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Amyotrofisk lateralskleros (ALS)

Brain

Brainstem

» Kadnnetecknas av skada pa bade 6vre och nedre motorneuron.

Spinal cord

* Resulterar i progressiv, asymmetrisk muskelatrofi och svaghet
av viljemassig muskulatur.

* Kognitiv paverkan hos upp till 50% av patienterna.
* Drabbar aven andningen vilket leder till att patienten avlider. i

» Det finns ingen botande behandling.
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Demografi
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= 400 individer diagnostiseras med ALS i Sverige varje ar.
= 1 000 individer lever med ALS idag.

Medeldlder vid insjuknandet =65 ar.

Medeloverlevnad fran insjuknandet ar 2-4 ar.

* =10% av patienterna ar sannolikt vid liv efter 10 ar.
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Behandling

** Symtomatisk behandling.

+* Neuroprotektiva lakemedel. B =emmall
» Riluzol - till alla patienter. | 1
» Tofersen — till patienter med SOD1-mutation. U
* Minskar nybildning av muterat SOD1. S
* Godkant i USA och Europa, men svenska
NT-radet avrader — ny diskussion pagar.
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— NAG ALS OCH NATIONELLT VARDFORLOPP —
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Vad ar NAG ALS?

» Nationell arbetsgrupp (NAG) under
NPO Nervsystemets sjukdomar.

» Tvarprofessionell sammansattning
— 30 medlemmar, varav tva
patientrepresentanter.

» Stora delar av landet representerade
— fran Sunderby sjukhus i norr till Skanes
Universitetssjukhus i soder.

» Borjade september 2023.
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NAG ALS tar fram:

/ Personcentrerat och sammanhallet vardférlopp for ALS
inklusive indikatorer for uppfoljning.

‘]l’ Aven separat kliniskt kunskapsstéd fér handlaggning av
ALS-patienter med andningspaverkan.

[ej Publiceras maj 2026
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— PRELIMINARA REKOMMENDATIONER -

VARDFORLOPPET
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Utredning

» Komponenter som bl.a. ingar i utredningen:

e Standardiserad neurofysiologisk
undersodkning.

* Efterfraga kognitiva och
beteendemassiga férandringar.

* Beddm behov av stodatgarder — saval
psykosociala som fysiska.

» Skyndsam utredning
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Diagnosbesked

Du har ALS. Jag
forskriver
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Tid fran remiss till diagnosbesked <9 veckor.
Informera muntligt och skriftligt.
Paborja behandling med riluzol.

Bedom behov av hjalpmedel och andra stodatgarder,
ex gastrostomi och andningsbehandling.

Uppkoppling till ALS-team.

Uppfoljning <1 v efter diagnosbesked.

Fysiskt aterbesok <4 v efter diagnosbesked.
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Genetisk testning

L .

» Diskutera genetisk testning med alla patienter.
» Erbjud alla patienter DNA-analys som minst
omfattar:
* C9orf72HRE
* SOD1
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Multiprofessionellt ALS-team

» Uppfoljning hos ALS-team for alla patienter.

» BOr minst besta av
* Neurolog * Logoped
* Sjukskoterska Dietist
* Arbetsterapeut ¢ Kurator
* Fysioterapeut * Andningsspecialist

> Proaktivt arbetssatt.

» Palliativt forhallningssatt under hela
sjukdomsforloppet.
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Kognition och beteendeforandringar

» For screening — anvand Edinburgh Cognitive
and Behavioural ALS Screen (ECAS).

» Kognitiv funktion bor féljas, och alltid beaktas
infor stallningstagande till interventioner, t.ex.
gastrostomisond och andningsbehandling.
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Nutrition och sviljsvarigheter

» Regelbunden uppfdljning av svaljsvarigheter och ev
viktforlust.

» Dietist och logoped kontaktas i tidigt skede och vid
forsamring for bedomning och radgivning.
» Gastrostomi

* Patient och ev narstdende informeras i tidigt
skede om gastrostomi.

* Beslut fattas i samrad med patient - beakta
andningspaverkan och kognitiv svikt.
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Palliation och livets slutskede

» Allman palliativ vard fran diagnos
till livets slut.

» Specialiserad palliativ vard erbjuds
vid exempelvis:

* komplex symtombild

* nar narstaende forvantas behova
sarskilt stod.

» Organdonation — majligt vid avslut
av livsuppehallande
ventilatorbehandling.
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Samtal om livsuppehallande atgarder och
vardbegransningar

'—- Aterkommande samtal med patient och narstdende.

Ge individanpassad information och ¢ gastrostomisond

AlA belys etiska 6vervaganden vad galler e andningshjalpmedel
== exempelvis e vard i livets slutskede
o J IfG h dat tientens individuella vardpl
a ournalfora och uppdatera patientens individuella vardplan
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— PRELIMINARA REKOMMENDATIONER -

ANDNING
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Andning och slemansamling: Bakgrund

* De flesta ALS-patienter far besvar med
andning. Koldioxid ansamlas.

o Forst:
morgonhuvudvark, stord nattsémn,
dagtrotthet.

o Senare:

* Det ar svagheten i andningsmusklerna som
gor att patienter slutligen avlider.

o Dock mycket ovanligt att kvavas till dods.

o Det vanliga ar allt mer uttalad trétthet och att
man somnar in.

dyspné, ortopné, nedsatt hostkraft, segt slem.
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Andning och slemansamling: Screening

» Alla patienter screenas avseende andningsfunktion.
» Senast 2 manader efter diagnos, darefter ca var 3:e manad.

» Screening:
e Vitalkapacitet
* Maximalt hostflode eller maximalt utandningsflode
* Blodprov — koldioxid eller standardbikarbonat
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Andning och slemansamling: Behandling

» Sekretmobilisering:
* motstandsandning
e airstacking
e Hostmaskin

> Ventilator

* NIV =f6rstahandsval (mask,
befuktning, stegvis tillvanjning)

* Invasiv ventilation — selekterade
fall. Kraver noggrann
beslutsprocess
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Andning: Avslut av livsuppehallande
ventilatorbehandling — bade invasiv och noninvasiv

P Aterkommande samtal med patient och nérstdende
@ Multidisciplindr bedomning + specialiserad palliativ kompetens

@ Fokus pa symtomlindring

G Vid "complete locked-in”: patientens aktiva samtycke till att fortsatta

behandlingen saknas varfor behandlingen avslutas Nationellt system
for kunskapsstyrning
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— KVALITETSUPPFOLJINING -
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Kvalitetsuppfoljning - preliminara indikatorer

Tid fran remiss till diagnos: < 9 veckor
Overlevnadstid fran diagnosbesked.
Sjalvskattad patientndjdhet.

Andel patienter som har tillgang till specialiserad palliativ vard i livets slutskede.

A N

Andel patienter som genomgar screening av andningsfunktionen inom tva manader
efter diagnos.

6. Andel patienter med dokumenterad installning till gastrostomisond, NIV, IV, och
hjart-lungraddning (HLR) inom tolv manader efter diagnos.

7. Antal akuta inskrivningar vid sjukhus per patient och ar.
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— TAKE HOME MESSAGE -
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Take home message

» ALS ar en snabbt progredierande motorneuronsjukdom dar tidig

diagnostik, proaktiv uppféljning och multiprofessionell vard ar viktigt.

» NAG ALS ger tydliga rekommendationer for en mer personcentrerad
och jamlikare ALS-vard.

» Nagra preliminara rekommendationer for alla patienter:

Standardiserad neurofysiologisk utredning
Genetisk testning

ALS-team med proaktivt arbetssatt
Beddmning av kognition

Systematisk andningsscreening & tidig NIV

- ‘\\

TAKE
HOME
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Tack for uppmarksamheten

Maila garna vid synpunkter eller fragor:

ulf.klappe@regionstockholm.se
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