce 150-450 mg/dobe;

benzodiazepiny — dzialajg poprzez aktywacje
kompleksow GABA,, otwarcie kanaléw chlorko-
wych, wykazuja réwniez dzialanie uspokajajace,
przeciwlekowe i przeciwdrgawkowe, ich zastoso-
wanie ograniczajg wysoki potencjal uzalezniajacy
oraz dzialania niepozadane (sennosc);

gabapentyna — hamuje podjednostki a2 patolo-
gicznego kanalu wapniowego; moze by¢ stoso-
wana w leczeniu spastycznosci, ale nie ma badan

Klinicznych potwierdzajacych jej skutecznos¢;

* kannabinoidy — w leczeniu spastycznosci w SM
stosowany jest preparat zlozony zawierajacy kan-
nabidiol (CBD) i 3-9-tetrahydrokannabinol (THC)
zarejestrowany jako preparat Sativex; w Polsce Sa-
tivex jest dostepny od 2012 r. i zalecany w leczeniu
umiarkowanych lub ciezkich objawéw spastycz-
nosci u pacjentéw z SM nieodpowiadajacych na
inne leki fagodzace objawy spastycznosci, wyka-
zujacych klinicznie znamienng poprawe w za-
kresie objawéw zwigzanych ze spastycznoécig na
wstepnym etapie leczenia; wypisywany na recepte
+Rpw”, nie jest refundowany; dostepny w formie
sprayu, do stosowania na blone §luzowa jamy ust-
nej, kazda aplikacja zawiera $cisle ustalong dawke
substancji: 2,7 mg THC i 2,5 mg CBD; dawke leku
ustala sie metoda miareczkowania, rozpoczyna-
jac od jednego podania wieczorem i stopniowo
zwiekszajac maksymalnie do 12 rozpylen na dobe;
poza korzystnym wplywem na spastycznos¢ wy-
kazuje dobry efekt w redukcji zmeczenia, drzenia,
zaburzen dyzurycznych, bélu i zaburzen snu [12];

* metody interwencyjne — ostrzykiwanie mieéni
toksyna botulinowa, zwykle w ciezkich przypad-
kach, ze spastycznosciag przywodzeniowa.

Bardzo czestym objawem zglaszanym przez pa-
cjentow z SM sa zaburzenia zwieraczy, gléwnie
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pecherza moczowego. Po ok. 15 latach trwania cho-
roby objawy wystepuja u ponad 90% chorych [13].
Zaburzenia maja charakter:

* nietrzymania moczu (nadmierna aktywno$¢ mie-
$nia wypieracza pecherza moczowego — ,pecherz
spastyczny”) — w leczeniu stosowane sa cholinoli-
tyki: oksybutynina do 20 mg/dobe, tolterodyna do
4 mg/dobe;
trudnosci w rozpoczeciu mikeji — zaleca sie cho-
linomimetyki: doksazosyne 1-4 mg/dobe, w nad-
miernej aktywnosci mie$nia zwieracza zewnetrz-
nego pecherza moczowego zaleca sie baklofen lub
tolperyzon;
* pecherz ,atoniczny” z zaleganiem moczu — stano-
wi czeste wskazanie do samocewnikowania;
dyssynergia pecherza moczowego (skurcz zwie-
racza w czasie skurczu wypieracza) — leczenie far-
makologiczne zwykle nieskuteczne, konieczne jest
powtarzane cewnikowanie lub utrzymanie cewni-
ka w pecherzu moczowym na state.

Czestym objawem wystepujacym u pacjentéw
z SM sa zaparcia (ok. 60% chorych). Wynikaja one
ze zwolnienia perystaltyki jelit u pacjentéw unie-
ruchomionych oraz ze stosowanego leczenia, m.in.
cholinolitykami. Postepowanie obejmuje typowe
leczenie przeciwzaparciowe oraz stosowanie diety
bogatoresztkowej.

Okolo 30% pacjentow w zaawansowanym sta-
dium choroby zglasza zaburzenia potykania.
Obustronne uszkodzenie os$rodkowego neuronu
ruchowego z towarzyszacymi objawami zespolu
opuszkowego lub rzekomoopuszkowego to réwniez
dosé¢ czesta przyczyna dysfagii. Nie ma skutecz-
nego leczenia farmakologicznego. Konieczna jest
»rehabilitacja potykania” — ¢wiczenia miesni jezy-
ka i ust, ktére poprawia zakres ruchéw. Zaleca sie
odpowiednia diete, przede wszystkim miksowana,
zageszczang, bogatobiatkowa, wysokokaloryczna,
a takze dbalos¢ o estetyke positkow.

W sytuacji, kiedy dotychczasowe postepowanie
nie przynosi efektu, zaleca sie jak najszybsze zaloze-
nie PEG, aby przeciwdziata¢ wyniszczeniu [14].

U pacjentéw w zaawansowanym okresie choroby
istotnym objawem pogarszajagcym rokowanie co do
dlugosci zycia sa odlezyny. Sposéb postepowania i le-
czenia jest zgodny z ogélnie znanymi wytycznymi.

Poza leczeniem farmakologicznym bardzo istot-
nym elementem postepowania terapeutycznego
u pacjentéw z SM jest rehabilitacja, ktéra powinna
by¢ zintegrowana. Oproécz fizjoterapii warto zagwa-
rantowa¢ choremu réwniez prace z psychologiem,
logopeda, terapeuta zajeciowym. Jej zakres powi-
nien by¢ dostosowany do indywidualnych potrzeb
pacjenta i stwierdzanych deficytow neurologicz-
nych. Bardzo wazne jest wigczenie rehabilitacji na
wczesnym etapie choroby. Nalezy systematycznie
powtarza¢ wyuczone zachowania i czynnosci, aby
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jak najdluzej zachowaé zdolnos¢ chorego do aktyw-
noéci zawodowej, prawidlowego funkcjonowania
w rodzinie i spoleczenistwie.

U pacjentéw z agresywnym przebiegiem choroby
rehabilitacja powinna by¢ prowadzona jak najdlu-
zej, aby utrzymac samodzielno$¢ i poprawi¢ jakosé
i komfort zycia [6, 15].

Skala EDSS

Podstawowym narzedziem stuzacym do okre§la-
nia stopnia niepetnosprawnosci i nasilenia objawéw
u chorych na SM jest Rozszerzona Skala Niepelno-
sprawnosci Ruchowej (Expanded Disability Status
Scale — EDSS) opracowana w 1983 r. przez neurologa
Johna Kurtzkego. Skala uwzglednia funkcje ruchu,
jest wykorzystywana poréwnawczo w pracach na-
ukowych i programach lekowych jako ocena sku-
tecznosci leczenia (tab. 1) [5].

Podsumowanie

Stwardnienie rozsiane jest chorobg, ktéra stano-
wi gléwna nieurazowa przyczyne niepelnospraw-
nosci wéréd milodych dorostych i czesto skutkuje
ciezkim oraz trwalym inwalidztwem. Charaktery-
zuje sie przewleklym przebiegiem z epizodami rzu-
tow. U wiekszosci osoéb z SM w chwili rozpoznania
stwierdza sie posta¢ rzutowa lub pierwotnie poste-
pujaca. Wieloogniskowo$¢ zmian demielinizacyj-
nych w obrebie OUN jest odpowiedzialna za liczbe
i r6znorodnoé¢ objawoéw, ktére obserwujemy w SM.
Ich leczenie wymaga wiedzy i do$wiadczenia ze
strony personelu medycznego. Dlugos¢ przezycia
pacjentéw z zaawansowang postacig, tj. z niedowta-
dami i porazeniami czterokoficzynowymi, zalezy od
jakosci opieki sprawowanej przez opiekunéw przy
udziale i merytorycznym nadzorze personelu piele-
gniarskiego [16, 17].

Tabela 1. Interpretacja Rozszerzonej Skali Niewydolno$ci Ruchowej Kurtzkego (Extended Disability Status Scale — EDSS)

Stopien Opis
0 prawidtowy stan neurologiczny
1 catkowita wydolnos¢ ruchowa
1.5 petna wydolnos¢ przy obecnych minimalnych objawach neurologicznych
2 dyskretna niewydolnos¢ ruchowa
2,5 nieznaczna niewydolno$¢ ruchowa
3 sredniego stopnia niewydolno$¢ ruchowa
3.5 umiarkowana niewydolnos$¢ ruchowa
4 wzglednie duza niewydolno$¢ ruchowa z zachowang zdolnoscig do pokonania bez odpoczynku
500 metréw
4,5 srednio ciezka niewydolno$¢ ruchowa ze zdolnoscig do pokonania 300 metrow
5 dos¢ duza niewydolno$é, samodzielna lokomocja do 200 m
kS ciezka niewydolno$¢ ruchowa, lokomocja do 100 m
) duza niewydolno$¢, poruszanie sie o jednej kuli
6,5 poruszanie sie o dwdch kulach, na odlegtos¢ 20 m
7 bardzo duza niewydolno$¢, poruszanie sie na wézku inwalidzkim, zdolno$¢ do samodzielnego
przesiadania sie
7.5 poruszanie sie na wdzku inwalidzkim, niezdolno$¢ do samodzielnego przesiadania sie
8 prawie catkowita niewydolno$¢ ruchowa, lezgcy, zdolny do samoobstugi
8.5 lezgcy, czesciowo zdolny do samoobstugi
9 catkowita niewydolno$¢ ruchowa, wymaga statej opieki
9.5 niezdolno$¢ do potykania i méwienia
10 zgon

Za: Opara J. Klinimetria w stwardnieniu rozsianym. Farmakoter Psychiatr Neurol 2005; 3: 219-226, zmodyfikowane
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PORADNIA MEDYCYNY PALIATYWNEJ

Kwalifikacja:

* kazdy pacjent z rozpoznaniem SM zgodnie z za-
facznikiem nr 1 do rozporzadzenia MZ z 12 czerwca
2018 r. kwalifikujagcym do objecia opieka paliatywna

* zgodnie z obowigzujagcym rozporzadzeniem MZ
w sprawie Swiadczeh gwarantowanych z zakresu
opieki hospicyjnej wymagane jest skierowanie od
lekarza ubezpieczenia zdrowotnego

* o kwalifikacji do opieki paliatywnej decyduje le-
karz zatrudniony w jednostce opieki paliatywnej
na podstawie dokumentacji medycznej potwier-
dzajacej rozpoznanie oraz na podstawie badania
lekarskiego

* lekarz dokonuje kwalifikacji na podstawie rozpo-
znania i towarzyszacych objawéw (bdl, rowniez
chorzy w trakcie aktywnego leczenia SM z bélem
neuropatycznym, dusznoé¢, zaparcia, nudnosci,
wymioty, wyniszczenie, zaburzenia polykania, za-
burzenia mowy, niedowlady, odlezyny)

UWAGA! w przypadku pacjentéw z rozpozna-
niem zaawansowanej fazy SM, z EDSS > 8, z to-
warzyszacymi objawami mozliwa jest wizyta kon-
sultacyjna w domu pacjenta z ustaleniem terapii
objawowej [18, 19]

Podczas pierwszej wizyty zaleca sie:
* uzyskanie pisemnej informacji od lekarza neuro-
loga na temat przebiegu choroby, przebytego le-
czenia, planowanej dalszej specjalistycznej terapii
lub o wyczerpaniu mozliwosci zastosowania le-
czenia modyfikujacego przebieg choroby
ustalenie z pacjentem priorytetow opieki
ustalenie objawéw zglaszanych przez pacjenta
(nudnosci, wymioty, problemy z jama ustng, zabu-
rzenia snu, zaburzenia depresyjne, spastycznosc,
bél ostry, przewlekly, przewlekle zmeczenie, dys-
funkcje pecherza moczowego, drzenie, zawroty
glowy, napady drgawkowe, zaburzenia czynnosci
seksualnych, drzenie i ataksja, zaburzenia funkcji
poznawczych) i wlaczenie optymalnej terapii
* zaplanowanie rehabilitacji w zaawansowanej fa-
zie choroby (we wcze$niejszej fazie choroby reha-
bilitacja powinna by¢ koordynowana przez spe-
cjalistyczny osrodek rehabilitacyjny, a nie przez
osrodki medycyny paliatywnej)
* w przypadku zaburzen polykania zaleca sie:
— poradnictwo dietetyczne
— modyfikacje konsystencji pozywienia i ptynéw
(miksowanie pokarméw, dodawanie zageszcza-
czy do plynow)
—stosowanie suplementéw bogatobiatkowych
i kalorycznych
— edukacje pacjenta i opiekunéw na temat technik
karmienia i polykania, a w szczegélnej sytuacji
o koniecznosci zapewnienia karmienia przez
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zglebnik do alimentacji vs PEG (nalezy zacheca¢
do wczesnego wykonania przezskérnej gastro-
stomii w przypadku utraty wagi > 10% i proble-
mow z przetykaniem)

* poinformowanie pacjentéw o ewentualnym za-
opatrzeniu w sprzet ortopedyczny ulatwiajacy
funkcjonowanie i komunikacje niewerbalng

* zwracanie szczeg6lnej uwagi na potrzeby ducho-
we chorych

W czasie opieki w poradni:

lekarz konsultujgcy ustala z pacjentem priorytety

postepowania terapeutycznego zaakceptowane

przez pacjenta i jego rodzing, okresla zakres opieki

i miejsce jej sprawowania

* lekarz winien optymalizowa¢ postepowanie obja-

wowe w zaawansowanej fazie choroby oraz poin-

formowa¢é pacjenta o mozliwosci wyrazenia woli
na temat zakazu podtrzymania zycia, wyznacze-
nia pelnomocnika do opieki medycznej

lekarz powinien zapewni¢ pacjentéw, Ze nie zosta-

ng opuszczeni przez sluzby medyczne i ze beda

wspierani przez profesjonalny zesp6! opieki palia-
tywnej

* lekarz powinien poinformowaé o niekorzystnym
rokowaniu, o mozliwosci ograniczenia samodziel-
nosci ruchowej, wystgpienia zaburzefi oddycha-
nia, zaburzen potykania oraz o objawach towarzy-
szacych umieraniu

* lekarz winien zwraca¢ szczegdlng uwage na po-
trzeby duchowe chorych

* lekarz powinien zaplanowac opieke z wyprzedze-
niem (z uwzglednieniem woli chorego w zakresie
resuscytacji, zastosowania inwazyjnych procedur:
gastrostomii, inwazyjnej wentylacji oraz tracheo-
stomii)

* w zaawansowanej fazie SM (EDSS > 8) lekarz po-
winien ustali¢ preferencje pacjenta co do miejsca
umierania (dom, szpital, hospicjum)

UWAGA! narastajace objawy choroby nie sa

wskazaniem do stalej opieki szpitalnej [20]

HOSPICJUM DOMOWE

Kwalifikacja:

* o kwalifikacji do domowej opieki paliatywnej de-
cyduje lekarz zatrudniony w jednostce opieki pa-
liatywnej na podstawie dokumentacji medycznej
potwierdzajacej rozpoznanie oraz badania lekar-
skiego

* lekarz dokonuje kwalifikacji, opierajac sie na obja-
wach, oraz okresla zakres opieki

* zgodnie z obowigzujacym rozporzadzeniem MZ
w sprawie §wiadczen gwarantowanych z zakresu
opieki hospicyjnej wymagane jest skierowanie od
lekarza ubezpieczenia zdrowotnego
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wizyta domowa w celu oceny pacjenta i ustalenia
postepowania, podjecie decyzji medycznych
ustalenie z pacjentem priorytetow opieki

UWAGA!

—ze wzgledu na fakt, ze okres niepelnospraw-
noSci w SM (EDSS > 7-8) poprzedzajacy
$mier¢ moze trwaé kilka lat, podstawowym
miejscem opieki powinien by¢ dom lub za-
klad opieki dlugoterminowej

—jezeli chory przebywa w domu lub domu po-
mocy spolecznej, moze by¢ objety domowa
opieka paliatywna

—jezeli chory przebywa w zakladzie opiekun-
czo-leczniczym lub pielegnacyjno-opiekun-
czym, to opieka paliatywna moze by¢ realizo-
wana wylacznie w formie konsultacji lekarza
specjalisty medycyny paliatywnej oplacanej
przez ww. placowke [20, 21]

Podczas pierwszej wizyty zaleca si¢:

uzyskanie pisemnej informacji od lekarza neuro-

loga na temat przebiegu choroby, przebytego le-

czenia, planowanej dalszej specjalistycznej terapii

lub o wyczerpaniu mozliwosci zastosowania le-

czenia modyfikujacego przebieg choroby

ustalenie z pacjentem priorytetéw opieki

ustalenie objawow zglaszanych przez pacjenta

(nudnosci, wymioty, problemy z jama ustna, zabu-

rzenia snu, zaburzenia depresyjne, spastycznosc,

bél ostry, przewlekly, przewlekle zmeczenie, dys-

funkcje pecherza moczowego, drzenie, zawroty

glowy, napady drgawkowe, zaburzenia czynnosci

seksualnych, drzenie i ataksja, zaburzenia funkcji

poznawczych) i wlaczenie optymalnej terapii ob-

jawowej

zaplanowanie rehabilitacji w zaawansowanej fa-

zie choroby (we wcze$niejszej fazie choroby reha-

bilitacja powinna by¢ koordynowana przez spe-

cjalistyczny osrodek rehabilitacyjny, a nie przez

osrodki medycyny paliatywnej)

w przypadku zaburzen polykania zaleca sie:

— poradnictwo dietetyczne

— modyfikacje konsystencji pozywienia i ptynéw
(miksowanie pokarméw, dodawanie zageszcza-
czy do plynéw)

— stosowanie suplementéw bogatobialkowych
i kalorycznych

— edukacje pacjenta i opiekunéw na temat technik
karmienia i polykania, a w szczegélnej sytuacji
o koniecznosci zapewnienia karmienia przez
zglebnik do alimentacji vs PEG (nalezy zacheca¢
do wczesnego wykonania przezskornej gastro-
stomii w przypadku utraty wagi > 10% i proble-
moéw z przetykaniem)

poinformowanie pacjentéw o ewentualnym za-

opatrzeniu w sprzet ortopedyczny, ulatwiajacy

funkcjonowanie i komunikacje niewerbalna
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zwracanie szczegdlnej uwagi na potrzeby ducho-
we chorych

W czasie opieki:
lekarz konsultujgcy ustala z pacjentem priorytety
postepowania terapeutycznego zaakceptowane
przez pacjenta i jego rodzine, okresla zakres opieki
i miejsce jej sprawowania
lekarz winien optymalizowa¢ postepowanie obja-
wowe w zaawansowanej fazie choroby oraz poin-
formowa¢ pacjenta o mozliwosci wyrazenia woli
na temat zakazu podtrzymania zycia, wyznacze-
nia pelnomocnika do opieki medycznej
lekarz powinien zapewni¢ pacjentéw, Ze nie zosta-
ng opuszczeni przez sluzby medyczne i ze beda
wspierani przez profesjonalny zesp6l opieki palia-
tywnej
lekarz powinien poinformowaé o niekorzystnym
rokowaniu, o mozliwosci ograniczenia samodziel-
noéci ruchowej, wystapienia zaburzen oddycha-
nia, zaburzen polykania oraz o objawach towarzy-
szacych umieraniu
lekarz winien zwracaé szczeg6lng uwage na po-
trzeby duchowe chorych
lekarz powinien zaplanowac opieke z wyprzedze-
niem (z uwzglednieniem woli chorego w zakresie
resuscytacji, zastosowania inwazyjnych procedur:
gastrostomii, inwazyjnej wentylacji oraz tracheo-
stomii)
w zaawansowanej fazie SM (EDSS > 8) lekarz po-
winien ustali¢ preferencje pacjenta co do miejsca
umierania (dom, szpital, hospicjum)

UWAGA! narastajace objawy choroby nie sa

wskazaniem do stalej opieki szpitalnej

ODDZIAL STACJONARNY (ODDZIAL
MEDYCYNY PALIATYWNEJ/HOSPICJUM
STACJONARNE)

Kwalifikacja — wskazania do hospitalizacji:
chorzy z EDSS > 8, z trudnymi do opanowania
w warunkach domowych objawami:

— nudnosci, wymioty

— problemy z jama ustna

— spastycznos¢

—bdl ostry, przewlekly,

— przewlekle zmeczenie

— depresja

— zaburzenia snu

— dysfunkcje pecherza moczowego

— drzenie

— przewlekle zawroty glowy

— drgawki i inne objawy napadowe

— zaburzenia czynnoéci seksualnych

— drzenie i ataksja
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* chorzy wymagajacy zalozenia PEG, ewentualnie
kwalifikacji do NIV
* chorzy ze wskazaniami socjalnymi:
— konieczno$é¢ zapewnienia odpoczynku rodzinie
lub choremu
- samotnoé¢ umierajacych chorych, pozbawio-
nych jakiejkolwiek opieki
* wybdr pacjenta dotyczacy miejsca umierania (faza
terminalna w SM definiowana jest jako unieru-
chomienie w 16zku z zaburzeniami poznawczymi)
UWAGA! jezeli pacjent z SM rokuje przezycie
powyzej 6 miesiecy, to nie powinien by¢ przyjmo-
wany na oddzial na stale

W czasie hospitalizacji zaleca sie:

* ustalenie z pacjentem priorytetéw postepowania

* zaproponowanie skutecznego postepowania obja-
wowego

* poinformowanie o niekorzystnym rokowaniu

* zaplanowanie opieki z wyprzedzeniem (z uwzgled-
nieniem woli chorego w zakresie resuscytacji, zasto-
sowania inwazyjnych procedur: gastrostomii, niein-
wazyjnej i inwazyjnej wentylacji oraz tracheostomii)

* zwracanie uwagi na potrzeby duchowe chorych

* poinformowanie pacjentéw oraz ich opiekunéw
o potencjalnie spokojnym umieraniu

STWARDNIENIE ZANIKOWE BOCZNE
Definicja

Stwardnienie zanikowe boczne (sclerosis lateralis
amyotrophica — SLA) to postepujace zwyrodnienie

goérnego i dolnego neuronu ruchowego o nieznanej
etiopatogenezie.

Epidemiologia

Stwardnienie zanikowe boczne wystepuje na
wszystkich kontynentach z podobna czestoscig — 1-3
przypadkéw/100 000 mieszkancow.

Poczatek objawéw wystepuje najczesciej w 5.-6.
dekadzie zycia, tylko 1/10 przypadkéw dotyczy oséb
przed 40. i po 70. roku zycia. Czesciej choruja mez-
czyzni, 90-95% przypadkéw to zachorowania spora-
dyczne, pozostale — rodzinne [22].

Etiopatogeneza

Przyczyna SLA jest nieznana. W patogenezie
bierze sie pod uwage czynniki genetyczne, $rodo-
wiskowe i toksyczne. W przypadkach rodzinnych
SLA u oséb chorujacych stwierdza sie najczesciej
(w 20-30%) mutacje w genie kodujacym dysmutaze
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ze stwardnieniem zanikowym bocznym i stwardnieniem rozsianym

* ustalenie preferencji pacjenta co do miejsca umie-
rania (dom, szpital, hospicjum)

* uwzglednianie potrzeb zdrowotnych opiekunéw
(istotne jest zapewnienie wsparcia fizycznego,
psychologicznego i duchowego)

* zaoferowanie opiekunom wsparcia oraz poradnic-
twa w zakresie utraty bliskiej osoby

* udzielenie wsparcia psychosocjalnego (zindywi-
dualizowana, dostosowana do aktualnych potrzeb
pomoc socjalna, wsparcie w uzyskiwaniu $wiad-
czen z pomocy spolecznej oraz w organizowaniu
uslug opiekunczych, prowadzenie rozméw wspie-
rajacych i informacyjnych z pacjentem i rodzing)

* konsultacje lekarzy specjalistow w zaleznosci od
potrzeb

W ramach oddzialu medycyny paliatywnej moga
by¢ zastosowane procedury medyczne wykorzysty-
wane w medycynie paliatywnej:

* zywienie dojelitowe

* zywienie pozajelitowe

* opatrywanie chirurgiczne odlezyn

* procedury rehabilitacyjne (¢éwiczenia bierne, czyn-
ne, ¢wiczenia ogélnousprawniajace, rehabilitacja
oddechowa)

* trening neuropsychologiczny w przypadku zabu-
rzen neuropsychologicznych

nadtlenkowa typu 1 (SOD1). Wystapienie choroby
u nosiciela tej mutacji nie jest jednak pewne. W spo-
radycznej postaci SLA aktualne badania wskazuja
na znaczaca role stresu oksydacyjnego [23].

Patomorfologia

W badaniach histopatologicznych stwierdza sie
zwyrodnienie i zanik neuronéw ruchowych w ko-
rze mézgowej ruchowej, jadrach nerwéw czaszko-
wych i rogach przednich rdzenia kregowego [22].

Obraz kliniczny

Zwyrodnienie i zanik motoneuronéw jader ner-
wow czaszkowychirogéw przednich rdzenia krego-
wego prowadzi wtérnie do niedowtadéw wiotkich
z zanikami mie$ni szkieletowych i ich fascykulacja-
mi oraz ostabieniem lub brakiem odruchéw mieénio-
wych. Réwnolegte uszkodzenie gérnego neuronu
ruchowego (kora ruchowa, drogi korowo-piramido-
we i korowo-jadrowe) powoduje spastycznos¢ i wy-
goérowanie odruchéw mieéniowych.

W SLA nie stwierdza sie zaburzen czucia po-
wierzchniowego i gtebokiego, zaburzen troficznych,
dysfunkcji zwieraczy odbytu i pecherza moczowe-
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go. Zmysly i intelekt pozostaja zachowane. Wyr6z-
nia sie kilka postaci SLA.

Manifestacja kliniczng zaniku motoneuronéw sa
zaburzenia funkcjonowania zwigzane z wtérnym
niedowladem i zanikami miesni szkieletowych.
Pierwsze objawy choroby sa bardzo niespecyficzne,
dlatego od momentu ich wystapienia do postawie-
nia diagnozy uptywa kilka—kilkanascie miesiecy.

Nie ma wspoélnego dla wszystkich chorych mia-
nownika pozwalajacego zidentyfikowaé zaréw-
no poczatkowe objawy, jak i postep schorzenia.
U czesci pacjentéw pierwszym objawem moze by¢
ostabienie kofczyny dolnej, a u innych trudnosci
w moéwieniu lub potykaniu. Stopniowo dolacza sie
oslabienie kolejnych grup miesni, narastaja niedo-
wlady konczyn, nasila sie dyzartria i dysfagia oraz
niewydolno$¢ oddechowa. Jednoczeénie obserwuje
sie postepujacy zanik miesni.

Tempo postepu choroby jest takze bardzo indy-
widualne. Zazwyczaj jest jednostajne, czasem moze
by¢ gwaltownie przyspieszone przez dodatkowe
schorzenia, np. infekcje drég oddechowych.

Ostatecznie kazdy chory z SLA traci calkowicie
zdolnoé¢ poruszania koficzynami, nie moze moéwic
(anartria) pomimo zdolnosci rozumienia i tworzenia
mowy, nie polyka (afagia) oraz nie moze oddychac
z powodu oslabienia mig$ni oddechowych. Zacho-
wane jest poruszanie gatkami ocznymi i powiekami.

W Kklasycznym przebiegu SLA od czasu rozpo-
znania do zaawansowanej niewydolnosci oddecho-
wej uplywaja zazwyczaj 2-3 lata. Poczatek choroby
z objawami opuszkowymi rokuje krétsze przezycie,
natomiast jesli pierwszym objawem SLA byl niedo-
wlad wiotki koficzyny dolnej, pacjenci moga prze-
zy¢ nawet 10 i wigcej lat.

Przyczyna zgonu chorego na SLA najczesciej jest
postepujaca niewydolnoé¢ oddechowa z narastajaca
hiperkapnia i §pigczka. Pacjenci w tym scenariuszu
umieraja spokojnie, czesto we $nie. Cze$¢ chorych
umiera z powodu zachly$niecia lub zachtystowego
zapalenia pluc. Wprowadzenie wspomagania oddy-
chania z uzyciem respiratora wydluza czas przezy-
cia, ale nie hamuje postepu choroby [22].

Diagnostyka

Rozpoznanie SLA opiera si¢ na obrazie klinicznym
i badaniu elektrofizjologicznym (EMG). Z uwagi na
brak markeréw ulatwiajgcych rozpoznanie SLA istot-
ng role odgrywa diagnostyka réznicowa, dlatego
nalezy wykona¢ badania biochemiczne krwi i ply-
nu moézgowo-rdzeniowego oraz neuroobrazowe.
Stwardnienie zanikowe boczne nalezy réznicowac
z wieloogniskowa neuropatia z blokiem przewodze-
nia, mielopatig szyjng, zespolem post-polio, miaste-
nig, jamistoscig lub guzem rdzenia. W przypadkach
rodzinnych mozna wykona¢ badania genetyczne.
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Od 1998 1. obowiazuja zmodyfikowane kryteria
diagnostyczne SLA uwzgledniajace nastepujace
stopnie rozpoznania: klinicznie mozliwe SLA, kli-
nicznie prawdopodobne SLA potwierdzone bada-
niami laboratoryjnymi, klinicznie prawdopodobne
SLA i klinicznie pewne SLA.

Do oceny stopnia zaawansowania SLA stuzy skala
sprawnosci chorych na SLA — ALSFRS-R (tab. 2) [24].

Leczenie

Nie ma skutecznego leczenia przyczynowego
zatrzymujacego lub spowalniajacego postep SLA.
Jedynym lekiem zarejestrowanym na calym $wiecie
jest ryluzol, ktéry nieznacznie wydluza przezycie
chorych, é§rednio o 2-4 miesigce. Blokuje on presy-
naptyczne uwalnianie glutaminianu poprzez bloko-
wanie kanaléw sodowych, dziala antagonistycznie
w stosunku do receptora NMDA i hamuje naplyw
jonéw wapnia do komdrki. Leczenie powinno by¢
rozpoczete natychmiast po postawieniu diagnozy.
Zaleca sie stosowanie preparatu w dawce 50 mg
2 razy dziennie pod systematyczna kontrola pozio-
mu transaminaz.

W Stanach Zjednoczonych, Kanadzie, Japonii
i Korei Poludniowej dopuszczono do stosowania
edarawon, lek pierwotnie stosowany w udarach
niedokrwiennych mézgu. Jego wplyw na przezycie
chorych na SLA nadal jest przedmiotem badan [25].

Brak leczenia przyczynowego choroby wskazuje
na istotng role leczenia objawowego [26-28].

Bl

Zrédiem bélu w SLA jest ucisk tkanek miekkich
spowodowany unieruchomieniem chorego, zmia-
ny w stawach oraz skurcze migéni szkieletowych.
Wszystkie te dolegliwosci maja charakter bélu recep-
torowego i z tego powodu lekami pierwszego rzutu
sa analgetyki. Terapie mozna zacza¢ od niesteroido-
wych lekéw przeciwzapalnych lub paracetamolu.
W razie niedostatecznej kontroli bélu wiacza sie opio-
idy. Wybdr konkretnego leku zalezy od towarzysza-
cych dolegliwosci, mozliwosci poltykania i kosztéw
przewlekltego leczenia. W przypadku wspdlistniejacej
dusznodci lekiem pierwszego wyboru jest morfina,
ktéra mozna stosowaé doustnie, przez gastrostomie
lub droga podskérng. Stosowanie opioidéw nalezy
rozpocza¢ i kontynuowa¢ zgodnie z zaleceniami do-
tyczacymi leczenia bélu przewleklego, po wczesniej-
szym uzyskaniu zgody pacjenta.

W przypadku dolegliwosci b6lowych zwigzanych
z unieruchomieniem chorego i wtérnymi zmianami
w ukladzie mie$niowo-stawowym wazna role w le-
czeniu odgrywa odpowiednia rehabilitacja. Indywi-
dualnie dobrane ¢wiczenia czynne, bierne, techniki
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Tabela 2. Skala sprawnosci chorych na stwardnienie zanikowe boczne (ALS Functional Rating Scale - revised)
Ocena prowadzona jest w stosunku do stanu przed chorobaq. ,,Jak pan(i) radzi sobie z...2"

. Mowa

4 —normalna

3 - zauwazalne problemy w mdéwieniu

2 — mowa zrozumiata po powtarzaniu

1 — mowa potgczona z komunikacjg niewerbalng
0 — mowa catkowicie niezrozumiata

1. $linienie

4 —normalne

3 - nieznaczny nadmiar, nocne $linienie

2 — umiarkowany nadmiar, $linienie w ciggu dnia
1 — znaczne $linienie, wymaga statego uzywania chusteczek

11l. Potykanie

4 —normalne

3 - poczgtkowe trudnosci, czasem sie krztusi

2 - wymagana modyfikacja konsystencji positkdw

1 — dozywianie przez sonde

0 — catkowite zywienie przez sonde lub pozajelitowe

IV. Pisanie reczne

4 —normalne

3 - powolne, zmienione, ale czytelne

2 — nie wszystkie stowa czytelne

1 — mozliwe trzymanie dtugopisu, ale niemozliwe pisanie
0 — niemozliwe utrzymanie dtugopisu

Va. Przygotowywanie jedzenia - pacjent bez gastrostomii
4 —normalne

3 — powolne i niezgrabne, ale samodzielne

2 — powolne i niezgrabne, wymaga pomocy

1 — niemozliwe przygotowanie jedzenia, ale moze je$¢ sam
0 — musi by¢ karmiony

Vb. Przygotowywanie jedzenia - pacjent z gastrostomiq

4 - uzywa gastrostomii bez pomocy i trudnosci

3 — powolne i niezgrabne, ale samodzielne

2 - potrzebna pomoc, gtdwnie przy zamykaniu gastrostomii

1 — positki prawie catkowicie przygotowywane przez
opiekuna

0 - catkowicie niemozliwe samodzielne przygotowanie
i podanie do gastrostomii

VI. Ubieranie i higiena

4 —normalne

3 — samodzielne ubieranie sie i mycie, ale niedoktadne
2 — okresowo potrzebna pomoc

1 — potfrzebna stata pomoc

0 - catkowita zalezno$¢ od opiekuna

VII. Zmiana pozycji w t6zku i poprawianie poscieli

4 —normalne

3 — powolne i niezgrabne, ale bez pomocy

2 — moze przewracac sie lub poprawiaé posciel sam,
ale z duzg trudnosciqg

1 —moze inicjowac, ale nie przewrdci sie i nie poprawi
poscieli

0 - catkowicie bezradny

VIIl. Chodzenie

4 —normalne

3 — zmiana sposobu chodzenia, ale bez pomocy lub
podpdrek

2 —wymaga pomocy w chodzeniu

1 — moze porusza¢ nogami lub stang¢, ale nie przejdzie
z pokoju do pokoju

0 - nie moze chodzi¢ i porusza& nogami

IX. Wchodzenie po schodach

4 —normalne

3 - powolne

2 —zmeczenie przy wchodzeniu

1 —wchodzi z pomocg

0 - nie moze wejs¢ po schodach

X. Duszno$§é

4 — nie zgtasza

3 - obecna tylko podczas chodzenia

2 — obecna podczas minimalnego wysitku

1 — obecna w spoczynku

0 - znaczqgce skrocenie oddechu wymagajgce
rozwazenia wspomagania oddychania

Xl. Oddychanie

4 — normalne, takze w lezeniu na ptasko

3 — okresowe skrocenie oddechu, wymaga do spania
nie wiecej niz 2 poduszek

2 - wymaga wiecej niz 2 poduszek do spania

1 — moze spac tylko na siedzgco

0 - wymaga nieinwazyjnej wentylacji podczas snu

XII. Respiratoroterapia

4 — nie wymaga wspomagania oddychania

3 — okresowo wymaga nieinwazyjnego wspomagania
oddychania

2 —wymaga nieinwazyjnego wspomagania
oddychania w nocy

1 — wymaga nieinwazyjnego wspomagania
oddychania w dzien i w nocy

0 - wymaga inwazyjnego wspomagania oddychania

Liczba punktdw: .../48

rozciggania i zmniejszania napigcia miesni oraz po-
wiezi redukuja bél miesniowo-stawowy.

Edukacja chorego w zakresie koniecznosci zmia-
ny pozycji i odpowiedniej higieny skéry zmniejsza
bél zwigzany z uciskiem i ewentualnymi odlezyna-
mi. Szczegdlnie wazne jest zapewnienie choremu
zmiany pozycji w czasie snu.
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W przypadku gwaltownych, bolesnych skurczéw

miesni szkieletowych mozna stosowaé miejscowe
oklady rozgrzewajace (np. poduszka elektryczna,
termofor z ciepla wodg) oraz masaz. Jesli dolegli-
wosci o charakterze bolesnych skurczéw wystepuja
nawrotowo, mozna zastosowac leki z grupy gaba-
pentynoidéw (gabapentyna lub pregabalina) pod
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kontrolg skutecznosci przeciwbélowej i napiecia
miesni.

Stosowanie typowych lekéw rozluzniajacych
miesnie (baklofen, tyzanidyna) powinno by¢ bardzo
ostrozne i monitorowane, poniewaz oslabiaja one
sile miesni i moga nasili¢ niewydolno$¢ oddechowa
lub znacznie pogorszy¢ poruszanie sie.

Rehabilitacja w SLA powinna by¢ prowadzona
przez doswiadczonego fizjoterapeute, ktéry dodatko-
wo bedzie mégt zapewni¢ wiasciwy dobdr zaopatrze-
nia w ortezy, kolnierze ortopedyczne, 16zka szpitalne,
materace przeciwodlezynowe, sprzet wspomagajacy
przemieszczanie sie i wozki inwalidzkie.

Zaburzenia mowy

Stopniowe oslabienie i zanik mieéni twarzy, jezy-
ka i gardla powoduje wystapienie dyzartrii. Mowa
staje sie coraz bardziej niewyrazna, az do calkowitej
niemoznosci artykulacji, czyli anartrii.

Chory na SLA nie traci w tym momencie zdolnosci
do podejmowania decyzji, konieczne jest tylko zapew-
nienie wlasciwej komunikacji niewerbalnej. Moga to
by¢ zaawansowane systemy komputerowe, ale takze
zwykla kartka, na ktorej chory moze pisa¢, lub tablica
z literami, ktére chory po kolei wskazuje, tworzac sto-
wa i zdania.

Jedna z metod szybkiego uzyskania niezbednych
informacji jest zadawanie pytaii zamknietych, na
ktére chory odpowiada, kiwajac glowa lub w umé-
wiony spos6b mrugajac oczami.

Zaburzenia potykania i slinienie sie

Slinienie sie jest jednym z pierwszych sygnatéw
zwiastujacych trudnoéci z polykaniem. Wystepuje
czesto jednoczednie z krztuszeniem sie podczas picia
rzadkich plynéw lub jedzenia suchych pokarméw
statych. Aby zmniejszy¢ wydzielanie $liny, mozna
stosowa¢ male dawki amitryptyliny (od 10 mg do
50-75 mg na noc lub w dawkach podzielonych) lub
doraznie wkrapia¢ do przedsionka jamy ustnej po
1-2 krople atropiny (w praktyce mozna wykorzystac
preparat kropli do oczu). Jednoczesnie trzeba pa-
mietaé, ze zmniejszenie wydzielania §liny poprawia
komfort chorego, ale moze tez nasili¢ problemy z po-
lykaniem.

W zaawansowanych stadiach choroby mozna
wykorzysta¢ butylobromek hioscyny, ale nalezy pa-
mietaé o niekorzystnych dziataniach, m.in. spowol-
nieniu perystaltyki przewodu pokarmowego i nasi-
leniu zaparcia.

Trudnosci z gryzieniem, przesuwaniem keséw je-
dzenia i ich polykaniem mozna poczatkowo zmniej-
szy¢ poprzez modyfikacje diety. Preferowane sa posit-
ki mielone, z czasem miksowane, pétplynne. Napoje
mozna zageszczac specjalnymi preparatami dostepny-
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mi w aptekach. Kalorycznos¢ jedzenia mozna zwiek-
szy¢, stosujac doustne preparaty diety przemystowe;.

Z czasem zaburzenia potykania sie nasilaja, prze-
chodzac z dysfagii do afagii. Zanim chory catko-
wicie straci mozliwo$¢ przyjmowania pokarméw
droga doustng, nalezy oméwic z nim zastosowanie
alternatywnej drogi odzywiania. Dla chorych z SLA
metodg z wyboru jest wykonanie gastrostomii endo-
skopowej (PEG) lub pod kontrola radiologiczna (nie
jest jeszcze dostepna w Polsce). Warunkiem koniecz-
nym wykonania PEG jest co najmniej 50-procento-
wa wydolno$¢ oddechowa chorego. W przypadku
zaawansowanej niewydolnosci oddechowej istnieje
ryzyko zatrzymania oddechu w czasie endoskopii.

Jezeli implantacja PEG nie jest mozliwa lub pa-
cjent nie wyraza na nig zgody, nalezy rozwazy¢ zy-
wienie pozajelitowe — z wszelkimi obcigzeniami dla
chorego i jego opiekunéw.

Czesé¢ chorych na SLA nie wyraza zgody na in-
terwencyjne sposoby zywienia, w tym takze na na-
wodnienie drogg pozajelitowa.

Zaparcie

Pacjenci z SLA sa szczeg6lnie narazeni na wysta-
pienie zaparcia w zwigzku z narastajagcym ogranicze-
niem aktywnosci fizycznej, przyjmowaniem matych
iloéci ptynéw i stosowaniem lekéw spowalniajacych
perystaltyke przewodu pokarmowego (np. ami-
tryptylina, opioidy) oraz oslabieniem mieéni tloczni
brzusznej. W SLA nie ma dysfunkcji zwieraczy, pa-
¢jenci czujg wypelnienie banki odbytnicy.

Podstawa jest postepowanie profilaktyczne ze
wzbogaceniem positkéw w blonnik i ptyny, rehabi-
litacja ruchowa, masaz powtlok brzusznych oraz za-
pewnienie dostepu do toalety lub do wézka toaleto-
wego.

Pomocne moga by¢ preparaty zmiekczajace stolec,
np. laktuloza i leki pobudzajace perystaltyke. U czesci
chorych, szczegdlnie unieruchomionych, konieczne
jest systematyczne stosowanie czopkéw lub wlewek
doodbytniczych.

Zaleganie wydzieliny w drogach
oddechowych

Oslabienie i zanik mieéni oddechowych w prze-
biegu SLA prowadza do utrudnienia ewakuacji
wydzieliny z drég oddechowych. Poczatkowo cho-
ry odczuwa po obudzeniu zaleganie gestej, lepkiej
wydzieliny w gardle, z czasem problem ten pojawia
sie takze w ciggu dnia. Coraz mniej wydolny odruch
kaszlowy uniemozliwia sprawne usuwanie wydzie-
liny znad krtani. Zmniejszenie dolegliwoéci moze
przynieé¢ zastosowanie mukolityku (np. acetylo-
cystetiny) z nastepczym oklepywaniem klatki pier-
siowej. Niektérzy pacjenci korzystaja z kamizelek
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drenujacych (stosowanych przez chorych na muko-
wiscydoze). Warto jednak pamigtaé, ze uptynnienie
wydzieliny nie bedzie wystarczajace, jezeli chory
nie bedzie moégt jej odkrztusi¢. Nalezy wéweczas roz-
wazy¢ drenaz ulozeniowy. W zaawansowanej fazie
choroby dyskomfort zwigzany z wydzieling w dro-
gach oddechowych mozna zmniejszy¢ poprzez sto-
sowanie amitryptyliny lub butylobromku hioscyny.

Zalegajaca wydzielina w drogach oddechowych
zwieksza ryzyko zapalenia oskrzeli lub ptuc. Dla
chorych na SLA stanowi to realne niebezpieczen-
stwo zaostrzenia niewydolnosci oddechowej i wy-
maga natychmiastowego wlaczenia leczenia anty-
biotykiem.

Niewydolnos¢ oddechowa

Przewlekla niewydolno$¢ oddechowa u chorych
na SLA jest konsekwencja ostabienia i zaniku mie$ni
klatki piersiowej, gardla, krtani, przepony i brzu-
cha. Proces ten postepuje stopniowo, a duszno$é
nie musi towarzyszy¢ niewydolnosci oddechowe;j.
Warto dodag, ze jest to gtéwna przyczyna zgonéw
chorych na SLA.

Objawy kliniczne narastajgcej niewydolnosci
oddechowej to zmniejszenie tolerancji wysitku, na-
pady suchego kaszlu bez zwigzku z infekcja, zabu-
rzenia snu (sen przerywany, senne koszmary, nad-
mierna senno$¢ w ciggu dnia).

Chorzy zglaszaja bdl glowy po przebudzeniu,
w ciggu dnia sg drazliwi, mniej aktywni, majg gorszy
apetyt. Czasami wystepuja zlewne poty i nasilaja sie
skurcze miesni. W badaniu obserwuje sie oslabienie
ruchomosci oddechowej klatki piersiowej, przyspie-
szony oddech i tachykardie. Pacjenci zapadaja w sen
w pozycji pétlezacej lub siedzacej.

Pacjent z rozpoznang niewydolnosciag oddecho-
wa w przebiegu SLA ma wskazania do wlaczenia
nieinwazyjnego wspomagania oddychania (non-
-invasive ventilation — NIV) w warunkach domowych.
Kwalifikacje przeprowadza lekarz o$rodka wentyla-
¢ji. Oprocz kryteriow medycznych wilgczenia NIV
w warunkach domowych musza tez by¢ spelnione
kryteria logistyczne (mozliwoé¢ dotarcia zespolu
wentylacji do chorego w sytuacjach alarmowych),
socjalne (obecnos¢ dwoéch przeszkolonych opieku-
néw) i ekonomiczne (osoba opiekujaca sie¢ chorym
nie moze pracowac).

W chwili, kiedy chory zostaje objety opieka
osrodka wentylacji domowej, nie moze pozostawac
w domowej opiece paliatywnej lub placéwce stacjo-
narnej (oddzial medycyny paliatywnej lub hospi-
cjum stacjonarne). Mozliwe s3 jedynie konsultacje
specjalisty medycyny paliatywnej w ramach porad-
ni medycyny paliatywnej.

Wentylacja nieinwazyjna zwykle stosowana jest
w nocy, aby zredukowaé dolegliwosci zwigzane
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ze stwardnieniem zanikowym bocznym i stwardnieniem rozsianym

z hiperkapnig. Prowadzona jest z uzyciem respira-
toréw przez maski twarzowe, nosowe lub ustne. Pa-
cjent moze w kazdej chwili zrezygnowac z kontynu-
acji NIV. Trzeba jednak zaznaczy¢, ze NIV przediuza
i poprawia jakoé¢ zycia.

Pacjent podczas stosowania NIV ma mozliwos¢
rozwazenia decyzji o zastosowaniu w pézniej-
szym okresie wentylacji inwazyjnej (invasive venti-
lation — IV). Powyzsza metoda wymaga wykonania
tracheotomii, a respirator podlaczany jest na stale.
Z tego powodu pacjent przed podjeciem decyzji
o IV powinien by¢ poinformowany o koniecznosci
prowadzenia takiego postepowania az do chwili
$mierci z uwagi na aspekty prawne. Z IV nie mozna
zrezygnowac tak jak z NIV. Niewatpliwie IV moze
przedluzy¢ zycie o kilka lat, ale nie hamuje postepu
choroby. Nie ma danych dotyczacych jakosci zycia
chorych z1V, ale wiadomo, ze moze dojs¢ do zespotu
zamkniecia, nawrotowych zapalen pluc, odmy, od-
lezyn i przetok w gérnych drogach oddechowych.

Pacjenci korzystajacy z NIV i ze wspomagania od-
dychania umieraja najczesciej w $pigczce hiperkap-
nicznej, natomiast chorzy z IV umierajg z powodu
nawrotowych zapaleni ptuc lub schorzen i powikiani
dotyczacych innych narzadéw.

W zaostrzeniu niewydolnoéci oddechowej pa-
cjenci z SLA odczuwajg dusznos¢. Jezeli jest ona
spowodowana infekcja drég oddechowych, to na-
lezy natychmiast wlaczy¢ leczenie antybiotykiem,
a w celu zmniejszenia dusznosci zastosowac¢ morfine.
Poczatkowa dawka morfiny nie powinna przekraczac
1 mg doustnie co 6 do 4 godzin. Warto miareczkowac
dawke az do uzyskania optymalnej kontroli duszno-
Sci przez chorego. Dolaczenie do morfiny benzodia-
zepiny krétko dzialajacej u pacjentéw z dusznoscig
powinno by¢ zarezerwowane wylacznie dla chorych
w terminalnej fazie SLA [24, 28].

Podsumowanie

Stwardnienie zanikowe boczne jest nieuchronnie
postepujacym schorzeniem, z niekorzystnym roko-
waniem co do przezycia. Nie znamy leczenia sku-
tecznie spowalniajgcego postep choroby lub pozwa-
lajacego na jej wyleczenie.

Postepowanie od momentu rozpoznania jest wy-
lacznie objawowe, stad wskazania do objecia chorego
na SLA opieka paliatywna. Zespo6t opieki paliatywnej
sprawuje opieke nad chorym i jego rodzing poprzez
prowadzenie postepowania objawowego, uczestni-
czy w przekazywaniu informacji na temat choroby
i mozliwosci postepowania, zacheca do podejmowa-
nia decyzji z wyprzedzeniem oraz wspiera chorego
w podjetych decyzjach. Lekarz medycyny paliatyw-
nej jest takze koordynatorem wielodyscyplinarnego
zespolu, w ktdérego sklad wchodza fizjoterapeuta,
dietetyk, gastroenterolog, anestezjolog i psycholog.
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PORADNIA MEDYCYNY PALIATYWNEJ

Kwalifikacja:

kazdy pacjent z rozpoznaniem SLA zgodnie z za-
facznikiem nr 1 do rozporzadzenia MZ z 12 czerw-
ca 2018 r. kwalifikujacym do objecia opieka palia-
tywna

zgodnie z obowigzujacym rozporzadzeniem MZ
w sprawie Swiadczeh gwarantowanych z zakresu
opieki hospicyjnej wymagane jest skierowanie od
lekarza ubezpieczenia zdrowotnego

o kwalifikacji do opieki paliatywnej decyduje le-
karz zatrudniony w jednostce opieki paliatywnej
na podstawie dokumentacji medycznej potwier-
dzajacej rozpoznanie oraz na podstawie badania
lekarskiego

lekarz dokonuje kwalifikacji, opierajac sie na roz-
poznaniu i towarzyszacych objawach (bdl, dusz-
nos¢, zaparcia, nudnosci, wymioty, wyniszczenie,
zaburzenia polykania, zaburzenia mowy, niedo-
wiady, odlezyny)

Podczas pierwszej wizyty zaleca sie:

ustalenie z pacjentem priorytetéw opieki

podejmowanie wstepnej rozmowy na temat decy-

zji dotyczacych koncowego etapu zycia

pacjentowi z dusznoscia, z maksymalna pojemno-

Scig zyciowa < 50%, nalezy zaproponowac wspo-

maganie oddychania (NIV, IV)

omowienie 1V, szczegélnie sytuacji kryzysowych,

ktére moga do niej doprowadzi¢ (zaleca sie, aby

poinformowac pacjenta o braku dowodéw na po-

prawe jakosci zycia i potencjalnych jej powikla-

niach)

pomiar saturacji — w przypadku Sat O, < 90%

zalecana jest objawowa tlenoterapia (lacznie ze

wspomaganiem oddychania) UWAGA! stosowa-

nie wylacznie tlenoterapii w SLA nasila hiper-

kapnie

jesli pacjent zglasza objawy niewydolnosci odde-

chowej (zly, przerywany sen, nasilone koszmary

senne, poranny bél glowy, dusznos¢), wskazana

jest konsultacja w o$rodku wentylacji pod katem

kwalifikacji do NIV

w przypadku zaburzen polykania zaleca sie:

— poradnictwo dietetyczne

— modyfikacje konsystencji pozywienia i plynéw
(miksowanie pokarméw, dodawanie zageszcza-
czy do plynéw)

—stosowanie suplementéw bogatobialkowych
i kalorycznych

- edukacje pacjenta i opiekunéw na temat tech-
nik karmienia i polykania, oméwienie koniecz-
noéci zapewnienia karmienia przez zglebnik do
alimentacji vs PEG (nalezy zacheca¢ do wcze-
snego wykonania przezskérnej gastrostomii
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w przypadku utraty wagi > 10% i probleméw
z przetykaniem)
poinformowanie pacjentéw o ewentualnym za-
opatrzeniu w sprzet ortopedyczny ulatwiajacy
funkcjonowanie i komunikacje niewerbalna
zwracanie szczegdlnej uwagi na potrzeby ducho-
we chorych

W czasie opieki w poradni:

lekarz konsultujacy ustala z pacjentem priorytety
postepowania terapeutycznego zaakceptowane
przez pacjenta i jego rodzine, okresla zakres opieki
i miejsce jej sprawowania

lekarz powinien poinformowaé¢ chorego o moz-
liwosci skutecznego postepowania objawowego
w zaawansowanej fazie choroby oraz o mozliwo-
§ci wyrazenia woli na temat zakazu podtrzymy-
wania zycia, wyznaczenia pelnomocnika do opie-
ki medycznej

lekarz powinien zapewnic pacjentéw, ze nie zosta-
na opuszczeni przez sluzby medyczne i Ze beda
wspierani przez profesjonalny zesp6! opieki palia-
tywnej

lekarz powinien poinformowaé o niekorzystnym
rokowaniu, o mozliwosci ograniczenia samodziel-
noéci ruchowej, wystapienia zaburzen oddycha-
nia, zaburzen polykania oraz o objawach towarzy-
szacych umieraniu

lekarz powinien zaplanowac opieke z wyprzedze-
niem (z uwzglednieniem woli chorego w zakresie
resuscytacji, zastosowania inwazyjnych procedur:
gastrostomii, NIV i IV oraz tracheostomii)

nalezy zwracaé szczeg6lng uwage na potrzeby du-
chowe chorych
w leczeniu objawowym dusznosci, bélu i niepo-
koju zaleca sie zastosowanie opioidéw (miarecz-
kowanie), ewentualnie benzodiazepiny — z ostroz-
noscia
nalezy poinformowa¢ pacjentéw oraz ich opieku-
néw o potencjalnie spokojnym umieraniu
nalezy ustali¢ preferencje pacjenta co do miejsca
umierania (dom, szpital, hospicjum) UWAGA! na-
rastajace objawy choroby nie s3 wskazaniem do
stalej opieki szpitalnej
nalezy uwzgledniaé potrzeby zdrowotne opieku-
néw (istotne jest zapewnienie wsparcia fizyczne-
8o, psychologicznego i duchowego)
nalezy zaoferowaé opiekunom wsparcie oraz po-
radnictwo w zakresie utraty bliskiej osoby
w trakcie kontrolnych wizyt lekarz monitoruje te-
rapie, regularnie co 3 miesigce omawia z chorym
jego preferencje dotyczace leczenia podtrzymuja-
cego zycie
lekarz poradni medycyny paliatywnej koordynuje
konsultacje innych specjalistéw, np. anestezjologa
osrodka wentylacji domowej, chirurga implantu-
jacego PEG, rehabilitanta, logopedy, dietetyka
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Stanowisko Polskiego Towarzystwa Medycyny Paliatywnej dotyczgce kwalifikacji do opieki paliatywnej i postepowania z pacjentem

HOSPICJUM DOMOWE

Kwalifikacja:

* o kwalifikacji do opieki paliatywnej decyduje le-

karz zatrudniony w jednostce opieki paliatywnej

na podstawie dokumentacji medycznej potwier-

dzajacej rozpoznanie oraz badania lekarskiego

lekarz dokonuje kwalifikacji na podstawie obja-

woéw, okresla zakres opieki

zgodnie z obowigzujacym rozporzadzeniem MZ

w sprawie §wiadczenh gwarantowanych z zakresu

opieki hospicyjnej wymagane jest skierowanie od

lekarza ubezpieczenia zdrowotnego

ustalenie z pacjentem priorytetéw opieki

* UWAGA: nie mozna jednocze$nie zagwaranto-
wa¢é Swiadczen w ramach hospicjum domowe-
go i osrodka wentylacji domowej; do domowej
opieki paliatywnej lub hospicjum domowego
powinni byé kwalifikowani chorzy, ktérzy nie
moga dotrzeé do poradni medycyny paliatywnej
iz r6znych powoddow nie moga by¢ objeci wspo-
maganiem oddychania (np. brak wystarczajacej
opieki w domu lub brak zgody chorego)

Podczas pierwszej wizyty zaleca si¢:
ustalenie z pacjentem priorytetéw opieki
* podejmowanie wstepnej rozmowy na temat decy-
zji dotyczacych koficowego etapu zycia
jesli pacjent zglasza objawy niewydolnosci odde-
chowej (zly, przerywany sen, nasilone koszmary
senne, poranny bél glowy, dusznos¢), a nie moze
by¢ objety wspomaganiem oddychania, wskazane
jest ustalenie leczenia objawowego, m.in. wlgcze-
nie opioidéw (miareczkowanie), ewentualnie ben-
zodiazepiny — z ostrozno$cig
* w przypadku zaburzen polykania zaleca sie:
— poradnictwo dietetyczne
— modyfikacje konsystencji pozywienia i plynéw
(miksowanie pokarméw, dodawanie zageszcza-
czy do plynéw)
— stosowanie suplementéw bogatobiatkowych
i kalorycznych
- edukacje pacjenta i opiekunéw na temat tech-
nik karmienia i potykania, oméwienie koniecz-
noéci zapewnienia karmienia przez zglebnik do
alimentacji vs PEG (nalezy zacheca¢ do wcze-
snego wykonania przezskérnej gastrostomii
w przypadku utraty wagi > 10% i probleméw
z przetykaniem)
* poinformowanie pacjentéw o ewentualnym za-
opatrzeniu w sprzet ortopedyczny, ulatwiajacy
funkcjonowanie i komunikacje niewerbalna

W czasie opieki:
* lekarz konsultujacy ustala z pacjentem priorytety
postepowania terapeutycznego zaakceptowane
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ze stwardnieniem zanikowym bocznym i stwardnieniem rozsianym

przez pacjenta i jego rodzine, okresla zakres opieki
i miejsce jej sprawowania

* lekarz powinien poinformowaé chorego o moz-
liwosci skutecznego postepowania objawowego
w zaawansowanej fazie choroby oraz wyrazenia
woli na temat zakazu podtrzymywania zycia, wy-
znaczenia pelnomocnika do opieki medycznej

* lekarz powinien zapewnic pacjentéw, ze nie zosta-
na opuszczeni przez sluzby medyczne i Ze beda
wspierani przez profesjonalny zesp6t opieki palia-
tywnej

* lekarz powinien poinformowa¢ o niekorzystnym
rokowaniu, o mozliwosci ograniczenia samodziel-
noéci ruchowej, wystapienia zaburzen oddycha-
nia, zaburzen potykania oraz o objawach towarzy-
szacych umieraniu

* lekarz powinien zaplanowac opieke z wyprzedze-
niem (z uwzglednieniem woli chorego w zakresie
resuscytacji, zastosowania inwazyjnych procedur:
gastrostomii, NIV i IV oraz tracheostomii)

* nalezy zwracac szczegdlng uwage na potrzeby du-
chowe chorych

* w leczeniu objawowym dusznosci, bélu i niepoko-

ju zaleca sie zastosowanie opioidéw (miareczkowa-

nie), ewentualnie benzodiazepiny — z ostroznoscia

nalezy poinformowa¢ pacjentéw oraz ich opieku-

néw o potencjalnie spokojnym umieraniu

nalezy ustali¢ preferencje pacjenta co do miejsca

umierania (dom, szpital, hospicjum) UWAGA! na-

rastajace objawy choroby nie s3 wskazaniem do

stalej opieki szpitalnej

nalezy uwzgledniaé potrzeby zdrowotne opieku-

noéw (istotne jest zapewnienie wsparcia fizyczne-

go, psychologicznego i duchowego)

nalezy zaoferowaé opiekunom wsparcie oraz po-

radnictwo w zakresie utraty bliskiej osoby

w trakcie wizyt kontrolnych lekarz monitoruje te-

rapie i regularnie omawia z chorym jego preferen-

cje dotyczace leczenia podtrzymujacego zycie

ODDZIAL STACJONARNY (ODDZIAL
MEDYCYNY PALIATYWNEJ LUB HOSPICJUM
STACJONARNE)

Kwalifikacja — wskazania do hospitalizacji:
* chorzy z objawami trudnymi do opanowania
w warunkach domowych
* chorzy wymagajacy kwalifikacji do NIV, zalozenia
PEG
* chorzy ze wskazaniami socjalnymi:
- koniecznoé¢ zapewnienia odpoczynku rodzinie
lub choremu
- samotnoé¢ umierajacych chorych, pozbawio-
nych jakiejkolwiek opieki
* wybdr pacjenta dotyczacy miejsca umierania
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W czasie hospitalizacji:

ustalenie z pacjentem priorytetéw postepowania

* zaproponowanie skutecznego postepowania obja-

wowego

poinformowanie o niekorzystnym rokowaniu

* zaplanowanie opieki z wyprzedzeniem (z uwzgled-
nieniem woli chorego w zakresie resuscytacji, za-
stosowania inwazyjnych procedur: gastrostomii,
NIV iIV oraz tracheostomii)

* zwracanie uwagi na potrzeby duchowe chorych

poinformowanie pacjentéw oraz ich opiekunéw

o potencjalnie spokojnym umieraniu

ustalenie preferencji pacjenta co do miejsca umie-

rania (dom, szpital, hospicjum)

nalezy uwzgledniaé potrzeby zdrowotne opieku-

néw (istotne jest zapewnienie wsparcia fizyczne-

g0, psychologicznego i duchowego)

* nalezy zaoferowa¢ opiekunom wsparcie oraz po-
radnictwo w zakresie utraty bliskiej osoby

Autorki deklarujg brak konfliktu interesow.
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