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1. UVOD

Amiotroficna lateralna skleroza (ALS) predstavlja teSku neurodegenerativnu,
progresivnu bolest koja utjeCe na zivane stanice mozga te ledne mozdine. Amiotrofi¢nu
lateralnu sklerozu karakterizitra progresivna slabost voljnih popre¢noprugastih misi¢a i u
konacnici atrofija istth. Do atrofije dolazi uslijed degeneracije motornih neurona u
primarnome motornom korteksu, kortikospinalnome traktu, mozdanom deblu i u
kraljezni¢noj mozdini. Kao posljedica degeneracije ovih neurona, dolazi do zamjene
osteCenih neurona s glija stanicama, Sto rezultira stvaranjem oziljnog tkiva, odnosno
skleroze, duz kortikospinalnog puta. Skleroza kortikospinalnog puta ometa prijenos
ziv€anih signala iz mozga do miSica, Sto dovodi do gubitka kontrole nad pokretima, slabosti
misica i drugih simptoma karakteristicnih za ovu bolest. "Lateralna skleroza" je samo jedan
od oblika i izraza koji se koriste za opisivanje specificnih promjena koje se dogadaju u
mozgu i lednoj mozdini tijekom razvoja bolesti. Razumijevanje ovih promjena klju¢no je

za napredak u istrazivanju i lije¢enju ove ozbiljne neurodegenerativne bolesti (1).

Bolest motornog neurona (BMN) predstavlja uobi¢ajen naziv za sve degenerativne
bolesti srediSnjega motoneurona ziv¢anog sustava. Amiotrofi¢nu lateralnu sklerozu (ALS)
prvi put je opisao francuski lije¢nik Jean Martin Charcot 1869. godine kao zaseban
patolosko-klinicki entitet te je stoga bolest nazvana po njemu, Charcotova bolest (Maladie
de Charcot). Na engleskom jeziku, Cesto se koristi izraz "bolest motornih neurona" (BMN)
za opisivanje ovih degenerativnih stanja. U SAD-u, bolest je poznata kao Lou Gehrigova
bolest, po poznatom igracu bejzbola koji je patio od ALS-a. Postoji nekoliko oblika bolesti
motornih neurona (BMN) koji ovise o tome koji motoneuron primarno biva zahvacéen.
Kada degeneracija utjece na donji motorni neuron (DMN), tada se koristi naziv "nuklearna
atrofija", Sto se odnosi na motoricke jezgre mozdanih Zivaca i motoricke stanice prednjih
rogova ledne mozdine. U slucaju progresivne bulbarne paralize, zahvacene su motoricke
jezgre zivaca mozdanog debla. Najces¢i oblik bolesti motornih neurona jest ALS, koja

obuhvac¢a degeneraciju donjih i gornjih motornih neurona, ukljucuju¢i kombinaciju



degeneracije piramidalnih puteva te nuklearne atrofije. Ovaj kompleksni proces dovodi do
gubitka kontrole nad miSi¢ima i progresivne slabosti misica, §to znacajno utjece na pokrete,
govor, gutanje i druge vitalne funkcije. Razumijevanje razlicitih oblika BMN-a vazno je za
daljnja istrazivanja i razvoj terapija kako bismo poboljsali dijagnozu i lijecenje ovih teskih

neurodegenerativnih stanja (2,3).

1.1. EPIDEMIOLOGIJA

Amiotrofi¢na lateralna skleroza jedna je od naj¢escih degenerativnih bolesti motornog
sustava srediSnjeg zivCanoga sustava. Incidencija ALS-a u europskom stanovniStvu
procjenjuje se na od 2.6 do 3 bolesnika na 100 000 ljudi. Incidencija iznosi oko 1:350 za
muskarce te 1:400 za zene (1). U najveéoj mjeri, 0dnosno u 95% slucajeva, amiotrofi¢na
lateralna skleroza pojavljuje se sporadi¢no, dok se u 5 - 10% slucajeva ALS-a javlja
pozitivna obiteljska anamneza. Nasljedni oblik ALS-a nasljeduje se putem autosomno
dominantnog gena, ali takoder postoje slucajevi kod kojih se pojavljuje autosomno
recesivni gen. Takoder postoje endemska zariSta bolesti u zapadnom dijelu Pacifika,
premda je razlog za to jos uvijek nepoznat. Zabiljezen je znacajan broj oboljelih u
populaciji Nove Gvineje, na poluotoku Kii u Japanu te na otoku Guam, gdje je stopa
oboljenja ¢ak sto puta veca nego u ostalim dijelovima svijeta (4). Kada je rije¢ o
stanovniStvu europskog podrijetla, prosje¢na dob oboljevanja od ALS-a iznosi 65 godina,
dok se u stanovni$tvu mjeSovitoga podrijetla bolest obi¢no javlja deset godina ranije.
Primije¢eno je da ALS-a ¢eS¢e pogada muskarace U odnosu na zene, s udjelom od 1.2 do
1.5 muskaraca dok se kod Zena taj omjer krec¢e od 0.8 do 1 na 100,000 stanovnika. Ipak, u
novije vrijeme se smanjuje razlika u pojavnosti bolesti izmedu spolova. U usporedbi s
Alzheimerovom bole$¢u, amiotrofiéna lateralna skleroza obi¢no doseze svoj vrhunac
izmedu 50. 1 75. godine zivota te se postupno smanjuje nakon tog razdoblja. Prezivljavanje
kod oboljelih je vrlo varijabilno, no obi¢no dolazi do smrti unutar tri godine nakon pojave

same bolesti, najcesce zbog prestanka disanja (4,5).



1.2. ETIOPATOGENEZA

Uzrok nastanka ALS-a jo$ uvijek nije poznat kao i razlog zbog kojeg kod zdravih ljudi
dolazi do prerane smrti motoneurona. Na stani¢noj razini, postoji obilje mehanizama koji
mogu dovesti do degeneracije motornih neurona. Danas smatramo da ALS nastaje kao
posljedica utjecaja i medusobnog djelovanja raznih faktora: mutacije gena, toksi¢nosti
glutamata, prisutnosti oksidativnog stresa, utjecaja neurotrofi¢nih ¢imbenika, potencijalnih

poremecaja imunoloske funkcije te o nadinu Zivota i raznih okoli$nih ¢imbenika (6,7).

1.2.1. Genetic¢ki ¢imbenici

Amiotrofi¢na lateralna skleroza pojavljuje se familijarno u 5-10 % slucajeva (engl.
Familial Amyiothropic Lateral Sclerosis; FALS), u tom sluc¢aju odnos oboljelih Zena i
muskaraca je 1:1. NajceS¢i nacin nasljedivanja je autosomno dominantan, iako postoje i
autosomno recesivni te X-vezani oblici ove bolesti. Glavni cilj genetickih istrazivanja jest
identificirati gen odgovoran za pojavu ove bolesti. U 20% oboljelih od autosomnog
dominantnog oblika FALS-a i 2 % oboljelih od sporadi¢nog oblika ALS-a ustanovljena je
mutacija gena na 21. kromosomu (21g22.1) koji je odgovoran za kodiranje enzima Cu/Zn
superoksid dismutaze (SOD1) (8). SODI1 jest vrlo jak antioksidans ¢ija je uloga zastita
stanice od slobodnih radikala. SOD1-gen predstavlja prvi opisani mutirani gen kod
pacijenata s ALS-om. Brojne studije su ukazale na to da se dio mutacija nalazi unutar
mitohondrija, gdje se formiraju proteinski agregati koji su S$tetni za neurone. U
kraljeznicnoj mozdini pacijenata s ALS-om primije¢ene su morfoloSke te biokemijske
abnormalnosti vezane uz mitohondrije. Mitohondrijska disfunkcija prisutna je ne samo u
neuronima, nego i ostalim tkivima, primjerice u skeletnim miSi¢ima (9). Geni koji se
takoder povezuju s ALS-om su alsin (ALS2) te sentaksin (ALS4) koji uzrokuju juvenilni
oblik bolesti, VAPB gen te angiogenin gen (10). NF-H gen pronaden je mutiran kod
sporadi¢nog oblika bolesti. Njegovom mutacijom dolazi do nakupljanja neurofilamenata

koji zaustavljaju pojedine stani¢ne procese (11). Takoder na 1. kromosomu uocene su



mutacije TARDBP gena koje se povezuju s familijarnim te sporadi¢nim oblikom
bolesti(12).

1.2.2. Okoli$ni ¢imbenici

Provedene studije su ukazale da brojni faktori mogu utjecati na pojavnost ALS-a, kao
Sto su mehaniCke traume, pusenje, virusne infekcije, izlaganje ioniziraju¢em zracenju i
elektromagnetnom polju, pristutnost teskih metala poput aluminija, selena i cinka (13).

Mnoga istrazivanja su provedena u svrhu dokazivanja utjecaja hrane na nastanak
bolesti. Dokazano je da nedovoljno uzimanje vitamina E putem prehrane ili suplemenata te
nedostatak unosa nezasi¢enih masnih kiselina moze utjecati na pojavu ALS-a. Vjeruje se da
nedostatak ovih tvari u organizmu doprinosi oslabljivanju Ziv€anih stanica, ¢ime postaju
osjetljivije na degeneraciju. Utjecaj prehrane na pojavu bolesti posebno je znacajan u
pacifickim zemljama. U podru¢jima Tihog oceana, ljudi se ¢esto hrane cikas palmom koja
je bogata Skrobom. Brasno dobiveno iz cikas palme sadrzi aminokiselinu poznatu kao beta-
N-metilaminoalanin (BMAA), koja je pokazala neurotoksi¢nost prema motoneuronima u

laboratorijskim uvjetima (14).

1.2.3. Utjecaj oksidativnog stresa na ALS

Organizam posjeduje obrambeni sustav protiv oksidativhog stresa putem raznih
enzima. U te enzime spadaju glutation peroksidaza, superoksid dismutaza i katalaza.
Oste¢enjem njihove funkcije nastaje nakupljanje slobodnih radikala u stanici, Sto
posljedi¢no dovodi do oSteCenja same stanice procesima peroksidacije i oksidacije lipida,
proteina i nukleinskih kiselina. Mnoge uocCene biokemijske promjene otkrile su nam
prisutnost oksidativnog stresa u likvoru i tkivima bolesnika s ALS-om (15). Brojna
istrazivanja su dokazala da odredeni okoli$ni faktori mogu potaknuti poveéanje biomarkera

oksidativnog stresa u cerebrospinalnoj tekucini, plazmi i urinu (16).



1.2.4. Imunoloska hipoteza

Provedbom brojnih studija dokazana je sumnja da ALS moze nastati zbog djelovanja
ne-neuralnih stanica i poremecaja imunoloskih procesa. Jako bitnu ulogu u nastanku ALS
ima aktiviranje dendritickih stanica 1 mikroglija do kojeg dolazi u slucaju povrede
perifernih Zivaca te zbog upalnih procesa. Pacijenti s ALS-om ponekad imaju pridruzene

pojedine autoimune bolesti, kao §to je primjerice paraproteinemija (17).

1.3. KLINICKA SLIKA

ALS predstavlja neurolosku bolest koja zahva¢a motorne neurone mozga, mozdanog
debla te kraljeznicne mozdine koja jako brzo napreduje te biva smrtonosna. Pocetni
simptomi ALS-a su slabost te gubitak voljno inerviranih misi¢a. U najveem broju
bolesnika bolest prvo zahvaca Sake, ali ima slucajeva gdje su prvi znakovi bolesti odrazeni
na misi¢e zaduzene za gutanje te govor, ili pak mogu zahvatiti donje ekstremitete. U dvije
tre¢ine oboljelih od ALS-a javlja se spinalni oblik bolesti te prvi znak bolesti predstavlja
slabost, a tek nakon atrofija misi¢a Sake. Nakon toga dolazi do bulbarnih simptoma, ali
jasnog redoslijeda i pravila u pojavi simptoma i znakova bolesti nema. Svaki pacijent je
individua za sebe. Zajednicka stvar kod svih oboljelih je slabost respiratornih misi¢a koji u

konacnici dovode i do same smrti (18).

Otprilike 25% bolesnika boluje od bulbarnog oblika ALS-a koji dovodi do brze
progresije simptoma. Kod takvih pacijenata prvi znakovi bolesti su smetnje pri gutanju te
disfagija. Zbog otezanog govora dolazi do razvoja sijaloreje, tj. obilnog izlu¢ivanja sline.
Kod bulbarnog oblika bolesti do slabosti i atrofije misi¢a nogu i ruku dolazi najc¢es¢e nakon
12 ili 24 mjeseca. U pojedinih pacijenata uocena je pojava patoloSkog smijeha 1 placa koji

su poznati kao pseudobulbarni simptomi (18).



U 5% oboljelih, ALS =zapocCinje slaobos¢u respiratorne muskulature koju
kakarakterizira nesanica, dispneja, losa koncentracija, jutarnje glavobolje, umor, a moze se
manifestirati i kao anoreksija. Takvi pacijenti ¢esto nemaju drugih simptoma i znakova $to
nerijetko moze navesti na pogre$nu dijagnozu (18). Napretkom bolesti, oboljeli poprimaju
karakteristicnu klini¢ku sliku koja se sastoji od simptoma oSteCenja gornjeg motornog
neurona i donjeg motornog neurona. Nakon §to bolest zahvati svu voljnu muskulaturu
bolesnik gubi snagu i moguénost pomicanja ekstremiteta. U tom stadiju bolesti samostalno
hodanje i ustajanje iz kreveta je nemoguce, a postoji i velik rizik od guSenja zbog oteZanog
gutanja. Kako bolest napreduje, pacijenti su sve viSe depresivniji. Krajnji uzrok smrti
vecéine pacijenata je respiratorna insuficijencija do koje dolazi uslijed slabosti interkostalnih
misi¢a te dijafragme. Do smrti dolazi unutar 2-5 godina nakon pojave prvih znakova
bolesti. Ranija pojava bolesti produzuje vrijeme prezivljavanja, tako je istrazivanjem
uoceno da 10 % pacijenta prezivi 10 i/ili viSe godina (19). Na slici 1. nalazi se prikaz

usporedbe normalnoga Zivca te miSica i patoloSko promjenjenog Zivca i misi¢a kod ALS-a.

Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS)

normal nerve cell nerve with sclerosis

N7 -

muscle contracts muscle unable to contract

Slika 1. Usporedba zdravog Zivca te misica i oboljelog od ALS-a

https://www.ohsu.edu/sites/default/files/2020-01/02-ALS-diagram-muscle-nerve-450.jpg



1.3.1. Simptomi gornjeg motornog neurona

Prvi simptomi koji dokazuju zahvaéenost gornjeg motornog neurona su usporenost,
ukocCenost te gubitak fine motorike u radu s prstima,stopalima te jezikom. Takoder moze
biti prisutna misi¢na slabost koja nije naglasena kao kod zahvaéenosti donjeg motornog
neurona. Kod propadanja GMN-a dolazi do spasti¢nosti koja otezava pasivne kretnje jer je
misi¢ni tonus povisen. U simptome GMN-a spada i prisutnost patoloskih refleksa,
primjerice Hoffmanov znak te refleks Babinskog. Nerijetko dolazi i do spasti¢ke bulbarne
paralize kada je oStec¢en kortikobulbarni put koji je zaduZen za miSice koji sluze za gutanje,
zvakanje 1 govor. Posljedicno tome, dolazi do dizartrije 1 disfagije. Jo§ jedan od simptoma
propadanja GMN-a je i pseudobulbarni efekt koji je karakteriziran emocionalnom
nestabilnosc¢u koja se odrazava nekontroliranim napadajima placa i smijeha. Do navedenog
fenomena dolazi uslijed gubitka inhibicije motornih neurona limbickoga sustava koji je

odgovoran za kontrolu primitivne vokalizacije (20).

1.3.2. Simptomi donjeg motornog neurona

Prvi znak propadanja DMN-a je slabost te atrofija misi¢a koja je naglaSenija nego kod
ostec¢enja GMN-a. Slabost je najizraZenija na miSi¢ima Sake, nadlaktice te ramenog obruca
te na nogama na misi¢ima potkoljenice i stopala. Takvi pacijenti imaju takoder problema s
finom motrikom, ne mogu podizati i nositi velike terete, teSko se penju te nerijetko i padaju.

Cesto dolazi do hipotonije misi¢a (20).

1.3.3. Bulbarni simptomi

Bulbarna paraliza predstavlja neuroloske simptome koji nastaju zbog degeneracije

motoneurona u mozdanom deblu. Zahvaceni Zivci mogu biti:

- n. facialis ( 7. mozdani Zivac),



- n. glossopharyngeus ( 9. mozdani zivac),

- n. vagus ( 10. mozdani Zivac),

- n. hypoglossus (12. mozdani Zivac)

- te motorni dio n. trigeminusa ( 5. mozdani Zivac).

Navedeni zivci inerviraju misice koji su odgovorni za kontrolu gutanja, zvakanja i govora.
Brojne studije dokazale su pojavu otezanog govora ( dizartrije) u 93 % oboljelih od ALS-a,
dok je 86 % pacijenata imalo otezano gutanje ( disfagiju) (2,3). Kod oboljelih od ALS-a

dolazi i do atrofije jezika te se mogu uoditi fascikulacije (21).

1.3.4. Fascikulacije

Fascikulacije predstavljaju sitne, brze, nekontrolirane trzaje pojedinih snopova
misi¢nih vlakana, koje nekad moze biti gotovo nemoguce primjetiti. Kada su ruka ili noga
opusteni, fascikulacije mozemo izazvati blagim udaranjem neuroloskim ¢ekicem. Ovi trzaji
¢esto su nepravilni 1 €esti, obi¢no se pojavljuju na misi¢ima koji jo§ nisu zahvaceni teSkom
atrofijom. Vjeruje se da su posljedica gubitka ziv€ane stimulacije. Fascikulacije su uocljive
kod vecine osoba oboljelih od ove bolesti, no rijetko su prvi simptom bolesti. Ako se ne
mogu lako uociti putem klinickog pregleda, elektromiografija se koristi za potvrdu
prisutnosti tih trzaja (22). Vazno je napomenuti da se fascikulacije mogu pojaviti i kod
zdravih osoba, a to stanje se naziva sindrom benignih fascikulacija. Pored toga, gréevi
misica su jo$ jedan indikator oSte¢enja donjeg motornog neurona (DMN). Misiéni gr¢ je
nagla, nekontrolirana kontrakcija misi¢a koja uzrokuje jake bolove i moZe ometati

normalnu aktivnost ili spavanje (23).



1.3.5. Demencija

Vecina oboljelih od amiotroficne lateralne skleroze nema problema s kognitivnim
funkcijama, ipak 50% pacijenata ima odredenih smetnji u obrascu ponasanja te kognitivne
smetnje. 15% tih pacijenata ispunjava uvjete za postavljanje dijagnoze demencije (FTD,
frontotemporalna demencija). Kod navedenog oblika demencije uoCavamo nastale
promjene govora te osobnosti i poremecaj ponasanja. Pamc¢enje pacijenata je sacuvano, ali
im se javljaju sumanute, paranoi¢ne ideje te se ponasaju djetinjasto. Bitno je naglasiti da se
uz ALS nikad ne razvija teSka demencija, ali se moZe razviti depresija koja moze oponasati

demenciju (24).

1.3.6. Respiratorni simptomi

Respiratorni simptomi su kobni te predstavljaju uzrok smrti vecine pacijenata s ALS-
om. Amiotroficna lateralna skleroza rijetko kad zapocinje odmah s respiratornim
problemima, ali kada je to slucaj, prognoza bolesti je jako loSa. Oboljeli odmah zapocinje
lijeCenje u jedinici intezivnog lijeCenja te je potpuno ovisan o mehanic¢koj ventilaciji, a

sama bolest ALS biva ¢esto neprepoznata (25).



1.4. DIJAGNOSTIKA

Postavljanje dijagnoze ALS-a =zasniva se na uoCavanju znakova progresivne
zahvacenosti gornjeg i/ili donjeg motornog neurona. NaZalost, dijagnoza ALS-a se
postavlja kasno, ¢ak 14 mjeseci nakon pojave prvih zankova bolesti jer nepostoji jo§ uvijek
specificni dijagnosti¢ki biomarker. Dijagnoza ALS se ustanovljuje na temelju anamneze,
neuroloskog pregleda, slikovnih pretraga, laboratorijskih testova te elektrofizioloskih
ispitivanja. Mnoge navedene pretrage nam pomazu da se iskljuce bolesti koje su poznate

kao ALS- imitatori (26).

Za pocetak dobro obavljena anamneza s nizom specificnih pitanja je od izrazite
vaznosti za kona¢no postavljanje dijagnoze. Ona se satoji od pitanja o simptomima i
znakovima koje pacijent primjec¢uje na svome tijelu, o moguéim promjenama govora, o
teSkoama u zvakanju 1 gutanju, o fizickoj aktivnosti i podnoSenju napora, o
karakteristikama disanja, 0 promjenama raspoloZenja, o promjeni tjelesne tezine, umoru itd.
Nakon osobne anamneze, lije¢nik je duzan uzeti obiteljsku anamnezu kako bi mogao
odbaciti familijarni oblik bolesti (26). Zatim se obavlja neuroloski pregled kojim se ispituje
stanje svijesti, promjene raspolozenja i ponaSanja, promjene u paméenju i slicno. Nakon
toga slijedi ispitivanje zivaca i refleksa. Snaga misica ispituje se uz pomo¢ skale bodova 0
- 5, gdje 5 predstavlja normalnu misSi¢nu snagu, a O predstavlja paralizu (26). Magnetna
rezonanca ( MR ) najvaznija je slikovna pretraga kojom se potvrduje ima li ili nema
strukturnih o$te¢enja koja mogu imitirati amiotrofi¢énu lateralnu sklerozu. MR je
nepotrebna kod klinicki sigurnog ALS-a, ve¢ se radi kod klinicki vjerojatnog ALS-a.
Laboratorijskim putem analizira se serum gdje se mogu nalaziti poveéane vrijednosti:
lakticne dehidrogenaze, transaminaze i kreatinkinaze, iako navedeni nalazi nisu specifi¢ni

za amiotrofi¢nu lateralnu skelrozu (26).
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1.4.1. Kriterij El Escorial za dijagnozu ALS-a

1994. godine postavljeni su EIl Escorial kriteriji sa smjernicama za dijagnozu ALS-a.
Kriteriji su revidirani 1998. godine, a temelje se na Kklinickoj slici te nalazu
elektromiografije i neurografije te predstavljaju u svijetu zlatni standard za dijagnosticiranje
amiotrofi¢ne lateralne skleroze (27). El Escorial kriteriji za dijagnozu ALS-a prikazani su

na slici 2.

- Revidirani kriteriji El Escorial

# Klinicki siguran ALS
Znakovi ptecenja GMN-a | DMN-a u tri regije

# Klinicki definitivan ALS - laboratorijski podrian
Znakovl GMN-a I/ill DMN-a u jednoj regiji | nalaz genetske obrade da je pacijent nositel] patolotkog pena

# Klinicki vierojatan ALS
Znakovi GMN-a i/ill DMN-a u dvije regije sa znakovima GMN-a rostralno od znakova DMN-a

* Klinicki vierojatan ALS - laboratorijski podrian
Znakovi GMN-a u jednoj ili vise regija | znakovi DMN-a u nalazu EMG-a u najmanje dvije regije

* Klinicki mogué ALS

Znakovi GMN-a | DMN-a u jednoj regiji il znakovi GMN-a u dvije regije il znakovi GMN-a | DMN-a u dvije regije
bez znakova GMN-a rostralno od znakova DMN-a

Slika 2. Revidirani El Escorial kriteriji

Izvor: Buéuk M, Dijan K, Tomi¢ Z, Sonnenschein I. Amiotrofi¢na lateralna skleroza. Medicina Fluminensis

[Internet]. 2014 [pristupljeno 21.08.2023.];50(1):7-20. Dostupno na: https://hrcak.srce.hr/118493
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1.4.2. Diferencijalna dijagnoza

ALS (27).

- Bolesti koje imitiraju ALS

Trauma ceonih dijelova mozga

Bolesti neuromisiéme spojnice
mMijelopatije zbog manjka vitamina B12

Wirusni mijelitisi | rombenencefalitis
Paraneoplasticni sindrom

Masljedna spasticka parapareza
mMultifokalna motorna neurocpatija

Simdrom Kennedy
Siringomijelija
Tumori vratnog dijela kraljeEnicfne moddine

Tumori u parasagitalnoj regiji mozga
Bolesti perifernih Zivaca
Sustavne bolesti

Slika 3. Imitatori ALS-a

ALS je nuzno razluciti od ALS imitatora. Na slici 3. prikazane su bolesti koje imitiraju

Izvor: Buc¢uk M, Dijan K, Tomi¢ Z, Sonnenschein 1. Amiotrofi¢na lateralna skleroza. Medicina Fluminensis

[Internet]. 2014 [pristupljeno 21.08.2023.];50(1):7-20. Dostupno na: https://hrcak.srce.hr/118493
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1.5. LIJECENJE

Uzrok nastanka i razvoja ALS-a jo$ uvijek nije potpuno jasan, stoga specificno te
konkretno lijeCenje bolesti nije moguce. Kod oboljelog se primjenjuje simptomatska
terapija te suportivni postupci, a takoder je prehrana prilagodena potrebama oboljelog. Prvi
te jedini lijek koji sluzi za lije¢enje ALS-a je riluzol, odobren 1995. godine od strane FDA-
a (Food And Drugs Adminitstration). Riluzol je antagonist glutamata te osim $to smanjuje
njegovu razinu , smanjuje i razinu oSte¢enja motornih neurona. Pacijenti uzimaju 100 mg
lijeka dnevno, uglavnom se dobro podnosi, a od nuspojava moze izazvati mu¢ninu te umor,
a rijetko se prijavljuje kao nuspojava i oStecenje jetre te je stoga potrebna redovna kontrola
jetre i njezinih enzima. Brojna klinic¢ka istrazivanja su dokazala da riluzol moze produljiti
zivot oboljelog od ALS-a (u prosjeku za 3 mjeseca). Preostala terapija je simptomatska te
se koristi za poboljsanje kvalitete Zivota oboljelog. Na slici 4. prikazani su lijekovi koji se

koriste za simptomatsko lijeCenje ALS-a (28).

- Simptomatska farmakoterapija

Grievi Karbamazepin

Vitamin E, magnezij
Spasticitet Baklofen

Tizanidin

Memantin
Hipersalivacija Atropin

Kloridin

Amitriptilin
Bronhalna sekrecija Beta blokatori

Parenteralna hidracija

PatoloZki smijeh i plad Amitriptilim
Litium karbomat
L-dopa

Mesanica Diazepam

Bol Jlednostawni analgetici
Mestercidni antireumatici
Opioidi
Slika 4. Simptomatska farmakoterapija
Izvor: Buéuk M, Dijan K, Tomi¢ Z, Sonnenschein I. Amiotrofi¢na lateralna skleroza. Medicina Fluminensis

[Internet]. 2014 [pristupljeno 21.08.2023.];50(1):7-20. Dostupno na: https://hrcak.srce.hr/118493
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1.5.1 Potpora disanju oboljelog od ALS-a

Respiratorna insuficijencija predstavlja glavnog uzro¢nika smrti u bolesnika s ALS-
om. Napredovanjem bolesti dolazi do manifestacije sve viSe simptoma koji otezavaju
disanje kao sto su: disfagija, umor, slabljenje respiratorne muskulature, pojava ortopneje,
nakupljanja sline i slicno. U procjeni kvalitete disanja rade se plinske analize te krvni
forsirani vitalni kapacitet (29). Ovakvim bolesnicima pomazemo pomocu ventilacijske
potpore, a jedna od njih je i neinvazivna intermitentna ventilacija (NIV) koja uz pomo¢
maske za nos i/ili usta preko respiratora olakSava disanje oboljelom. Velika prednost NIV-a
je neivazivnost §to smanjuje mogucnost pojave infekcije. Ipak, kao dugotrajno rjesenje rabi
se traheostoma koja se formira kirurS§kim postupkom traheostomije, otvaranjem dusnika na

prednjoj strani vrata (29).

N\
7 \

RO g“’"dt

Slika 5. Vrste neinvazivne ventilacije
lzvor: https://rc.rcjournal.com/content/respcare/63/2/227/F1.1arge.jpg?width=800&height=600&carousel1
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2. CILJ RADA

Cilj rada je prikaz posebnosti skrbi oboljelog od amiotrofi¢ne lateralne skleroze.
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3. RASPRAVA

U zdravstvenoj skrbi i lijecenju pacijenata s ALS-om sudjeluje multidisciplinarni tim
kojeg tvore strucnjaci koji svojim specifiénim znajnjem te kompetencijama pridonose
poboljsanju kvalitete Zivota oboljelog. Bitna karika u tom timu su medicinske sestre te
tehnicari koji moraju pravilno provoditi proces zdravstvene njege, trebaju biti upoznati sa
svim postupcima i aparatima kojim se sluzi medicinsko osoblje prilikom zbrinjavanja
oboljelog od ALS-a te su duzni sudjelovati u edukaciji samog pacijenta i ¢lanova obitelji

(30).

3.1. PRISTUPI RJESAVANJU PROBLEMA U SESTRINSTVU

U profesionalnom zivotu odlucivanje te posljedicno tomu pristupanje rjeSavanju

problema moze biti: iskustveno, instinktivno ili znanstveno (30).

Iskustveni pristup rjeSavanju problema temelji se metodom pokusaja i pogreske,
prilikom kojeg se moguca rjeSenja koriste dok se ne nade rjeSenje problema. U ovakvom

pristupu nema sustavnog plana niti dokumentiranja ishoda (30).

Instinktivni pristup problemu oznac¢ava nenauceno rjeSenje problema i refleksne
reakcije na sami problem. Instinktivni pristup karakterizira §to nema jasno obrazlozenje za
donesenu odluku (30).

Znanstveni pristup rjesavanju problema temelji se na logi¢kom, sustavnom pristupu, uz
koriStenje sedam pravila U rjeSavanju problema:

¢ identifikacija glavnog problema

e prikupljanje podataka

e analiza podataka

e razvoj plana

e izvrSenje plana
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e evaluacija ishoda

e zavrSavanje procesa ili prilagodba plana (30).

3.2. PROCES ZDRAVSTVENE NJEGE

»Proces zdravstvene njege nacin je rjesavanja problema pacijenta u zadovoljavanju
osnovnih ljudskih potreba. Utemeljen je na znanju, logi¢an, racionalan i sustavan,
oznacava pristup u otkrivanju i rjeSavanju pacijentovih problema iz podrucja zdravstvene

njege” (30).

Proces je niz akcija koje se provode zbog postizanja odredenog ishoda. Proces
zdravstvene skrbi predstavlja metodu rjeSavanja problema u sestrinstvu te se sluzi
znanstvenim pristupom koji je primjenjiv u sestrinskoj skrbi, a sastoji se od 5 faza:

- utvrdivanja potrebe za zdravstvenom njegom,
- definiranjem dijagnoza,

- planiranjem,

- provedbom,

- evaluacijom (30).

3.2.1. Problemi kod zdravstvene njege oboljelog od ALS-a

Problem predstavlja glavni pojam u procesu zdravstvene njege. MoZzemo ga oznaciti
kao sva stanja koja odstupaju od normalnog i gdje je neophodno djelovanje medicinskog
tehniCara ili sestre. Sestrinske dijagnoze predstavljaju zdravstvene probleme Kkoje
medicinski tehni¢ari samostalno prepoznaju te tretiraju. Prema Marjory Gordon,
teoretiCarki sestrinstva, ,,sestrinske dijagnoze su aktualni ili potencijalni zdravstveni
problemi koje su medicinske sestre s obzirom na njihovu edukaciju i iskustvo ovlastene
tretirati (30).

17



3.2.1.1. Zdravstvena njega oboljelog od ALS-a — aktualni problemi

Aktualni problem oznacava stanje koje je prisutno kod bolesnika i moguée ga je
identificirati na osnovu raznih znakova te simptoma. Problemi bolesnika s ALS-om mogu
oscilirati ovisno o stadiju bolesti i osobinama samih pacijenata. Neki od najces¢ih trenutnih
sestrinskih dijagnoza uklju¢uju smanjeni kapacitet za fizi¢ki napor, oteZanu prohodnost
diSnih puteva, smanjenu sposobnost samozbrinjavanja u smislu eliminacije, higijene,
odijevanja i osobne njege, poteskoce s probavom, urinarnu inkontinenciju, poteskoc¢e pri

gutanju, nedostatak informacija, osje¢aj beznadnosti te emocionalnu uznemirenost (31,32).

3.2.1.1.1. Smanjeno podnosSenje napora

Sestrinska dijagnoza smanjenog podnoSenja napora oznacava ,,stanje u kojem se javlja
nelagoda, umor ili nemo¢ prilikom izvodenja svakodnevnih aktivnosti® (33). Osobe koje
pate od ALS-a ¢esto se suo¢avaju s umorom, smanjenom pokretljivosc¢u i gubitkom misi¢ne
mase, Sto ograni¢ava njihove sposobnosti za aktivnosti. Glavni cilj zdravstvene njege je
omoguciti pacijentima da razborito koriste svoju energiju tijekom dana, prilagodivsi se
svojim trenutnim moguénostima (34). U osnovi, osobe s ALS-om trebaju nastaviti s
uobicajenim svakodnevnim aktivnostima. Vazno je planirati kako najbolje iskoristiti
raspoloZivu snagu 1 energiju te postaviti granice za fizi€¢ke napore. Preporucuju se vjezbe
koje jacaju ili odrzavaju postojecu miSi¢nu masu i funkcionalnost. Vjezbe ne bi trebale biti
prenaporne, a njihova svrha je sacuvati pokretljivost, sprijeciti uko€enost misica i odrzavati
postoje¢u misi¢nu masu. S obzirom na povecanu slabost, spasticnost misica i bol, aktivnosti
u kojima pacijent moze sudjelovati bit ¢e svakog dana sve manje. Stoga je od velike
vaznosti osigurati potrebna pomagala za svakodnevne aktivnosti kao Sto su kolica,

hodalica, $take te sli¢no kako bi se olaksalo pacijentovo funkcioniranje (33).
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3.2.1.1.2. Smanjena prohodnost di$nih puteva

Osobe oboljele od ALS-a nerijetko imaju probleme povezane s disanjem do kojih
dolazi zbog gubitka snage miSi¢a dijafragme i atrofije interkostalnih te abdominalnih
miSi¢a. Takvi pacijenti razvijaju respiratornu insuficijenciju koja moze rezultirati
simptomima poput: umora, pospanosti, pojacanog znojenja, anksioznosti, nemira, ubrzanog
sréanog ritma, smanjenog apetita, Sto dovodi do gubitka tjelesne tezine pa ¢ak i do sinkope

i cijanoze (33).

Glavni ciljevi zdravstvene skrbi za pacijente s ALS-om koji imaju problema sa
smanjenom prohodno$¢u disnih puteva su ouvanje neovisnosti u disanju, te, kada to nije
izvedivo, odrZzavanje otvorenosti diSnih puteva i stabilnih fizioloSkih parametara disanja. U
pocetnoj fazi bolesti, pacijentima s ALS-om obi¢no se primjenjuje neinvazivna ventilacija
putem maske. No kako bolest napreduje 1 miSi¢i za disanje postaju sve slabiji, postoji veca
vjerojatnost da ¢e biti potrebna intubacija i povezivanje na mehanicku ventilaciju, a u
kasnijim fazama cak 1 postavljanje traheostome. Obitelji je vazno naglasiti da ¢e s
napredovanjem bolesti miSi¢na slabost dodatno povecati rizik od problema sa disanjem i
aspiracijom. Zdravstvena njega pacijenata koji su u zadnjem stadiju bolesti te koji su veé
spojeni na respirator je jako zahtjevna i sloZena te zahtjeva posebna znanja i vjeStine
medicinske sestre/tehnicara za obavljanje kvalitetne skrbi. Ovo ukljucuje odrzavanje
prohodnosti traheostome, redovito c¢iS¢enje usne Supljine i1 diSnih puteva te strucno
rukovanje aspiratorom i razumijevanje osnovnih postavki respiratora. Medicinsko osoblje
treba konstantno pratiti pacijentovo stanje, s posebnim naglaskom na stanje svijesti,
respiratorni status, ravnotezu tekucina i acidobazni status. Vazno je educirati obitel] i

pacijenta te osigurati cjelokupnu podrsku od strane zdravstvenog tima (34).
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3.2.1.1.3. Inkontinencija urina

Sestrinska dijagnoza inkontinencija urina predstavlja ,,nehotimi¢no ili nekontrolirano
mokrenje u dobi kad bi trebalo biti pod voljnom kontrolom® (33). Postoji raznolikost tipova
inkontinencije, razlikujuéi se po kolicini izlu¢enog urina, okolnostima kada se pojavljuju,
svijesti o potrebi mokrenja i sli¢cno. Vazno je napomenuti da, iako dolazi do gubitka

motornih neurona, to ne utjece na sposobnost mokrenja (18).

Najceséi oblik inkontinencije kod pacijenata s ALS-om je funkcionalna inkontinencija
(18). Funkcionalna inkontinencija predstavlja ,,stanje u kojem pacijent ima problema ili
nije u stanju do¢i do toaleta zbog hitnosti, dezorijentiranosti, okolinskih prepreka ili
tjelesnih ogranicenja““ (31). S postupnim slabljenjem skeletnih miSi¢a i progresijom bolesti,
pacijenti sve teze dolaze do toaleta, $to dovodi do inkontinencije. Ovo stanje moze
negativno utjecati na emocionalno stanje pacijenta, te je uloga medicinske sestre ili
medicinskog tehnicara pruziti pomo¢ pacijentima prilikom odlaska na toalet. U slucaju
potrebe, pacijentu treba osigurati no¢nu posudu ako ne moze samostalno do¢i do toaleta.
Sestrinske intervencije takoder ukljucuju educiranje pacijenta o konzumiranju manjih
koli¢ina tekucine, ali ucestalo tijekom dana, te se preporucuje smanjenje unosa nakon 19

sati (35).

3.2.1.1.4. Opstipacija

Opstipacija oznacava ,,neredovito, otezano ili nepotpuno praznjenje tvrde
1 suhe stolice (manje od ucestalih navika pacijenta) popraceno je osjecajem neugodne i
bolne defekacije (33). Normalnim praznjenjem crijeva smatra se dva do tri puta u jednom
danu do jedne defekacije u tri dana. Normalna stolica izgledom je formirana, a koli¢inski
sadrzi 12-14 dekagrama. ALS, kao $to je ve¢ spomenuto, uzrokuje degeneraciju motornih
neurona, no ti koji inerviraju crijeva nisu zahvaceni, pa sama bolest nije izravno povezana s

opstipacijom kod pacijenata (3). Do opstipacije dolazi zbog slabe pokretljivosti bolesnika
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ili upotrebe farmakoloske terapije koja sluzi za olakSavanje drugih simptoma (na primjer,
opijati koji se koriste za bol mogu prouzrokovati opstipaciju). lzuzev svega navedenog,
neadekvatna prehrana s nedovoljno vlakana i smanjenim unosom teku¢ine mogu pridonijeti

pojavi opstipacije (34).

Cilj zdravstvene skrbi je osigurati da bolesnik ima formiranu stolicu minimalno tri
puta u jednom tjednu ili svako drugi dan (34). Da bismo to postigli, vazno je poticati
bolesnika na povecanu fizicku aktivnost prilagodenu njegovim sposobnostima, ukljuc¢ujuci
vjezbe te ustajanje iz postelje. Prilikom praznjenja, potrebno je pruziti pomo¢ bolesniku
prilikom odlaska u toalet te osigurati privatnost. U nekim slucajevima, lije¢nik moze
propisati laksative ili klistire. Pravilna prehrana takoder igra klju¢nu ulogu u redovitom
praznjenju formirane stolice. Prehrana mora biti bogata vlaknima, jer je njihova funkcija
poticati probavu te formirati stolicu (preporucuje se dnevni unos od oko 30 g vlakana),
ukljucivati obilje povréa te voca te osigurati adekvatan unos tekucine u skladu s potrebama

pacijenta (34).

3.2.1.1.5. Disfagija

Disfagija je otezano gutanje te je Cesto prisutno kod oboljelih od ALS-a. Oboljele je
neophodno educirati o tehnikama gutanja kada se primjeti navedeni problem. Osim samog
pacijenta, edukaciju bi trebali proci i ¢lanovi obitelji kako bi pomogli oboljelom nakon
otpusta iz bolnice. Edukacija pacijenta i obitelji je zadatak medicinske sestre/tehnicara. Za
pravilno provodenje tehnike, potrebno je da oboljeli sjedi ili zauzme polusjedeci polozaj, a
hrana mora biti u kasastom obliku ili usitnjena na male komadice kako bi se olakSao sam
proces gutanja. Oboljeli treba kvalitetno prozvakati hranu te se preporucuje da uzima vise

manjih obroka dnevno zbog poboljSanja samog gutanja, a i probave (36).
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3.2.1.1.6. Smanjena mogucnost brige o sebi

Pacijetni oboljeli od ALS-a imaju umanjenu mogucnost eliminacije. To je ,,stanje
smanjene sposobnosti ili nemoguénosti samostalnog obavljanja eliminacije urina i stolice*
(33). Obavljanje procesa eliminacije predstavlja osnovnu ljudsku potrebu te je jako vazno
za normalno funkcioniranje. Takvim pacijentima je potrebno osigurati pravilnu prehranu,
bogatu vlaknima, redovito uzimanje tekuéine, treba poticati Sto viSe samostalnost pacijenta
u procesu eliminacije kako bi se odrzala pokretljivost, a time izbjegavamo i postavljanje
urinarnog katetera koji predstavlja dodatni rizik od infekcije. U sluaju nemoguénosti
odlaska do toaleta, potrebna je uporaba pelena. Jako je bitna zdravstvena njega te Cesto

mijenjanje pelena kako nebi doslo do pojave iritacije koze (34).

Smanjena mogucénost brige za higijenu oznacava ,,stanje u kojem osoba pokazuje
smanjenu sposobnost ili potpunu nemogucénost samostalnog obavljanja osobne higijene*
(33). Jako je bitna procjena samostalnosti bolesnika, a glavni cilj zdravstene njege je
poticati ga na $to vecu samostalnost prilikom odrZavanja osobne higijene s obzirom na
njegove mogucénosti. Okruzenje u kojem se provodi higijena treba biti sigurno da bi se
umanjio rizik za pad te kako bi se omogucila privatnost te dostojanstvo osobe. U
situacijama gdje je pokretljivost ograni¢ena i miSi¢na masa oslabljena, potrebno je imati

higijenske potrepstine pri ruci bolesnika (34).

Bolesnici oboljeli od ALS-a takoder mogu imati smanjenu mogucnost odijevanja i
dotjerivanja zbog slabosti miSica i smanjenog opsega pokreta. Pri obavljanju postupka
odijevanja, vazno je poticati bolesnika na $to vecu samostalnost koliko god je moguce.
Takoder je vazno osigurati dostatno vremena te privatnosti da bi se pacijent osje¢ao udobno
dok obavlja ovu aktivnost. Preporucuje se nosSenje komotnije odjece koja olakSava proces
oblacenja, te je korisno osigurati da je odjeca dostupna na lako dostupnom mjestu. Osim
toga, vazno je paziti da odjeca bude Cista, bez nabora te je redovito mijenjati kako bi se

odrzavala osobna higijena (34).
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3.2.1.1.7. Neupucenost

Neupucenost predstavlja pojam o ,,nedostatku vjestina i znanja o specificnom
problemu*“(36). U okviru sestrinske skrbi, klju¢ni ciljevi su osigurati da ¢e pacijent moci
izraziti 1 prepoznati konkretne informacije o svojoj bolesti, njenom tijeku, simptomima i
znakovima (36). Vazno je poticati aktivno sudjelovanje obitelji u brizi za pacijenta te da su
mu podrska u svakodnevnim aktivnostima. Kako bismo osigurali kvalitetnu edukaciju,
vazno je osigurati primjeren prostor, vrijeme za edukaciju i povratne informacije o
usvojenom  znanju. Prilagodavanje edukacije pacijentovom mentalnom = stanju,
intelektualnim kapacitetima, obrazovanju, navikama, motivaciji 1 dobi takoder igra kljuc¢nu
ulogu (35).

Glavne intervencije medicinske sestre ili medicinskog tehni¢ara ukljucuju poticanje
pacijenta da usvoji nove vjeStine 1 znanja te prilagodbu edukacije prema pacijentovom
stanju i sposobnostima. Osim usmenog prijenosa informacija, korisno je pruziti pacijentu
pisane upute kako bi olaksali u¢enje. Tijekom procesa ucenja, vazno je osigurati dovoljno
vremena za pacijenta kako bi verbalizirao nauc¢eno. Uklju€ivanje obitelji 1 bliskih osoba
ima velik znacaj kako bi pruzili podrsku, pomogli u zdravstvenoj skrbi i razumjeli pravila

ponasanja (35).

3.2.1.1.8. Strah

Strah se moze definirati kao ,,neugodan osjecaj usred stvarne i zamisljene opasnosti”
(36). Strah je jedna od primarnih emocija, jer se s njime i radamo, a intervencije
medicinskog osoblja moraju biti orijentirane na njegovo suzbijanje kod bolesnika, a svrha
je bolesnikov osjecaj olakSanja. Neke od intervencija medicnske sestre/tehnicara su: stvoriti
odnos povjerenja s bolesnikom, identificirati zajedno s bolesnikom uzro¢nike koji uzrokuju
osjecaj straha, pomoci bolesniku u verbalizaciji svojih strahova, spremno odgovarati na

bolesnikova postavljena pitanja (sukladno kompetencijama), opazati znakove straha u
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bolesnika, ukljuditi obitelj kao psihosocijalnu potporu, informirati bolesnika o planiranim
postupcima, govoriti bolesniku polagano i smirujuce, poticati bolesnika na izrazavanje
osjecaja, osigurati vrijeme za razgovor s bolesnikom, usmijeriti bolesnika ka pozitivnom

razmisljanju (36).

3.2.1.1.9. Psiholoski poremecaji

Zbog dijagnoze ALS-a, mnogi bolesnici imaju psiholoskih problema. Nije se lako
nositi s boles¢u za koju nema izljeCenja te sigurno zavrSava smrcéu. Oboljele nerijetko
obuzimaju osjecaji anksioznosti, depresije, beznada. Njima je psiholoska potpora od
iznimne vaznosti. Osim njih samih, bolest jako pogada ¢lanove obitelji ¢ime narusava
njihovo duSevno zdravlje. Intervencije medicinske sestre trebaju biti usmjerene na
pacijentovo verbaliziranje osjecaja, razvijanje pozitivnih odnosa s drugima u svojoj blizini.
Medicinsko osobolje treba biti podrska u lijecenju te Sto viSe ukljucivati obitelj u proces
lije¢enja. U slucaju potrebe, medicnska sestra/tehni¢ar mora primjeniti ordiniranu terapiju
(36).

3.2.1.2. Zdravstvena njega oboljelog od ALS-a — potencijalni problemi

Potencijalni problemi prilikom skrbi pacijenta predstavljaju probleme koji trenuta¢no
nisu vidljivi kod pacijenta, ali se mogu manifestirati ako se ne ucine potrebne intervencije
(31). Navedeni problemi su izmedu ostalog poznati i kao visokorizi¢ne sestrinske dijagnoze
1 definira th NANDA kao ,klinicka prosudba da su pojedinac, obitelj ili zajednica
podlozniji razvoju odredenog problema negoli drugi u jednakoj ili sli¢noj situaciji* (32).
Kod pacijenata s ALS-om, postoji niz mogucih visokorizi¢nih sestrinskih dijagnoza koje
ovise o pojedina¢nom stanju i stadiju bolesti. Primjer jedne takve dijagnoze je visoki rizik
za pad, Sto proizlazi iz slabosti miSi¢a te moze uzrokovati smanjenu moguénost obavljanja

svakodnevnih aktivnosti. Ostali visokorizi¢ni problemi kod ovih pacijenata ukljucuju vecu
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vjerojatnost infekcija, bilo tijekom boravka u bolnici ili kod kuée, povecanu opasnost od
razvoja dekubitusa te veci rizik od aspiracije hrane i stranih tijela. Iako neke od ovih
visokorizi¢nih sestrinskih dijagnoza ne mogu uvijek biti potpuno sprijeene ¢ak ni uz

visokokvalitetnu zdravstvenu njegu, simptomi i komplikacije se mogu ublaziti (30).

3.2.1.2.1. Visok rizik za pad

Sestrinska dijagnoza visok rizik za pad oznacava ,,stanje u kojem je povecan rizik za
pad uslijed medudjelovanja osobitosti pacijenta i okoline” (36). Pacijenti s ALS-om su

skloni padovima zbog slabosti skeletnih mi$i¢a te smanjenih perceptivnih sposobnosti.

Glavni cilj je prevencija potencijalnih padova i povezanih komplikacija, bez obzira na
to nalazi li se pacijent u bolnici ili kod kuce. S obzirom na oslabljene misice, posebno
donjih ekstremiteta, vazno je pruziti pomo¢ pacijentu pri hodanju ili osigurati Stake ili
hodalicu. Okolina u kojoj pacijent boravi takoder treba biti prilagodena kako bi rizik od
pada bio manji. Ovo moZe ukljucivati postavljanje rukohvata, postavljanje zvona unutar
dosega, uklanjanje prepreka s puta te pomo¢ pri odlasku na toalet. Edukacija pacijenta i
njegove obitelji o pravilnom hodanju i sigurnom izlasku iz kreveta takoder je vaZna.
Dodatno, treba naglasiti vaznost redovite tjelesne aktivnosti i izvodenja vjezbi za jacanje

misica kako bi se pomoglo u prevenciji padova (36).

3.2.1.2.2. Visok rizik za infekciju

Sestrinska dijagnoza visok rizik za infekciju predstavlja ,,stanje u kojem je pacijent
izloZen riziku nastanka infekcije uzrokovane patogenim mikroorganizmima koji potjecu iz
endogenog i/ili egzogenog izvora® (34). Osobe oboljele od ALS-a cesto su podlozne
respiratornim infekcijama zbog smanjene funkcije disanja, nakupljanja sluzi te disanja uz

pomo¢ respiratora. Intervencije medicnske sestre/tehni¢ara usmjerene su na suzbijanje
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pojave infekcije. Neke od intervencija su: redovita higijena usne Supljine, smjestaj pacijenta
u najbolji polozaj (Fowlerov polozaj) te promjena polozaja svakih dva sata, vjezbe
pravilnog iskasljavanja te dubokog disanja, pravilna uporaba aspiratora po potrebi prilikom

aspiracije, asepticki uvjeti rada (29).

3.2.1.2.3. Visoki rizik za aspiraciju

Unato¢ oslabljenom refleksu gutanja te loSeg opéeg stanja, oboljeli od ALS-a imaju
vedi rizik za ulazak tekucine te stranih tijela u diSne puteve. Aspiraciju i moguce guSenje
oboljelog mozemo sprijeciti nadzorom oboljelog prilikom hranjenja te osiguranjem
dovoljno vremena za hranjenje. Pacijent treba jesti u sjedeem ili polusjede¢em polozaju, a

harana treba biti kaSasta ili usitnjena na male komadice (34).

3.2.1.2.4. Visoki rizik za dekubitus

Dekubitus oznacava podrucje lokalnog oSteéenja koze te potkoznog tkiva do kojeg
dolazi uslijed posljedica sile trenja, pritiska i/ili tlaka. Dekubitus predstavlja veliki
sociekonomski i zdravstveni problem jer se uz njega vezu brojne komplikacije koje iziskuju
multidisciplinaran pristup lijeenju te skrbi bolesnika. Posljedice dekubitusa mogu biti:

nelagoda, bol, socijalna izolacija bolesnika te narusenost psihofizickog stanja (37).

Dekubitus se u vec€ini sluc¢ajeva smatra kao izravna komplikacija loSe provedene
zdravstvene skrbi pacijenta, iako u vecini slu¢ajeva medicnsko osoblje nije krivo jer je

njegov nastanak uvjetovan ¢imbenicima na koje oni nemogu djelovati (38).
Dekubitusi se mogu kategorizirati u Cetiri stadija. Prvi stadij karakterizira lokalno

crvenilo koje ne blijedi pritiskom, pacijent se moze Zzaliti na bol, a zahvaceno podrucje

moze biti ¢vrsto ili meko te toplije ili hladnije od okolnoga tkiva. Drugi stadij karakterizira
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djelomican gubitak koznog tkiva u formi povr$ne ulceracije s ruzi¢asto crvenim dnom rane.
Izgledom podsje¢a na mjehur. U treCem stadiju dolazi do apsolutnog gubitka dermisa i
epidermisa, dok se u ¢etvrtom stadiju mogu vidjeti same kosti tetiva te migié¢i. Cetvrti,
odnosno posljednji stadij dekubitusa moze uzrokovati i osteomijelitis jer se moze prosirit

na potporne strukutre i misice (39).

Najcéesc¢e dekubitus nastaje na petama, koljenima, presakralnoj i glutealnoj regiji i na
podrucju kuka iznad velikog trohantera. Izrazito visok rizik od nastanka dekubitusa imaju
pothranjeni, nepokretni pacijenti. Cimbenike koji utje¢u na nastanak dekubitusa dijelimo na
unutarnje te vanjske.

U unutarnje ubrajamo:

* poremecaj cirkulacije

*  pohranjenost

«  pretilost

*  snizeni senzibiltet koze.
U vanjske ubrajamo:

» nabori na odjeci i postelji
* neadekvatan krevet

* vlazna koza

»  pritisak na kozu

«  sredstva za imobilizaciju (37).

U bolnici u svrhu procjene rizika od nastanka dekubitusa upotrebljava se Braden skala
koja procjenjuje Sest partametara, a raspon bodovanja je sljedeci:
- 19— 23 = nemarizika
- 15— 18 = prisutan rizik
- 13 — 14 = umijeren rizik
- 10 — 12 = visoki rizik

- 9 i manje = vrlo visoki rizik (37).
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3.3. PALIJATIVNA SKRB BOLESNIKA S ALS-OM

,Palijativna skrb je cjelovita briga za osobu koja viSe ne reagira na ostale oblike
lijecenja 1 za njegovu obitelj (36). Cilj palijativne skrbi je ublaziti simptome bolesti te
pruziti podrSku u duhovnom, psihickom te socijalnom smislu. Palijativna skrb postaje
primarna kad bolesnik ulazi u terminalni stadij bolesti, s naglaskom na osiguranje
optimalne kvalitete Zivota putem smjestaja u hospiciju i simptomatske terapije. Klju¢no je u
ovoj fazi razumjeti bolesnikove Zelje vezane uz kraj Zivota, ukljucujuéi stajaliSta o

kardiopulmonalnoj reanimaciji i mehanickoj ventilaciji (40).

Vrijednosti  palijativne  skrbi  ukljuuju postivanje bolesnikova dostojanstva,
podrzavanje njegove samostalnosti te pristup svakom bolesniku kao jedinstvenom
pojedincu. Takoder, naglasak je na dopustanju bolesniku da sudjeluje u odlukama o
vlastitom zivotu te postupcima lije¢enja. Tipi¢ni simptomi u terminalnom stadiju bolesti
ukljucuju bol, mucninu, povracanje, gubitak tjelesne tezine, oteZzano disanje, nesanicu,
iscrpljenost, umor, slabost, te konstipaciju. Stoga, fizi¢ka palijativna skrb usmjerena je na
njihovo ublazavanje. Psihosocijalna podrska je druga vazna komponenta palijativne skrbi.
Osobe koje se suocavaju s terminalnom fazom bolesti Cesto se suocavaju s razliCitim
strahovima, ukljucujuci strah odvajanja od svojih bliznjih, strah od boli, strah od gubitka
kontrole nad vlastitim Zivotom 1 tijelom te strah od gubitka budu¢nosti koju su zamisljali.
Osim toga, treca vrsta podrske je duhovna skrb, koja se bavi pitanjima duhovne prirode kao
Sto su smisao samog Zivota, smisao savjesti te patnje, postojanje zivota nakon smrti, odnosa
s drugima i slicno. Palijativhu skrb mogu traziti razlicite skupine, ukljucujuéi djecu i
odrasle s prirodenim bolestima, osobe s ozbiljnim, po zivot opasnim bolestima te one s

progresivnim kroni¢nim stanjima ili terminalnim oboljenjima (40).

U palijativnoj skrbi bolesnika oboljelih od ALS-a kljuc¢no je da se poboljsa kvaliteta
zivota §to je duze moguce. To se postize pomocu brojnih metoda i uredaja iz sofisticiranih
tehnologija uz terapiju koja ublazava simptome bolesti. Svaki covjek tezi pripadnosti unutar

zajednice, tako i bolesnici s ALS-om imaju svoje ¢lanove obitelji na koje ALS takoder
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ostavlja trag. Oni razvijaju strah te zabrinutost za oboljelog te im je kao i oboljelom
potrebna psiholoska pomo¢. Tu vaznu ulogu imaju medicinske sestre/tehnicari Cija je
zadaca edukacija oboljelog i Clanova obitelji kako bi ih §to bolje upoznali sa samom

bolescu (40).
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4. ZAKLJUCAK

Amiotrofi¢na lateralna skleroza progresivna je te neurodegenerativna bolest koja se
manifestira slaboS¢u u misi¢ima. Bavljenje ovom boleS¢u predstavlja veliki izazov za sve
ukljucene u proces skrbi te lijeCenja za bolesnike koji pate od nje. ALS je jako teSko
dijagnosticirati zbog nedostatka specificnih simptoma ( mnogi simptomi su karakteristi¢ni
za viSe raznih bolesti, poznatijih kao imitatori ALS-a). Osim same dijagnoze, lijeCenje
ALS-a predstavlja velik problem. Riluzol je jedini lijek koji barem malo pomaze oboljelima
(produzujuéi zivot u prosjeku za 3 mjeseca), ostatak lijecenja svodi se na simptomatsku
terapiju te poboljSanje kvalitete Zivota. Ne postoji lijek koji moze zaustaviti progresiju
bolesti te potpuno izlijeciti osobu oboljelu od ALS-a. Osobe koje su donedavno uzivale u
dobrom zdravlju i bili su radno aktivni, ubrzo postaju ovisni 0 pomo¢i drugih, dok bolest
brzo napreduje. U Hrvatskoj, nedostatak specijaliziranih ustanova za skrb o ALS
pacijentima rezultira time da ¢lanovi obitelji 1 patronazna sluzba najceS¢e pruzaju brigu
ovim osobama. To postavlja veliki teret na ¢lanove obitelji, jer unato¢ njihovim naporima i

paznji, bolest i dalje napreduje neumoljivo.

Medicinske sestre 1 medicinski tehnicari, kako bi pruzili kvalitetnu zdravstvenu njegu,
moraju biti dobro informirani o simptomima i napredovanju bolesti. Takoder, moraju
kontinuirano obnavljati 1 nadogradivati svoja znanja o podrucju zdravstvene njege.
Ucinkovita njega zahtijeva temeljitu sestrinsku procjenu koja pomaze identificirati i
rjeSavati aktualne i potencijalne probleme bolesnika u podrucju zdravstvene skrbi. Osim
prakti¢nih vjestina u zdravstvenoj njezi, komunikacijske vjestine su klju¢ne. Prepoznavanje
verbalnih i neverbalnih znakova te iskazivanje empatije 1 paznje pri komunikaciji s

pacijentima su neophodni.

Takoder, vazna je edukacija ¢lanova obitelji kako bi aktivno sudjelovali u procesu
lijecenja i pruzili podrSku pacijentu. Iako u Republici Hrvatskoj trenutno nema specifi¢nog
stru¢nog usavrSavanja za medicinske sestre 1 tehniCare koji se bave bolesnicima s ALS-om,

postoji ocita potreba za takvim oblikom obuke, kao §to pokazuje i ovaj rad. S obzirom na
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sloZenost bolesti i zahtjevnost njege pacijenata, dodatno usavrsavanje postaje nuzno. Glavni
cilj skrbi za osobe s ALS-om trebao bi se fokusirati na povecanje njihove neovisnosti i
unaprjedenje kvalitete zivota, uz pruzanje emocionalne podrSke kako od strane

medicinskog osoblja, tako i od strane ¢lanova obitelji.
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