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ALS-Care bei amyotropher Lateralsklerose

Bea Goldman

Pflegerische Probleme machen einen Grossteil der Betreuung bei Menschen mit amyotropher Late-

ralsklerose (ALS) aus und konnen arztliche Ressourcen stark binden. Erfahrungen an grossen ALS-Zen-

tren zeigen den Gewinn an kontinuierlicher Betreuungsqualitat mit einer ALS-spezialisierten Nurse,

die Betreuungsprozesse koordiniert. Die multiprofessionelle Versorgung fiihrt laut Studien zu einer

langeren Lebensdauer und besserer Lebensqualitat. Sie entspricht zudem der Strategie des Bundes

im Umgang mit seltenen Krankheiten.

von Bea Goldman

der Symptomkontrolle auch die Bewaltigung der

Erkrankung auf korperlicher, emotionaler und
sozialer Ebene umfasst, ist personell, finanziell und zeit-
lich aufwéndig, erfordert ein Bekenntnis zum therapeu-
tischen Bundnis aller Beteiligten, echtes Interesse am
Wesen der ALS und eine holistische Herangehensweise.
Erfahrungen an grossen ALS-Zentren zeigen den Ge-
winn an kontinuierlicher Betreuungsqualitdt mit einer
ALS-spezialisierten, koordinierenden Nurse. Diese mo-
derne Form der Betreuung basiert auf einer gemeinsa-
men Zielvereinbarung, Evaluation und Neuanpassung
mit dem Betroffenen und seinen Angehdorigen, die Aus-
druck einer individuellen Betreuung auf Augenhohe ist.
ALS-Nurses (ALS-spezialisierte Pflegefachfrauen) sind in
der ALS-Betreuung sehr oft mit dem psychischen Lei-
den der Betroffenen konfrontiert und herausgefordert.
Hoffnungslosigkeit ist diesbeziglich ein unterschatztes
Phdanomen und auch das héhere Suizidrisiko, ganz be-
sonders dann, wenn Freitod-Organisationen vorhanden
sind. ALS-Betroffene brauchen deshalb besondere Fur-
sorge und Begleitung.

E ine Betreuung von ALS-Betroffenen, welche neben

BAG-Strategie fiir seltene Krankheiten
Das Bundesamt fir Gesundheit (BAG) publizierte im Ok-
tober 2014 (1) die nationale Strategie zu seltenen Er-
krankungen und schldgt unter anderem die Schaffung
von Referenzzentren fur Krankheiten oder Krankheits-
gruppen vor:

«So soll die Diagnose innert nutzlicher Frist gestellt und
eine qualitativ gute Versorgung Uber den gesamten
Krankheitsverlauf sichergestellt werden. Die fir Patien-
tinnen und Patienten und ihre Angehorigen verfligba-
ren Ressourcen sollen unterstitzt und verstarkt werden,
und die Patientinnen und Patienten sollen in adminis-
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trativen Belangen sozioprofessionelle Unterstltzung er-

halten. Ausserdem soll eine aktive und gezielte Beteili-

gung der Schweiz an der internationalen Forschung

gefordert werden»

Diese Verlautbarung wurde am St. Galler Kantonsspital

entsprechend dem Chronic-Care-Modell (CCM) (2) mit

folgenden Elementen umgesetzt.

Die Betreuung dient der:

® Unterstltzung des Selbstmanagements der Patien-
ten;

® UnterstUtzung klinischer Entscheidungen unter Ein-
bezug evidenzbasierter Leitlinien;

@ Schaffung strukturierter Arbeitsablaufe, die die tag-
liche Patientenversorgung erleichtern;

@ Schaffung klinischer Informationssysteme;

® Einbettung des Care-Modells ins Gemeinwesen.

Interdisziplinaritdt

und die Rolle der ALS-Nurses

In die Praxis umgesetzt bedeutet dies die Notwendig-
keit einer interdisziplindren Organisationsstruktur, an-
hand der festgelegt ist, wer mit wem und wie zusam-
menarbeitet.

Interdisziplinaritat gilt heute als Goldstandard in der Ver-
sorgung ALS-Betroffener. Sie geht einher mit einer bes-
seren Lebensqualitat fur die Betroffenen und auch einer
langeren Lebensdauer (3, 4).

Ein Bekenntnis zum therapeutischen Blndnis aller
Teammitglieder unter dem therapeutischen Lead eines
ALS-interessierten Neurologen ist eine Grundvorausset-
zung einer funktionierenden holistischen ALS-Versor-
gung.

Das Aufkommen von interdisziplindren Versorgungsein-
heiten, wie die von der Schweizerischen Muskelgesell-
schaft geforderten Muskelzentren, und vermehrte
Anstrengungen in der Patienten- und Fachpersonen-
edukation und Offentlichkeitsarbeit tragen langsam



FORTBILDUN

Die ALS-Nurse:

koordiniert das Klinikteam,

erkldrt dem Betroffenen die Erkrankung und stellt Informationsmaterial zur Ver-
fiigung,

leistet emotionalen und psychologischen Support und bespricht Patientenver-
fligungen,

lehrt Patienten die funktionellen Fahigkeiten zu maximieren und Lebensqualitét
zu erhalten,

unternimmt ein Assessment des allgemeinen medizinischen Status;, einschliess-
lich der Respiration und des Gewichts,

evaluiert die Medikation,

schlagt eine Einbindung in Selbsthilfegruppen vor,

bespricht die Pflege und schlagt Anpassungsmassnahmen beim Fortschreiten
der Erkrankung vor,

handelt als Link zwischen therapeutischen und medizinischen Fachpersonen
und klinisch Forschenden,

koordiniert die hdusliche Betreuung und alternative Pflegeoptionen,

schult externe Dienstleister (z. B. Spitex, Pflegeinstitutionen)

leistet Offentlichkeitsarbeit zum Bereich ALS-Edukation,

engagiert sich in der Pflegeforschung zum Thema Lebensqualitdt und Patien-
tenzufriedenheit,

nimmt eine Fiirsprecherfunktion fiir Patienten mit ALS ein.

Frichte. Dies zeigt sich in einem grésserem Bekannt-
heitsgrad, einer besseren Vernetzung von Fachpersonen
und nicht zuletzt in einem hoheren Spendenaufkom-
men, was wiederum die Finanzierung von ALS-Nurses
und Forschungsprojekten ermoglicht.

ALS-Nurses

Prof. Hiroshi Mitsumoto, Leiter des grossten amerikani-
schen ALS-Zentrums in New York, sieht die ALS-Nurses
als «the Heart and Soul of an ALS Clinic», als unabding-

Kasten:
ALS: Phasen der Krankheit und Ausdruck des Betroffenen

Diagnosephase

Erleichterung, Schock, Orientierungslosigkeit, Angst,
Depression, Inkoharenzgefiihle, Hoffnungslosigkeit,
Gefiihle der Sinnlosigkeit, Suizidgedanken

Bewaltigungsphase

Eventuell zweite Meinung einholen, Evaluation und

Wertung von Informationen, Hinterfragen, Suche nach
Halt, Hilfe und Unterstiitzung, Strategie- und Entschei-
dungsfindung, Neuorientierung, Ignorieren, Verneinen

Therapiephase

Informationsevaluierung, Planung und Organisation,
Support, Vorausschauen, ev. Aktivismus oder Riickzug

Carpe-diem-Phase

Adaptierte Situation, Lebensplane/Projekte werden
vorgezogen oder adaptiert, Geniessen, in den Tag, ins
Heute leben lernen, Vertiefen von Beziehungen,
Lebensfreude, «... eigentlich gehts mir gut ...»

Spate Phase Mehr Anpassungen nétig, oft Beginn von Atemproblemen,
grossere korperliche Einschrankungen, mehr Hilfe/
Veranderungen in der Lebensfiihrung sind nétig, Suche
nach Spiritualitat, Unterstiitzung/Entlastungsplanung

Sterbephase Information Uber die Phase, intensivere Begleitung/

Betreuung noétig, Hilfe neu organisieren, Palliativpflege
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bare Voraussetzung fiir eine funktionierende Versor-
gungseinheit fur ALS-Betroffene.

Der Aufgabenbereich einer ALS-Nurse ist vielschichtig
(Advanced Nursing Practice Level) und umfasst teil-
weise auch arztliche Tatigkeiten. In den grossen angel-
sdchsischen Zentren stammen ALS-Nurses praktisch
ausnahmslos aus der Intensivpflege und haben meist
eine hohere Fachbildung und/oder sind im Counsel-
ling-Training geschult (Beratungskompetenzen).

Im ALS-Standardwerk «Amyotrophic Lateral Sclerosis»
wird die Verantwortlichkeit einer ALS-Nurse im Sinne
einer Coordinating Nurse (5) wie folgt beschrieben.

Wissensdefizite

und drztlich-medizinischer Fokus

Aber wie steht es in der Schweiz mit der Verbreitung
von ALS-spezifischem Fachwissen?

Im Pflegebereich konnte es bis vor einigen Jahren als
inexistent bezeichnet werden. Mehrere Griinde mdgen
daflr verantwortlich sein. Beispielsweise gab es bis vor
Kurzem kaum deutschsprachige ALS-Pflegeliteratur
oder auch Patienteninformationsmaterial.

Erklarbar ist dies durch die Seltenheit der Erkrankung,
eine grosse Heterogenitat in der Auspragung, sodass
die Kumulation von pflegerischem (Erfahrungs-)Wissen
erschwert ist. Daneben dominiert der Hauptfokus auf
der arztlich-medizinischen ALS-Behandlung (6), und
Pflegeliteratur ist deshalb kaum vorhanden.

Besonders bei seltenen Erkrankungen ist medizinische
und pflegerische Expertise aber abhdngig von den Fall-
zahlen, was wiederum flr eine Betreuung in speziali-
sierten Zentren spricht und auch eine Voraussetzung ist
fUr Forschung in diesem Bereich. Deshalb muss es auch
langfristig Aufgabe dieser Zentren sein, niederschwellig
Wissen weiterzugeben und auf allen Ebenen fiir die Ver-
netzung von Fachpersonen besorgt zu sein. Allerdings
kosten Edukation und Training und erfordern beiimmer
grosser werdendem Spardruck alternative Unterstit-
zungsmaoglichkeiten fur diese Muskelzentren. In der
Schweiz setzen sich die Gesellschaft fir Muskelkranke
und der Verein ALS Schweiz gezielt fir Patienten-, An-
gehdrigen- und Fachpersonenedukation ein. Ohne
diese Partner gdbe es noch grossere Versorgungslicken
und keine ALS-Forschung in der Schweiz.

Komplexe Betreuung und Fiirsorge

Die Betreuung von ALS-Patienten ist herausfordernd, da
sich die Betroffenen in einer psychischen Ausnahme-/
Extremsituation befinden. Je mehr Betroffene eine ALS-
Nurse betreut, desto grosser ist ihr Erfahrungsschatz,
und das Handlungsrepertoire erweitert sich, was wie-
derum wichtig ist bei so vielen unterschiedlichen Ver-
laufsformen. Geméss einer nicht publizierten Erhebung
bei 21 ALS-Betroffenen im Jahre 2004 geben Angeho-
rige an, dass Fachkompetenz und Empathie die wich-
tigsten Erwartungen an Fachpersonen eines Muskel-
zentrums sind.

Pflege: ALS-Krankheitsphasen

Aus drztlicher Sicht werden bei der ALS drei Stadien be-
schrieben: die Diagnose-, Therapie- und Sterbephase
(5). Aus langjahriger pflegerischer Sicht sind bei allen
ALS-Betroffenen sechs Phasen in unterschiedlicher
Dauer und Auspragung erkennbar (Kasten).
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Nach der Diagnose werden sich Betroffene bewusst,
dass nichts mehr so sein, wird wie es einmal war, dass
man nicht nur krank ist, sondern auch noch mit dem ei-
genen vorzeitigen Sterben konfrontiert wird, und was
dies fur das eigene Umfeld bedeuten kann. Es ist eine
unvorstellbare physische Herausforderung, die immer
auch ein psychisches Leiden hervorruft (7).

Seelisches und «geistiges» Leiden wird von ALS-Betrof-
fenen oft als sehr viel gravierender empfunden als die
korperlichen Beschwerden (7).

Seelisches Leiden (8) kann sich dussern in: Wut, Verzweif-
lung, Suizidalitdt, Verlassenheit (von Gott), Scham,
Schuld, Trauer, Angst, Depression, Isolation, Hilflosigkeit,
Machtlosigkeit, Ablehnung, Verneinung, Verweigerung,
Hoffnungslosigkeit, Verlust von Lebenssinn.
«Geistiges» Leiden (8) kann sich dussern als Langeweile,
in mangelnden Aufgaben, Sinnlosigkeit, einem Rollen-
wechsel, Orientierungslosigkeit und Strukturverlust.
Gemass einer Umfrage unter 2500 englischen Pflegen-
den ist fir 90 Prozent der Befragten seelische Leidens-
linderung ein wichtiger Aspekt in der Pflege, und
gleichzeitig sehen sich die Pflegenden gefangen im Er-
kennen der Not, im Umgang mit den beschrankten Res-
sourcen, dem Wissensdefizit und der Unsicherheit (9).
Neben vielen andern Aspekten sind in der Pflegebera-
tung kognitive Einschrankungen (10) und die Hoff-
nungslosigkeit des Betroffenen die grossten Heraus-
forderungen.

Hoffnungslosigkeit und Hoffnung:
Hoffnungslosigkeit innerhalb nicht physischen Leidens
ist kaum erforscht und ein unterschatztes Problem bei
ALS-Betroffenen (11). Hoffnungslosigkeit ist starker mit
Suizidalitat verknlpft als eine Depression (12). Das
kénnte auch erkléren, warum die meisten ALS-Betroffe-
nen nach der Diagnose EXIT beitreten, etwas, das sie oft
in Gesprachen mit Pflegenden dussern. In der Betreu-
ung ausserordentlich erschwerend ist die Fixierung der
Erkrankten auf eine kurative, nicht in der Realitdt veran-
kerte Hoffnung auf Therapie, die fir die Krankheits-
adaptation unter Umstanden hinderlich sein kann.
Aber was kénnen wir als Pflegende tberhaupt bieten:
Wir kdnnen keine Hoffnung geben, aber eine respekt-
volle Beratung. Studien zeigen, dass der Verarbeitungs-
prozess erschwert ist, wenn Pflegende respektlose und
emotional kalt vorgebrachte Information geben oder
die Situation verniedlichen. Auch die Angabe von ent-
mutigenden medizinischen Fakten ohne eine Perspek-
tive fur den Betroffenen oder etwas, woran sich dieser
festhalten kann, erschweren den Verarbeitungspro-
zess (13).

Ressourcen

ALS-Betroffene reflektieren angesichts ihrer verkurzten
Lebenserwartung vermehrt tiber den Sinn des Lebens
und die Bedeutung von Hoffnung. (14) Ausserdem fin-
det sich bei ALS-Betroffenen eine hohere Selbsttrans-
zendenz als in der Kontrollgruppe. Unklar ist jedoch, ob
die hohere Selbsttranszendenz auch eine hohere Emp-
fanglichkeit fir Spiritualitdt bedeutet (15).

Entgegen landldufiger Vorstellung gelten viele ALS-Be-
troffene als resilient. Gemdss einer Untersuchung von
Wasner (16) fanden sich folgende Charakteristika resi-
lienter ALS-Patienten:

PSYCHIATRIE

FORTBILDUNG

o Sie losen ihre Probleme aktiv;

sie finden ihren Lebenssinn trotz oder angesichts der
Erkrankung;

sie nehmen eine spirituelle/religidse Haltung ein;
sie sind altruistisch;

sie haben das Gefuihl, keine Burde zu sein;

sie haben enge und supportive Beziehungen;

sie haben ein funktionierendes, stabiles Umfeld;

sie nehmen an Supportgruppen teil.

Damit zeigt sich, dass unheilbar krank zu sein nicht
heisst, ein hoffnungsloses Leben zu fiihren, es ist «viel-
mehr eine Entwicklung, eine Bewegung von kurativer
Hoffnung zu einem Leben mit Hoffnung, welche das
Leben ertrdglich macht» (17).

Hoffnungsverlauf bei ALS-Betroffenen
Angepasst an Krankheitsphasen kann bei ALS-Betroffe-
nen oft ein Hoffnungsverlauf beobachtet werden, der
dem Hoffnungsfokus eines onkologischen Patienten
ahnelt und dort auch beschrieben wurde (Abbildung,
18)

Wir kénnen uns daher nur darum bemuhen, Moglich-
keiten zu schaffen, die dem Betroffenen Raum geben,
Uber die eigene Hoffnung zu sprechen, sodass die Be-
reitschaft wéchst, sich im Verlauf an die Herausforderun-
gen im jeweiligen Krankheitsstadium anzupassen und
innerlich zu wachsen. Das setzt allerdings voraus, dass
wir als Pflegende selbst Unterstiitzung und Edukation
erhalten, belastbar sind und die eigene Fahigkeit zur In-
trospektion entwickeln, sodass wir ein positives Denk-
gerlst nutzen kénnen und den Willen, uns mit der
Hoffnungsthematik auseinanderzusetzen.

In diesem Sinne unterstitzend und hilfreich sind die
Hoffnungsfragen der amerikanischen Hausérztegesell-
schaft (20) und der sinnzentrierten Psychotherapie nach

Wong (19). [
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