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Amyotrophe Lateralsklerose

La sclérose latérale amyotrophique

NATHALIE BRAUN, ANNEMARIE OSTERWALD,

Die degenerative Erkrankung des zentralen und
peripheren Nervensystems schidigt die
Motoneuronen, es kommt zu fortschreitenden
Lihmungen. Zentral ist die symptomorientierte
Therapie. Die Physiotherapie triigt dazu

bei, die Funktionen und die Selbstindigkeit
moglichst lange zu erhalten.

ie Amyotrophe Lateralsklerose (ALS) [1] ist eine unheil-
bare degenerative Erkrankung Uberwiegend des moto-
rischen Nervensystems der Erwachsenen. Es kommt zur
Degeneration der motorischen Neuronen in der Hirnrinde
(oberes oder 1. Motoneuron) sowie im Hirnstamm und RU-
ckenmark (unteres oder 2. Motoneuron). Bis zu 50 Prozent
der Betroffenen entwickeln zudem im Verlauf der Erkrankung
kognitive Einschrankungen und Verhaltensauffalligkeiten [2].
Die ALS gehort mit einer Inzidenz von 2:100000 Einwoh-
nern zu den sogenannten seltenen Erkrankungen (orphan di-
sease). Die Anzahl von ALS-Betroffenen in der Schweiz wird
auf etwa 500-700 Personen geschéatzt. Die Krankheit be-
ginnt in zirka 80 Prozent der Félle zwischen dem 50. und
70. Lebensjahr. Manner erkranken etwas ofter als Frauen, im
Verhaltnis 3:2.

Abbildung 1: Split-Hand. | lllustration 1: Split hand.

MARCEL RECHSTEINER

Cette maladie dégénérative du systéme nerveux
central et périphérique endommage les moto-
neurones, ce qui conduit a des paralysies progres-
sives. Le traitement se centre essentiellement

sur les symptomes. La physiothérapie contribue
a maintenir les fonctions et 'autonomie des

patients aussi longtemps que possible.

a sclérose latérale amyotrophique (SLA) [1] est une mala-

die dégénérative incurable qui touche le systeme ner-
veux moteur, essentiellement chez I'adulte. Elle provoque
une dégénérescence des neurones moteurs dans le cortex
(motoneurone supérieur ou premier motoneurone) ainsi que
dans le tronc cérébral et la moelle épiniére (motoneurone in-
férieur ou deuxieme motoneurone). Au cours de la maladie,
jusqu'a 50% des patients développent également des
troubles du comportement et des restrictions cognitives [2].
Avec une incidence de 2:100000 habitants, la SLA fait
partie des maladies dites rares (maladie orpheline). Le
nombre de personnes touchées par la SLA en Suisse est
estimé a environ 500-700 personnes. Dans prés de 80 % des
cas, la maladie débute lorsque le patient a entre 50 et 70 ans.
Les hommes sont un peu plus touchés que les femmes (3:2).
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Nicht steroidale Antirheumatika und Opiate nach WHO-Stufenschema, Cannabis-Praparate

Physiotherapie
Baclofen (evtl. Baclofen-Pumpe), Tizanidin
Cannabis-Praparate

Sialorrhoe
(Speichelfluss)
Botulinumtoxin-Injektionen

Zaher Schleim Physiotherapie
Hustenassistent (CoughAssist)

Vermehrte Flussigkeitszufuhr

Muskelkrampfe Chininsulfat (200-400 mg/Tag), Mexiletin, Levetiracetam, Cannabis-Praparate

Scopolaminpflaster, Amitriptylin, Pirenzepin, Atropintropfen, Kombinationstherapie
mit Chinidinlésung 0,9 % und Dextromethorphan (Nuedexta®)

Acetylcystein (300-600 mg/Tag), Guaifenesin

Benzodiazepin (z. B. Temesta), Morphin-Tropfen 2%

Depressionen Serotonin-Wiederaufnahmehemmer (z. B. Escitalopram)
Trizyklika (z. B. Amitriptylin)

Pathologisches Lachen Serotonin-Wiederaufnahmehemmer (z. B. Escitalopram), Kombinationstherapie
und Weinen mit Chinidinlésung 0,9% und Dextromethorphan (Nuedexta®)

Tabelle 1: Méglichkeiten der symptomatischen Therapie bei ALS (unvollstandig).

Die Ursache der ALS bleibt auch nach fast 150 Jahren
ihrer Erstbeschreibung durch Charcot noch immer unklar. Un-
gefahr 10 Prozent der ALS sind familiar. Die restlichen 90
Prozent treten sporadisch auf (ohne positive Familienanam-
nese). Man geht davon aus, dass bei Patienten mit ALS eine
genetische Pradisposition besteht, welche durch die Interak-
tion mit Umwelteinflissen zum Krankheitsausbruch fhrt.

Klinik der ALS

Klinisch beginnt die Erkrankung haufig (ca. 70%) mit einer
distal betonten, asymmetrischen Schwache der Beine und
Arme [3]. Sind die Arme als Erstes betroffen, imponiert das
Phanomen der Split-Hand, das eine Atrophie des Thenars
und des M. interosseus dorsalis | bei gleichzeitig erhaltener
Hypothenarmuskulatur bezeichnet (Abbildung 1). Sind die
Beine als Erstes betroffen, zeigt sich meist eine einseitige
Schwache der Fussheber (Fallfuss). Im Fall einer bulbaren
Erstmanifestation' (ca. 20%) ist die Veranderung der Sprache
(nadselnd, «wie betrunken») kennzeichnend. In zirka 10 Pro-
zent der Falle manifestiert sich die ALS mit Atemproblemen,
hier ist die Atemmuskulatur als Erstes beeintrachtigt.

Pathognomonisch? ist das Nebeneinander von Zeichen
des ersten und zweiten Motoneurons. Besonders imponiert
dies bei der Kombination atropher Muskulatur mit lebhaften
Reflexen.

Die Erkrankung schreitet unterschiedlich schnell und indi-
viduell voran: Der Krankheitsverlauf des kurzlich verstorbe-
nen Astrophysikers Stephen Hawking dauerte Uber 50 Jahre.
In der Regel ist die durchschnittliche Lebenserwartung mit
drei bis funf Jahren nach Symptombeginn jedoch deutlich

Pres de 150 ans aprés sa premiére description par Charcot,
la cause de la SLA demeure confuse. Environ 10% des SLA
sont d'origine familiale. Les 90% restants apparaissent de
maniére sporadique (sans anamnése familiale positive). On
pense que les patients atteints de SLA présentent une prédis-
position génétique qui conduit au déclenchement de la mala-
die par I'interaction avec les influences environnementales.

Description clinique de la SLA

Sur le plan clinique, la maladie commence souvent (env. 70 %
des cas) par une faiblesse distale et asymétrique des
membres inférieurs et supérieurs [3]. Si les membres supé-
rieurs sont touchés en premier, on assiste au phénomene de
split hand, qui désigne une atrophie de I'éminence thénar et
du 1¢ muscle interosseux dorsal, accompagnée du maintien
de I"éminence hypothénar (illustration 1). Si les membres in-
férieurs sont touchés en premier, une faiblesse unilatérale du
pied neurologique (pied tombant) se manifeste générale-
ment. Dans le cas d'une premiere manifestation bulbaire’
(env. 20% des cas), la maladie se caractérise par une modi-
fication de la parole (nasillarde, «comme chez une personne
saoule»). Enfin, dans environ 10% des cas, la SLA se mani-
feste par des problémes respiratoires; ici, ce sont les muscles
respiratoires qui sont touchés en premier.

La présence simultanée de signes du premier et du
deuxiéme motoneurone est pathognomonique?. Le constat
s'impose particulierement dans la combinaison de muscles
atrophiés et de réflexes vifs.

La progression de la maladie se fait a des vitesses diffé-
rentes selon les individus: la maladie de Stephen Hawking,

" Bulbére Muskulatur: die Zungen-, Rachen- und Kehlkopfmuskulatur.
2 Pathognomonisch: fur eine Krankheit kennzeichnend.
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' Muscles bulbaires: muscles de la langue, de la gorge et du larynx.
2 Pathognomonique: qui caractérise une maladie de maniére spécifique.



GESUNDHEIT SANTE

THEMA

Spasticité Physiothérapie
Bacloféene (évtl. pompe & baclofene), tizanidine
Préparations au cannabis

Douleurs

Antirhumatismaux non stéroidiens et opiacés selon les paliers du traitement analgésique

de I'OMS, préparations au cannabis

Crampes musculaires

Sialorrhée
(écoulement de salive)
Injections de toxine botulique

Mucus épais Physiothérapie

Sulfate de quinine (200-400 mg/jour), mexiletine, |évétiracétam, préparations au cannabis

Pansements a la scopolamine, amitriptyline, pirenzépine, gouttes d'atropine, thérapie
de combinaison avec solution de quinidine 0,9% et dextrométhorphane (Nuedexta®)

Assistance a la toux (CoughAssist)

Apport accru de liquide

Acétylcystéine (300-600 mg/jour), guaifénésine

Peur, détresse respiratoire

Dépressions

Rires et pleurs
pathologiques

Benzodiazépine (p. ex. Temesta), gouttes de morphine 2%
Inhibiteurs sélectifs de la recapture de la sérotonine (p.ex. escitalopram)
Tricycliques (p. ex. amitriptyline)

Inhibiteurs sélectifs de la recapture de la sérotonine (p.ex. escitalopram), thérapie
de combinaison avec solution de quinidine 0,9 % et dextrométhorphane (Nuedexta®)

Tableau 1: Possibilités de traitement symptomatique en cas de SLA (incomplet).

verkurzt. Die haufigste Todesursache bei ALS stellt die
aspration und Pneumonie dar, bedingt durch die Parese des

Diaphragmas.

Therapie: optimale Symptomkontrolle angestrebt

Die Behandlung von ALS-Patienten stiitzt sich auf zwei Pfeiler:

die ALS-spezifische (medikamentdse) Therapie
die symptomatische Behandlung der haufigen Beschwerden
bei ALS.

Zur Behandlung der ALS stehen Riluzol (Rilutek®, Tablette)
und Edaravone (Radicut/Radicava®, Infusion) zur Verfligung,
wobei Letzteres in der Schweiz nicht zugelassen ist. Beide
verzogern den Krankheitsverlauf. Falschlicherweise wird
davon gusgegangen, dass die Lebensverlangerung bei Einnahme
von Riluzol nur drei Monate betragt [4], Datenbanken aus
verschiedenen Landern zeigen, dass der «Riluzol-Effekt» viele

Monate betragen kann [5]. Edaravone, in Kombination mit
Riluzol, verzdgert die Krankheit um zirka 30 Prozent [6]. Die
Wirksamkeit beider Medikamente ist jedoch beim einzelnen
Patienten nicht bestimmbar.

Aufgrund der limitierten ALS-spezifischen
Behandungsmogichieien KOMME der optimalen Symptomkontrolle eine
grosse Bedeutung zu. Im Vordergrund steht es, die tebensauaitat

und die Selbstandigkeit des Patienten - und somit
indirekt auch der Angehdrigen - zu erhalten. Um dies zu
erméglichen, ist die Versorgung in einem multidisziplinaren
Zentrum wichtig [7], Dies gewahrleistet eine kontinuierliche
Betreuung durch spezialisierte und erfahrene Fachkréfte (Arzee,

Pflege, Physio-, Ergotherapie und Logopadie).

Firr viele der |astigen Symptome (z.B. Speichelfluss) sind
wirksame Medikamente vorhanden (siehe Tabelle 1).

astrophysicien récemment décédé, a duré plus de 50 ans. En
régle générale, 'espérance de vie moyenne est toutefois
nettement plus réduite: de trois a cing ans aprés le début des
symptomes. La cause de déces la plus fréquente en cas de
SLA est l'aspiration et la pneumonie, conséquences de la
parésie du diaphragme.

Traitement: recherche d'un contrble
optimal des symptdémes

Le traitement de patients touchés par la SLA est fondé sur
deux piliers:

le traitement médicamenteux spécifique & la SLA;
le traitement symptomatique des nombreux troubles
en cas de SLA.

Pour traiter la SLA, on dispose de riluzole (Rilutek®, comprimes)
et d'édaravone (Radicut/Radicava®, perfusion), sachant
toutefois que ce dernier n'est pas autorisé en Suisse. Les
deux médicaments retardent le déroulement de la maladie. 1
est supposé de maniére erronée que 'a vie ne Serait prolongée
que de trois mois en cas de prise de riluzole [4], Les
banques de données de différents pays montrent que I'«effet
riluzole» peut durer de nombreux mois [5]. Combiné au
wzole, |'édaravone retarde la maladie d'environ 30% [6]. L'effet
des deux médicaments dépend toutefois de chaque patient.
En raison des possibilités limitées pouyr le traitement de la
SLA, le contrle optimal des symptémes revét une grande
importance. Au premier plan se trouve le maintien de la quaiie
de vie et de l'autonomie du patient - et donc, indirectement,
de ses proches. Pour atteindre cet objectif, i est important
que le suivi soit effectué dans un centre multidisciplinaire
[7], Ceci garantit un accompagnement continu par des pro-
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