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WYTYCZNE ALS

Abstrakt

Kontekst: Niniejszg aktualizacje wytycznych dotyczacych postepowania w stwardnieniu zanikowym bocznym
(ALS) opracowano na zlecenie Europejskiej Akademii Neurologii (EAN) we wspodtpracy z Europejskg siecig
referencyjng ds. choréb nerwowo-miesniowych (ERN EURO-NMD), przy wsparciu European Network for the
Cure ALS (ENCALS) oraz European Organization for Professionals and Patients with ALS (EUpALS).

Metody: Do oceny skutecznosci interwencji w ALS wykorzystano metodyke GRADE (Grading of
Recommendations Assessment, Development, and Evaluation). Panel ds. wytycznych wspierato dwdéch statych
recenzentéw Cochrane Response. Grupa robocza sporzadzita wykaz 26 pytan badawczych, przeprowadzita
systematyczne przeglady, ocenita jako$¢ dostepnych dowoddéw naukowych i przedstawita konkretne zalecenia.
W przypadku braku wystarczajgcych dowoddéw przedstawiono oswiadczenia wyrazajgce konsensus ekspertow.
Wyniki: W toku prac nad przyporzgdkowywaniem wytycznych zidentyfikowano tylko jedng inng wytyczna
dotyczacg ALS, w ktérej zastosowano metodologie GRADE (wytyczne NICE). W przypadku wielu pytan
badawczych uzyskano tylko ograniczony zakres dowoddw naukowych. Zalecenia NICE mozna byto zaadoptowac
do 8 sposréd 26 ocenianych pytan badawczych. Inne zalecenia wymagaty aktualizacji dotychczasowych
przegladow systematycznych lub przegladdw de novo. Zalecenia dotyczace obecnie dostepnych metod leczenia
modyfikujgcego przebieg choroby, opieki wielodyscyplinarnej, wsparcia zywieniowego i oddechowego, pomocy
w komunikacji, wsparcia psychologicznego, leczenia czestych objawdw ALS (np. skurczy miesni, spastycznosci,
zespotu rzekomoopuszkowego, gestej wydzieliny, Slinotoku, bélu) i postepowania u schytku zycia.

Whioski: Niniejsza aktualizacja wytycznych z wykorzystaniem metodologii GRADE wyznacza ramy
postepowania w ALS. Krajobraz leczenia szybko sie zmienia, a kolejne aktualizacje zostang opracowane z
chwilg, gdy beda dostepne nowe dowody naukowe.

StOWA KLUCZOWE
leczenie modyfikujgce przebieg choroby, gastrostomia, wytyczne, opieka wielodyscyplinarna, wentylacja
nieinwazyjna
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WPROWADZENIE

Pierwsze europejskie wytyczne dotyczace diagnostyki i leczenia stwardnienia zanikowego bocznego (ALS)
opublikowata grupa zadaniowa Europejskiej Federacji Towarzystw Neurologicznych (EFNS) w 2005 r., a ich
aktualizacja ukazata sie w 2011 r.% 2 W 2016 r. Europejska Akademia Neurologii (EAN) zlecita przygotowanie
nowych wytycznych dotyczacych postepowania w ALS. Powotano panel ds. wytycznych sktadajacy sie z
ekspertow w dziedzinie ALS z 14 krajéw europejskich, do ktérego w okresie pdzniejszym dotgczyto dwdch
recenzentdw z Cochrane Response i przedstawiciele pacjentow z EUpALS. Wytyczne opracowano we
wspotpracy z Europejsky Siecig Leczenia ALS (ENCALS), Europejska siecig referencyjng ds. choréb nerwowo-
miesniowych (EURO-NMD) oraz EUpALS.

Stopniowa utrata neuronéw ruchowych w korze ruchowej, pniu mézgu i rdzeniu kregowym w przebiegu ALS
powoduje postepujace ostabienie, sztywnosc¢ i zanik miesni, co prowadzi do pogorszenia funkcji motorycznych i
w istotny sposéb wptywa na jako$¢ zycia pacjentédw.’” Mediana przezycia oséb chorych na ALS wynosi okoto 3
lat od momentu wystgpienia objawéw choroby, a gtéwna przyczyng zgonu jest niewydolnos¢ oddechowa. U
nawet 50% osdb z ALS choroba wywotuje — oprécz deficytdow motorycznych — réwniez objawy pozaruchowe
obejmujace przede wszystkim ptaty czotowe i przednie ptaty skroniowe, ktére mogg powodowaé zaburzenia
behawioralne i poznawcze.® Okoto 10% pacjentdw w momencie rozpoznania ALS spetnia kryteria otepienia
czotowo-skroniowego (FTD).” FTD ma niewatpliwie duzy wptyw na leczenie ALS, jednak dostepne sg nieliczne
dane naukowe na temat nastepstw rozpoznania FTD w kontekscie opieki nad pacjentami z ALS. Panel ds.
wytycznych polegat zatem na odrebnych publikacjach dotyczacych diagnostyki i leczenia zaburzen poznawczych
i behawioralnych u pacjentéw z ALS.%°

U wiekszosci 0séb z ALS nie udaje sie okresli¢ przyczyny choroby. U okoto 20% pacjentéw mozna rozpoznaé

mutacje genu odpowiedzialng za rozwdj tej choroby. Wraz z pojawieniem sie terapii molekularnych
okreslonych podtypdéw genetycznych ALS rysuje sie coraz wyrazniejszy konsensus co do proponowania
wszystkim osobom chorym na ALS szybkich testow genetycznych. Z kolei w tych wytycznych nie uwzgledniono
badan genetycznych. Wytyczne dotyczace testéw genetycznych w kierunku ALS omdwiono w innych
publikacjach.’> !
W niniejszych wytycznych podjeto prébe przedstawienia wskazowek dotyczacych stosowania terapii
modyfikujgcych przebieg choroby w warunkach klinicznych, gdyz opracowano kilka nowych lekéw tej klasy.
Ponadto zalecenia dotyczg swiadczenia opieki wielodyscyplinarnej, postepowania w ostabieniu miesni,
skurczach miesni, spastycznosci, slinotoku, nieproduktywnego kaszlu, gestego $luzu, niewydolnosci
oddechowej, niedozywienia, labilnosci emocjonalnej, leku, depresji, bezsennosci, zmeczenia, zapobiegania
zakrzepicy zyt gtebokich, bdélu miesniowo-szkieletowego, zapar¢, zaburzen gtosu i stridoru oraz problemoéw z
komunikacjg. Oméwiono takze kwestie wsparcia psychologicznego i decyzji dotyczgcych opieki u schytku zycia.
W wielu z tych obszaréw nie sg dostepne zadne randomizowane kontrolowane badania kliniczne (RCT)
spetniajgce kryteria jakosci, ktére mogtyby dostarczyé wskazéwek dotyczacych postepowania. We wdrazaniu
zalecen nalezy tez wzig¢ pod uwage istotne regionalne rdéznice w organizacji opieki nad osobami chorymi na
ALS." Niniejsze wytyczne sg skierowane do wszystkich pracownikéw stuzby zdrowia, ktérzy opiekujg sie
osobami chorymi na ALS.

METODY

Do opracowania niniejszych wytycznych wykorzystano metodologie GRADE (Grading of Recommendations
Assessment, Development, and Evaluation) zgodnie z wytycznymi EAN.™ Za podstawe wytycznych przyjeto 26
pytan przeglagdowych uzgodnionych przez grupe robocza ds. wytycznych. Pytania przeglagdowe opracowano
przy uzyciu schematu PICO (pacjent, interwencja, poréwnanie i efekt). Pytania odzwierciedlaty kluczowe
obszary kliniczne, ktére rozpoznano. Wszystkie indywidualne pytania badawcze i raporty dowodowe
wymieniono w Dodatku S1i S2.

Przy opracowywaniu tych wytycznych zastosowano podejécie GRADE-ADOLOPMENTY (przyjecie,
dostosowanie i w razie potrzeby opracowanie rekomendacji od nowa).

W pierwszej kolejnosci przeprowadzono przyporzgdkowywanie (mapowanie) wytycznych w poszukiwaniu
innych wytycznych, w ktorych zastosowano metodologie GRADE i analizowano podobne pytania badawcze.
Zidentyfikowano tylko jedng, opublikowana w 2019 r wytyczng opracowang przez NICE.”
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WYTYCZNE ALS

Zaadaptowano zalecenia z brytyjskich wytycznych NICE®, dostosowujac je do europejskiego kontekstu, lub
opracowano zalecenia de novo w oparciu o (a) dostepne przeglady Cochrane (b) zaktualizowane przeglady
Cochrane lub (c) przeglady systematyczne de novo.

Przeprowadzono systematyczne przeglady i aktualizacje przegladéw, stosujgc standardowg metodologie

Cochrane. Postepowano zgodnie ze wskazéwkami zawartymi w Cochrane Handbook w zakresie wyszukiwania,
przegladu i selekcji badan, pozyskiwania danych i zarzadzania nimi, oceny ryzyka btedu systematycznego i
analizy danych.'® Pewno$¢ dowodéw oceniano zgodnie ze wskazdwkami zawartymi w Cochrane Handbook.
Wyszukiwanie przeprowadzono wstepnie w lipcu 2018 r. i zaktualizowano w styczniu 2023 r. Strategie
wyszukiwania opisano w Zataczniku S3.
Grupa opracowujgca wytyczne formutowata zalecenia de novo, korzystajgc ze schematu EtD (od dowodow
naukowych do zalecerl).”® W EtD uwzglednia sie podsumowanie dowodéw naukowych na temat korzysci i
zagrozen wynikajacych z kazdej opcji interwencji, ale takze dodatkowe uwagi grupy opracowujgcej wytyczne
(istotnos¢ problemu [np. ryzyko wyjsciowe], wartosci i preferencje pacjentdéw, wykorzystanie zasobdéw i koszty,
wykonalnos¢ i akceptowalno$é). Wszystkie dostepne dowody naukowe przedstawiono na spotkaniu
konsensualnym. Wszystkie zalecenia wydano w oparciu o wypracowany konsensus. Cztonkowie grupy
opracowujacej wytyczne zaangazowani w badania podstawowe mogliby uczestniczy¢ w dyskusjach, ale zostali
wytgczeni z podejmowania decyzji dotyczacych odnosnych zalecen.

WYNIKI

W ramach przyporzagdkowywania wytycznych zidentyfikowano wytyczne NICE ALS, w ktérych réowniez
wykorzystywano metodologie GRADE i tozsame pytania badawcze. Wytyczne Amerykanskiej Akademii
Neurologii (AAN) zawieraty tozsame pytania badawcze, ale nie stosowano w nich metodologii GRADE.* 2* W
wytycznych NICE ALS i wytycznych AAN ALS nie uwzgledniono kilku pytan badawczych, poniewaz dotyczg one
nowych opcji leczenia.

Pytania badawcze podzielono na 9 grup zawierajgcych 26 indywidualnych pytan przegladowych (w tym 3
pytania z pytaniami dodatkowymi [podpytaniami]) (Tabela 1).

W 8 pytaniach (lub podpytaniach) badawczych zaadoptowano dowody naukowe z dostepnych zalecer NICE.
W 8 pytaniach wykorzystano dowody naukowe z dostepnych przegladéw systematycznych lub je
zaktualizowano, a w przypadku 16 pytan przeprowadzono przeglady de novo. 7 z tych przeglagddéw uznano za
przegladu puste (empty review), a rekomendacje opieraty sie na opinii ekspertow.

Obszerny przeglad pytan badawczych, przeglad dowoddéw naukowych, ram EtD (od dowoddw naukowych
do zalecen) i uzasadnienia zalecen przedstawiono w Dodatku S1. Przeglad dowoddw, ocena ryzyka btedu
systematycznego (bias), analiza danych i podsumowanie wnioskéw wedtug metodologii GRADE s3 dostepne w
Dodatku S2.

Skroty: ADOLOPMENT — podejscie zaktadajgce przyjecie, dostosowanie i opracowanie rekomendacji od
nowa; ALS — stwardnienie zanikowe boczne; GRADE — system klasyfikacji zalecen; IV — wentylacja inwazyjna;
NIV — wentylacja nieinwazyjna; MDT — zespdt wielodyscyplinarny; MND — choroba neuronu ruchowego; NICE —
National Institute for Health and Care Excellence; RCT — randomizowane kontrolowane badanie kliniczne; SR —
przeglad systematyczny; ZZG — zakrzepica 2yt gtebokich.

Uwagi ogdlne

* S3 to wytyczne ogdlnoeuropejskie, zatem mogg wystepowaé roznice w dostepnosci srodkow
farmakologicznych w poszczegdlnych krajach europejskich.

* Na poziomie krajowym mogg tez obowigzywac rézne ramy prawne.

* Wspdtistniejgce otepienie czotowo-skroniowe (FTD) moze wptywac na podejmowanie decyzji dotyczgcych
postepowania w ALS. Przed podjeciem decyzji o leczeniu pacjenta z ALS i FTD neurolog z zespotu
wielodyscyplinarnego (MDT) powinien oceni¢ zdolnos¢ pacjenta do podejmowania decyzji i wyrazania
zgody, nasilenie FTD i zaburzen poznawczych oraz prawdopodobienstwo tego, ze pacjent wyrazi zgode na
leczenie i bedzie w stanie je stosowac (wytyczna NICE dotyczgca opieki wielodyscyplinarnej, MDT).

* QOsobom, ktére nie s3 w stanie odbywac wizyt w osrodku zdrowia, mozna zasadniczo zapewnié¢ opieke
zdrowotng $wiadczong zdalnie / telekonsultacje (zdalne interwencje).

* Okreslenie ,choroba neuronu ruchowego”, MND (w wytycznych NICE) zastgpiono skrétem ALS, poniewaz
panel uznat ALS za najczesciej uzywany termin w Europie.
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Interpretacja i tres¢ zalecen

Sita zalecenia odzwierciedla stopien pewnosci panelu ds. wytycznych co do tego, ze u wszystkich pacjentéw, do
ktdrych zalecenie ma zastosowanie, pozgdane efekty interwencji przewazajg nad dziataniami niepozgdanymi i
vice versa. W przypadku rekomendacji sktadajgcych sie z wielu podpunktéw site rekomendacji podaje sie na
koncu.

Aby utatwi¢ zrozumienie zalecen i ich interpretacje, w niniejszych wytycznych panel ds. wytycznych
stosowat nastepujgce sformutowania.

* W przypadku silnych rekomendacji stosowano wyrazenia ,Nalezy...”, ,Nie nalezy...” lub ,Zaproponowacd...”.
* W przypadku stabych rekomendacji stosowano na przyktad sformutowanie ,,Rozwazyé...”.

U wiekszosci pacjentow korzysci przewyiszajg zagrozenia. Oznacza to, ze
wszyscy lub niemal wszyscy pacjenci bedg chcieli skorzystac i uzyskajg korzysci z
zalecanej interwencji. W tekscie oznaczona symbolem ++.

To, ze korzysci przewyzszajg zagrozenia, jest mniej oczywiste. Wielu pacjentéw

Staba rekomendacja nadal odniostoby korzysci z zalecanej interwencji i preferowatoby jej

pozytywna zastosowanie, ale mogg wystepowacé wieksze réznice indywidualne. W tekscie
oznaczona symbolem +.

To, ze zagrozenia przewyzszajg korzysci, jest mniej oczywiste. Wielu pacjentow
nie odniostoby korzysci z interwencji i nie zdecydowatoby sie na nig, ale mogg
wystepowac wieksze roznice indywidualne. W tekscie oznaczona symbolem -.

Staba rekomendacja
negatywna

U wiekszosci pacjentdow zagrozenia przewyzszajg korzysci. Oznacza to, ze
wszyscy lub niemal wszyscy pacjenci nie zdecydujg sie na interwencje i nie
uzyskaja z niej zadnych korzysci. W tekscie oznaczona symbolem = -.
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WYTYCZNE ALS

TABELA 1 Pytania badawcze i podsumowanie wynikéw procesu GRADE-ADOLOPMENT oraz decyzja w sprawie zalecen.

Rozdziat Pytanie w przegladzie wytycznych Temat Uwzglednione w Przeglady Badanie kliniczne z randomizacja i grupa kontrolng Decyzja ADOLOPMENT
wytycznych NICE systematyczne (SR) (RCT)
1. Terapie Jaka jest skuteczno$¢ farmakoterapii Riluzol Tak 1 SR Cochrane (Miller 4 badania RCT uwzglednione w SR Cochrane Wykorzystanie przegladu Cochrane
modyfikujace modyfikujacej przebieg choroby u 2012%) (Bensimon 1994, Bensimon 2002* Lacomblez
przebieg choroby 0s6b z ALS i zespotami pokrewnymi? 1996%, Yanagisawa 1996%°)
Edarawon Nie - 3 badania RCT (Abe 2014%, Abe 2017a%, Abe Nowy przeglad
2017b%)
Terapie Nie 1 SR Cochrane (Abdul 2 badania RCT uwzglednione w Abdul Wahid 2019°°  Aktualizacja przegladu Cochrane
komérkowe Wahid 2019*°) (Gothelf 2017/Berry 2019%!, Oh 2018%)
4 nowe badania RCT (Amirzagar 2015%, Cudkowicz
2022*, Duning 2011*, Nefussy 2010°°)
AMX0035 Nie - 1 badanie RCT (Paganoni 2020 [CENTAUR]*) Nowy przeglad
Tofersen Nie - 1 badanie RCT (Miller 2022 [VALOR]*) Nowy przeglad
2. Realizacja Jaka jest skutecznos¢ skoordynowanej MDT Tak - - Zaadoptowanie zalecen NICE
Swiadczenia klinicznej opieki wielodyscyplinarnej
(MDT) w ALS w poréwnaniu ze
standardowg opieka realizowana
przez lokalnego neurologa u oséb z
ALS i zespotami pokrewnymi?
3. Postepowanie w Jaka jest skutecznos¢ interwencji w Komunikacja Tak - - Zaadoptowanie zalecen NICE
problemach z przypadku probleméw z
komunikowaniem komunikowaniem sie u osob z ALS i
sie zespotami pokrewnymi?
4. Postepowanie w Jaka jest skutecznos¢ interwencji w Postepowanie  Czesciowo — - 4 badania RCT (Dorst 2022 [Badanie TOLCAL-ALS]*  Interwencje dietetyczne: nowy
problemach z przypadku niedozywienia u oséb z w wyznaczenie Ludolph 2020 [LIPCAL-ALS]*°, Wang 2022*, Wills przeglad
odzywianiem ALS i zespotami pokrewnymi? niedozywie terminu 2014%) Terapia dysfalgii, zywienie
niu gastrostomii dojelitowe, zywienie
pozajelitowe: puste przeglady
[zalecenia oparte na
konsensusie]
5. Postepowanie z Jaka jest skutecznos¢ interwencji w Bezproduktyw  Tak - - Zaadoptowanie zalecen NICE
objawami ze przypadku bezproduktywnego kaszlu ny kaszel
strony ukfadu u 0s6b z ALS i zespotami
oddechowego pokrewnymi?
Jaka jest skutecznosé interwencji w Gesta Tak - - Zaadoptowanie zalecen NICE
przypadku gestej wydzieliny u 0séb z wydzielina
ALS i zespotami pokrewnymi?
Jaka jest skuteczno$é interwencji w Niewydolnos¢  Czesciowo — 2 SR Cochrane 3 badania RCT uwzglednione w Maguire (ND) Woykorzystanie przegladu Cochrane w
przypadku niewydolnosci oddechowa wytgcznie leczenie (Maguire, (Gonzalez- Bermejo 2016 [RespiStimALS]*, odniesieniu do NIV i stymulacji

oddechowej u 0séb z ALS i zespotami
pokrewnymi?

farmakologiczne

nieopublikowane,
Raduvic 2017%)

McDermott 2016 [DIPALS]*, Katz 2017 [NEALS])
2 badania RCT uwzglednione w Raduvonic 2017
(Bourke 2006, Jacobs 2016")

nerwu przeponowego

Zalecenia oparte na konsensusie
dotyczace IV (pusty przeglad)

Dostosowanie zaleceri NICE w
odniesieniu do interwencji
farmakologicznych
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8z23 VAN DAMME ETAL.
Tabelanr1 (c.d.)
Rozdziat Pytanie w przegladzie wytycznych Temat Uwzglednione w Przeglady Badanie kliniczne z randomizacja i grupa kontrolng Decyzja ADOLOPMENT
wytycznych NICE systematyczne (SR) (RCT)
6. Postepowanie z Jaka jest skuteczno$¢ interwencji Ostabienie Tak - - Zaadoptowanie zalecen NICE
innymi objawami ukierunkowanych na ostabienie sity miesni

miesniowej u 0s6b z ALS i zespotami
pokrewnymi?

Jaka jest skutecznos$¢ farmakoterapii
modyfikujgcej przebieg choroby
ukierunkowanej na skurcze miesni u
0s0b z ALS i zespotami pokrewnymi?

Jaka jest skuteczno$¢ interwencji
farmakologicznych i
fizjoterapeutycznych
ukierunkowanych na spastycznosé u
0s6b z ALS i zespotami pokrewnymi?

Jaka jest skutecznos¢ interwencji
farmakologicznych i
niefarmakologicznych
ukierunkowanych na bdl miesniowo-
szkieletowy u 0s6b z ALS i zespotami
pokrewnymi?

Jaka jest skutecznos¢ interwencji
ukierunkowanych na $linotok u oséb
z ALS i zespotami pokrewnymi?

Jaka jest skutecznos¢ interwencji
farmakologicznych ukierunkowanych
na labilno$¢ emocjonalneg u oséb z
ALS i zespotami pokrewnymi?

Jaka jest skuteczno$¢ interwencji
farmakologicznych i
niefarmakologicznych
ukierunkowanych na zmeczenie u
0s6b z ALS i zespotami pokrewnymi?

Jaka jest skutecznos¢ interwencji
ukierunkowanych na zaparcia u oséb
z ALS i zespotami pokrewnymi?

Jaka jest skutecznosé interwencji
ukierunkowanych na zaburzenia
gtosu i skurcz krtani u oséb z ALS i
zespotami pokrewnymi?

Jaka jest skutecznos¢ interwencji
farmakologicznych i
niefarmakologicznych
ukierunkowanych na bezsennos¢ u
0s0b z ALS i zespotami pokrewnymi?

Skurcze mig$ni

Spastycznos¢

Bdl miesniowo-
szkieletowy

Slinotok

Labilnos¢
emocjonalna

Zmeczenie

Zaparcia

Zaburzenia gtosu
i skurcz
krtani

Bezsennosé

Tak

Tak

Nie

Tak

Nie

Nie

Nie

Nie

1 przeglad Cochrane
(Balendra,
nieopublikowane)

1 przeglad Cochrane
(Asworth 201 2%2)

1 SR Cochrane (James
2022%)

4 badania RCT uwzglednione w Balendra (ND)
(Oskarsson 2018, Weber 2010*, Weiss 201

6°° Weiss 2021°")

1 badanie RCT uwzglednione w Asworth 2013

(Drory 2001%)
1 nowe badanie RCT (Riva 201 9°%)

1 badanie RCT (Riva 2019°*)

3 badania RCT (Brooks 2004°¢, Pioro 2010, Smith

2017°%)

1 badanie RCT (van Groenestijn 2019%)

Wykorzystanie SR Cochrane
(aktualizacja, nieopublikowana)

Aktualizacja SR Cochrane

Nowy przeglad

Wykorzystanie SR Cochrane

Nowy przeglad

Nowy przeglad

Pusty przeglad [zalecenia oparte na
konsensusie]

Pusty przeglad [zalecenia oparte na
konsensusie]

Pusty przeglad [zalecenia oparte na
konsensusie]

(c.d.)
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WYTYCZNE ALS

Tabelanr 1 (c.d.)

Rozdziat Pytanie w przegladzie wytycznych Temat Uwzglednione w Przeglady Badanie kliniczne z randomizacja i grupa kontrolng Decyzja ADOLOPMENT
wytycznych NICE systematyczne (SR) (RCT)
7. Wsparcie Jaka jest skutecznos¢ interwencji Lek Czesciowo - - Pusty przeglad [zalecenia oparte na
psychologiczne i farmakologicznych i (wsparcie konsensusie]

emocjonalne

8. Profilaktyka zakrzepicy Jaka jest skutecznos$¢ interwencji

2yt gtebokich

9. Schytek zycia

niefarmakologicznych u oséb z ALS i
zespotami pokrewnymi?

Depresja

Zakrzepica zyt
farmakologicznych i gtebokich, Z2G
niefarmakologicznych w profilaktyce

pierwotnej ZZG u 0séb z ALS i

zespotami pokrewnymi?

Jaka jest najlepsza metoda planowania  Opieka u schytku
schytku zycia oséb z ALS i zespotami zycia
pokrewnymi?

psychologiczne,
nieukierunkowane
wylfgcznie na stany
lekowe)

Czesciowo

(wsparcie
psychologiczne,
nieukierunkowane
wyfgcznie na stany
lekowe)

Nie -

Tak -

Pusty przeglad [zalecenia oparte na
konsensusie]

Pusty przeglad [zalecenia oparte na
konsensusie]

Zaadoptowanie zalecer NICE
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10z23

Zalecenia

Rozdziat 1. Terapie modyfikujgce przebieg choroby

1a. Riluzol

*  Wszystkim pacjentom z ALS nalezy dozywotnio podawac riluzol od momentu rozpoznania choroby. [++]
* W razie zaobserwowania dziatan niepozadanych nalezy rozwazy¢ zmniejszenie dawki i dokona¢ ponownej oceny. [+]
e Jesli dziatania niepozadane utrzymuja sie, nalezy rozwazy¢ odstawienie riluzolu. [+]

Uwagi:

Zalecana dawka: 50 mg dwa razy dziennie.

Pacjenci moga mie¢ odmienne preferencje co do postaci doustnej, ptynnej lub innej. W poszczegdinych krajach niektore
postacie farmaceutyczne riluzolu mogg nie by¢ dostepne.

1b. Edarawon

* W oparciu o dostepne dowody obecnie nie zaleca sie stosowania dozylnego lub doustnego edarawonu poza badaniami
klinicznymi. [- -]

Uwagi:
Rekomendacja tymczasowa. Po opublikowaniu wynikéw trwajgcego badania Ill fazy dotyczacego doustnej postaci edarawonu w
Europie nastgpi przeglad dostepnych dowoddw naukowych i aktualizacja zalecen.

1c. Terapie komérkowe

* Brak zalecen co do stosowania terapii komoérkowych poza badaniami klinicznymi do momentu uzyskania pozytywnych danych z
badan Il fazy. [- -]

Uwagi:
Rekomendacja tymczasowa. Po opublikowaniu wynikdw badania Il fazy nastgpi przeglad dostepnych dowodéw naukowych i
aktualizacja zalecen.

1d. AMX0035

* W oparciu o dostepne dowody nie zaleca sie obecnie stosowania AMX0035 poza badaniami klinicznymi, do momentu
udostepnienia danych z badania Ill fazy. [-]

Uwagi:
Rekomendacja tymczasowa. Po opublikowaniu wynikéw prowadzonego obecnie badania Ill fazy nastgpi przeglad dowoddéw
naukowych i aktualizacja zalecen.

le. Tofersen

e U pacjentdw z postepujgcym ALS zwigzanym z obecnoscig patogennych mutacji genu kodujgcego biatko dysmutaze
ponadtlenkowg 1 (SOD1) tofersen nalezy stosowac jako leczenie pierwszego rzutu. [++]
¢ Uswiadomic pacjenta, ze leczenie to moze wigzac sie z ciezkimi zdarzeniami niepozgdanymi. [++]

Uwagi:
Tofersen moze nie by¢ dostepny we wszystkich krajach.

U pacjentéw z powolng progresjg omowic bilans potencjalnych korzysci i zagrozen.

Lek podaje sie dooponowo, wiec nalezy oméwic z pacjentem obcigzenia zwigzane z leczeniem.
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WYTYCZNE ALS

Rozdziat 2. Swiadczenie ustug — opieka wielodyscyplinarna (MDT)*

*Na podstawie wytycznej NICE.

e Zapewni¢ skoordynowang opieke osobom chorym na ALS, opartg na specjalistycznym zespole wielodyscyplinarnym (MDT)
sprawujacym opieke w warunkach klinicznych. Opieka kliniczna moze odbywaé sie w warunkach lokalnej spotecznosci lub w
warunkach szpitalnych. [++]

¢ Uwarunkowania MDT:

Zespot MDT powinni tworzy¢ pracownicy stuzby zdrowia i opieki spotecznej posiadajgcy wiedze specjalistyczng w zakresie
ALS oraz personel odwiedzajacy pacjentéw w ich domach.

Zapewni¢ skuteczng komunikacje i koordynacje pomiedzy wszystkimi pracownikami stuzby zdrowia i opieki spotecznej
zaangazowanymi w opieke nad pacjentem a cztonkami rodziny i/lub opiekunami (w stosownych przypadkach).

Zespot MDT powinien przeprowadzad regularne, skoordynowane oceny (zwykle co 3—6 miesiecy, w zaleznosci od postepu
choroby), aby oceni¢ objawy i potrzeby pacjenta.

Zapewnienie skoordynowanej opieki osobom, ktére nie moga odbywac wizyt w osrodku zdrowia; proponowac wizyty
zdalne i/lub domowe stosownie do potrzeb pacjenta

Planowanie wizyt z wyprzedzeniem. [++]

* Zespo6t MDT powinien oceniac¢ i monitorowac nastepujgce obszary oraz zarzadza¢ nimi, m.in. pod wzgledem odpowiedzi na
leczenie:

Masa ciata, dieta, podaz sktadnikdw odzywczych i ptyndw, karmienie i potykanie

Zaburzenia miesniowe, takie jak ostabienie, atrofia, sztywnos¢ i skurcze miesni

Ocena funkcjonalna (przy uzyciu poprawionej skali oceny funkcjonowania w stwardnieniu zanikowym bocznym [ALSFRS-R])
Sprawnosc fizyczna, w tym mobilnosé, korzystanie z pomocy i wykonywanie czynnosci dnia codziennego

Zaburzenia wydzielania sliny, takie jak slinotok i uporczywe wydzielanie gestej sliny

Mowa i komunikowanie sie

Produktywnos¢ kaszlu

Czynnosc¢ uktadu oddechowego, objawy ze strony uktadu oddechowego i wentylacja nieinwazyjna (NIV)

Bdl i inne objawy, takie jak zaparcia

Zdolnosci poznawcze i zachowanie

Potrzeby w zakresie opieki spotecznej dla pacjenta oraz cztonkdw rodziny i/lub opiekunéw (w stosownych przypadkach)
Potrzeby w zakresie opieki u schytku zycia

Potrzeby w zakresie poradnictwa i wsparcia dla pacjenta oraz cztonkéw rodziny i/lub opiekunéw (w stosownych
przypadkach) [++]

* Zespo6t MDT powinien stosowac¢ ALSFRS-R do dtugookresowej oceny funkcjonowania pacjenta. [++]
* Zespot MDT powinien sktadac sie z pracownikow stuzby zdrowia i innych specjalistow posiadajgcych wiedze specjalistyczng na
temat ALS i powinien obejmowac nastepujace osoby:

Neurolog

Wyspecjalizowana pielegniarka

Pulmonolog

Rehabilitant

Dietetyk

Psychoterapeuta

Psycholog kliniczny i/lub neuropsycholog

Pracownik opieki spotecznej

Terapeuta zajeciowy

Logopeda (patrz pytanie dotyczace komunikowania sie)

Pracownik stuzby zdrowia ze specjalistyczng wiedza z zakresu opieki paliatywnej (specjalistyczng wiedze w zakresie opieki
paliatywnej w ALS moze zapewnié¢ — jako cztonek zespotu MDT — neurolog lub pielegniarka, badz specjalista opieki
paliatywnej). [++]

* Zespo6t MDT powinien mie¢ dostep do nastepujacych swiadczen:

Specjalistyczna opieka paliatywna

Gastroenterologia lub radiologia interwencyjna

Rehabilitacja

Urzadzenia wspomagajgce mobilnos¢

Urzadzenia do komunikacji alternatywnej i wspomagajacej (AAC)

Srodowiskowe zespoty opieki neurologicznej lub zespoty opieki domowej, jezeli zespoty neurologiczne nie sa dostepne. [++]
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Rozdziat 3. Postepowanie w problemach z komunikowaniem sie*

*Na podstawie wytycznej NICE.

W ramach oceny potrzeb pacjenta w zakresie mowy i komunikowania sie — przez zespdt MDT i innych specjalistéw — nalezy
omowi¢ komunikacje bezposrednig i zdalng, na przyktad przy uzyciu telefonu, poczty elektronicznej, Internetu i medidéw
spotecznosciowych. Nalezy zadbac o to, aby logopeda niezwtocznie przeprowadzit ocene i dokonat przeglgdu. [++]

Niezwtocznie zapewni¢ urzadzenia do komunikacji alternatywnej i wspomagajacej (AAC), stosownie do potrzeb pacjenta, aby
umozliwi¢ pacjentowi w jak najwiekszym stopniu uczestnictwo w aktywnosciach dnia codziennego i utrzymac jakos¢ zycia
pacjenta. Pomocne moze by¢ zastosowanie zaréwno technologii niskiego poziomu, na przyktad alfabetu, tablic stownych lub
obrazkdw, jak i technologii wysokiego poziomu, na przyktad komputera osobistego lub tabletu wyposazonego w pomoce do
komunikacji gtosowej. Przeglad potrzeb komunikacyjnych pacjenta w ramach zespotu MDT. [++]

Skierowac pacjenta do specjalistycznego osrodka komunikacji alternatywnej i wspomagajacej (AAC) lub nawigza¢ kontakt z taky
placéwka, jesli pacjent potrzebuje lub prawdopodobnie bedzie potrzebowaé zaawansowanego technologicznie sprzetu
wspomagajgcego komunikacje (takich jak na przyktad bank wiadomosci i gtoséw, technologia $ledzenia ruchu gatek ocznych
itp.). [++]

Zaangazowanie innych pracownikow stuzby zdrowia, np. terapeutdéw zajeciowych, aby zapewni¢ powigzanie sprzetu AAC z
innymi technologiami wspomagajacymi, takimi jak systemy kontroli otoczenia i komputery osobiste lub tablety. [++]

Zapewnic regularne, ciggte monitorowanie potrzeb i mozliwosci pacjenta w zakresie komunikowania sie w miare postepu ALS i
sprawdzaé, czy pacjent zachowuje zdolnos¢ korzystania ze sprzetu AAC. W razie potrzeby dokonac¢ ponownej oceny i nawigzac
wspotprace ze specjalistycznym osrodkiem AAC. [++]

Zapewni¢ pacjentowi z ALS oraz cztonkom rodziny i/lub opiekunom pacjenta (w stosownych przypadkach) state wsparcie i
szkolenia w zakresie korzystania ze sprzetu AAC i innych strategii komunikacyjnych. [++]

Rozdziat 4. Postepowanie w problemach z odzywianiem

Informacje ogdlne

Ustali¢ przyczyny utraty masy ciata i zmniejszonej podazy pokarmu i ptyndéw (np. problemy z potykaniem, niewydolnos¢
oddechowa, depresja, utrata apetytu, zanik miesni, ostabienie koriczyn gérnych).[++]

W razie utraty masy ciata lub trudnosci w potykaniu nalezy skonsultowaé sie z dietetykiem, logopedg i/lub terapeuta
zajeciowym w celu uzyskania porady w zakresie:

e Sktadu, konsystencji i czestotliwosci positkow

* Suplementéw diety

* Podazy ptyndw i ich konsystencji

* Ryzyka zadfawienia

e Uzycia naczyn i sztuécow

* Utozenia ciata i usadzenia. [++]

Zywienie dojelitowe*
*Na podstawie wytycznej NICE.

Rozwazy¢ gastrostomie juz na wczesnym etapie oraz omawiac potrzebe gastrostomii w regularnych odstepach czasu w miare

postepu ALS, biorgc pod uwage preferencje pacjenta i kwestie problematyczne, takie jak trudnosci z potykaniem, utrata masy

ciata, czynnos¢ oddechowa, wysitek zwigzany z karmieniem i piciem oraz ryzyko zadtawienia. Nalezy pamietac, ze niektorzy

pacjenci mogg nie wyrazi¢ zgody na gastrostomie. [++]

Wyjasni¢ korzysci wynikajgce z wczesnego zatozenia gastrostomii i mozliwe ryzyko zwigzane z pdznym zatozeniem gastrostomii

(np. krytycznie niska masa ciata, powiktania ze strony uktadu oddechowego, ryzyko odwodnienia, rézne metody zakfadania

gastrostomii oraz wieksze ryzyko $Smiertelnosci i powiktan po zabiegu):

* W niewydolnosci oddechowe]j w pierwszej kolejnosci wprowadzi¢ NIV [zalecenie dodane przez EAN]

* Jezeli wystgpi niewydolnos¢ oddechowa, gastrostomie wykonac po ustabilizowaniu pacjenta za pomocg NIV. [zalecenie
dodane przez EAN] [++]

Jezeli pacjent zostanie zakwalifikowany do gastrostomii, nalezy jg zatozy¢ niezwtocznie. [++]

* W oczekiwaniu na zatozenie gastrostomii nalezy w razie potrzeby rozwazy¢ karmienie przez zgtebnik nosowo-zotagdkowy.
[zalecenie dodane przez EAN] [++]

Omowic¢ gastrostomie z cztonkami rodziny i/lub opiekunami pacjenta (w stosownych przypadkach i za zgodg pacjenta, jesli

pacjent jest w stanie udzieli¢ zgody). [++]

Zywienie pozajelitowe

Jezeli nie mozna wykonac gastrostomii, nalezy rozwazy¢ zywienie pozajelitowe. [nowe zalecenie dodane przez EAN] [+]
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WYTYCZNE ALS

Rozdziat 5. Postepowanie z objawami ze strony uktadu oddechowego

5a. Bezproduktywny kaszel*

*Na podstawie wytycznej NICE.

* Pacjentom z ALS, ktérych kaszel jest bezproduktywny, zaoferowaé techniki wspomagania kaszlu, takie jak kaszel wspomagany
manualnie. [++]

* Rozwazy¢ niewspomagane doktadanie (nadbudowanie) oddechu (breath stacking) i/lub kaszel wspomagany manualnie jako
leczenie pierwszego rzutu u 0sdb z ALS i bezproduktywnym kaszlem. [+]

* U pacjentéw z zespotem opuszkowym lub bezproduktywnym kaszlem pomimo niewspomaganego doktadania oddechu (breath
stacking) nalezy rozwazy¢ wspomagane doktadanie oddechu (np. przy uzyciu worka do zwiekszania pojemnosci ptuc). [+]

* Rozwazy¢ zastosowanie mechanicznego urzadzenia wspomagajacego kaszel (asystora kaszlu), jesli technika wspomaganego
doktadania oddechu nie jest skuteczna lub lekarz uzna to za konieczne. [+]

¢ Dodatkowo do asystora kaszlu nalezy rozwazy¢ stosowanie ssaka [nowe zalecenie dodane przez EAN]. [+]

5b. Gesta wydzielina*

*Na podstawie wytycznej NICE.

* Przeglad wszystkich lekdw towarzyszacych, szczegdlnie lekdw na Slinotok. [++] (patrz postepowanie w slinotoku)

* Poradnictwo dotyczace potykania, diety, postawy, utozenia ciata, pielegnacji jamy ustnej, odsysania i nawadniania. [++]

* Rozwazy¢ stosowanie nawilzania, nebulizatoréw (np. roztworu soli), beta-blokeréw (np. propranololu, metoprololu), lekow
mukolitycznych (np. acetylocysteiny, guaifenezyny). [+]

* Powyzsze interwencje rozwazy¢ jako monoterapie lub terapie skojarzong. [zalecenie dodane przez EAN] [+]

5¢. Niewydolnos¢ oddechowa

Wentylacja nieinwazyjna (NIV)

* NIV nalezy zaproponowac¢ wszystkim pacjentom z ALS, u ktéorych wystepujg objawy przedmiotowe lub podmiotowe
niewydolnosci oddechowej lub wskazujg na nig badania laboratoryjne. [++]

Uwagi:
Nalezy dotozy¢ wszelkich staran, aby umozliwic¢ stosowanie NIV niezaleznie od czynnosci opuszki.

Wentylacja inwazyjna (1V)
* W stosownym momencie oméwic z pacjentem, rodzing i opiekunami opcje stosowania wentylacji inwazyjne;j:

* Powinno to stanowic¢ jeden z elementéw planowania opieki z wyprzedzeniem (ACP).

* Nalezy w miare mozliwosci unika¢ doraznego stosowania wentylacji inwazyjnej w nagtych przypadkach (np.
nieplanowanego przyjecia do szpitala).

* Nalezy starannie wybra¢ moment tej rozmowy, biorgc pod uwage stan kliniczny pacjenta oraz zdolnos¢ pacjenta i opiekuna,
aby emocjonalnie poradzi¢ sobie z tg rozmowa. [++]

Stymulacja nerwu przeponowego
* W leczeniu ALS nie nalezy stosowac stymulacji przeponowej. [— -]

Interwencje niefarmakologiczne*
*Na podstawie wytycznej NICE.

* U pacjentéw, ktdrzy nie tolerujg lub nie akceptujg NIV lub IV, u ktérych préby stosowania NIV nie powiodty sie, u ktérych NIV
nie jest juz skuteczna lub w schytkowym stadium choroby:
* Rozwazyc¢ opioidy jako opcje tagodzenia objawow dusznosci
* Rozwazy¢ zastosowanie benzodiazepin, aby ztagodzi¢ dusznos$¢ zaostrzong przez stany lekowe. [+]
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Rozdziat 6. Postepowanie z innymi objawami

6a. Ostabienie miesni*

*Na podstawie wytycznej NICE.
Informacje ogdlne

* Omowienie dostepnych mozliwosci leczenia zaburzen miesniowych. Uwzglednienie potrzeb i preferencji pacjenta oraz tego, czy
pacjent ma trudnosci z przyjmowaniem lekéw (np. problemy z potykaniem). [++]

* W ramach MDT przeglad metod leczenia zaburzerh miesniowych; pytania o to, jak pacjent ocenia leczenie, czy leczenie dziata i
czy wywotuje dziatania niepozadane. [++]

Interwencje niefarmakologiczne: programy ¢wiczen fizycznych

* Rozwazy¢ program ¢wiczen dla oséb z ALS, ktéry pozwoli:
e Utrzymac zakres ruchomosci w stawach
* Zapobiegac przykurczom
* Zmniejszy¢ sztywnos¢ miesni i ograniczy¢ zwigzany z tym dyskomfort
* Optymalizowac¢ funkcjonowanie i jakosc¢ zycia pacjenta. [+]

*  Wybdr programu odpowiedniego do stanu sprawnosci pacjenta i dostosowany do jego potrzeb, mozliwosci i preferenc;i.
Uwzglednienie takich czynnikéw jak potrzeby zwigzane z postawg i nasilenie zmeczenia. W programie mozna uwzgledni¢
¢wiczenia oporowe, z aktywnym wspomaganiem lub pasywne. [++]

* Sprawdzi¢, czy cztonkowie rodziny i/lub opiekunowie (w stosownych przypadkach) sg chetni i zdolni pomagaé pacjentowi w
wykonywaniu programu ¢wiczen. [++]

* Poradnictwo dla pacjenta i cztonkéw rodziny i/lub opiekundéw (w stosownych przypadkach) na temat bezpiecznego
przenoszenia recznego. [++]

e Jesli pacjent z zaburzeniami miesniowymi potrzebuje ortez, nalezy niezwtocznie skierowac pacjenta do poradni ortopedycznej i
dostarczy¢ ortezy. [++]

6b. Skurcze miesni

* W leczeniu skurczéw rozwazy¢ stosowanie blokerow kanatu sodowego (ranolazyny, siarczanu chininy, meksyletyny,
karbamazepiny), gabapentyny, pregabaliny i baklofenu jako leczenia objawowego. [+]

* Podawanie siarczanu chininy rozpocza¢ od matych dawek (100 do 200 mg na dzien), przed przepisaniem i po zastosowaniu leku
monitorowac pacjenta w kierunku sercowych zdarzen niepozadanych. [++]

Uwagi:
* W wyborze leczenia uwzgledni¢ inne choroby wspétistniejgce (np. jesli u pacjenta wystepuje réwniez spastycznosé, nalezy
rozwazy¢ zastosowanie baklofenu jako leczenia pierwszego rzutu).

6¢. Spastycznosc

Interwencje niefarmakologiczne
* W leczeniu spastycznosci nalezy rozwazy¢ metody niefarmakologiczne, takie jak fizjoterapia. [+]
Interwencje farmakologiczne

* W leczeniu sztywnosci miesni, spastycznosci lub zwiekszonego napiecia rozwazy¢ kannabinoidy, baklofen, tyzanidyne lub
gabapentyne. [+]

e Jesli takie leczenie jest nieskuteczne, nietolerowane lub przeciwwskazane u pacjentdw ze spastycznoscig ogniskowa, nalezy
rozwazy¢ podanie toksyny botulinowej. [+]

6d. Bol

¢ Aktywna ocena bdlu. [++]

* Rozpoznac i leczy¢ przyczyne lub konstelacje przyczyn (np. skurcze, spastycznos¢, nieprawidtowe utozenie, zamrozony bark,
sztywne stawy, brak ruchomosci stawoéw, ucisk na staw, rany na skérze, dyskomfort zwigzany z zespotem niespokojnych nég). [+
+]
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WYTYCZNE ALS

Poradnictwo dla pacjenta i jego opiekundw w zakresie strategii zapobiegawczych:

¢ Uktadanie, mobilizacja, fizjoterapia (np. profilaktyka zamrozonego barku)

*  Czynniki fizyczne (np. szyny). [++]

W leczeniu bélu stawdéw rozwazyc¢ celowane zastrzyki z kortykosteroidu. [+]

W leczeniu bdlu o charakterze neuropatycznym stosowac sie do istniejgcych zalecen (np. NICE). [++]

. Slinotok

W wyborze leczenia nalezy wzig¢ pod uwage dodatkowe objawy lub choroby wspétistniejgce (dysfagia, dyzartria, depresja) i
zdarzenia niepozadane. [++]

Wyjasni¢ pacjentowi, ze niektore napoje (np. napoje stodkie i kwasne, mleko lub sok) moga pobudza¢ wydzielanie Sliny. [++]
Nalezy pamietac, ze nie ma dowoddw na to, ze mechaniczne odsysanie sliny jest korzystne. [++]

Jako leczenie pierwszego rzutu rozwazy¢ leki przeciwcholinergiczne (np. amitryptyline, atropine, glikopirolan, oksybutynine,
skopolamineg). [+]

Rozwazy¢ dekstrometorfan/chinidyne (DMQ), szczegdlnie u oséb z labilnosciag emocjonalng/afektem rzekomoopuszkowym. [+]
U osbéb z ciezkim Slinotokiem, u ktérych farmakoterapia jest nieskuteczna lub Zle tolerowana, rozwazy¢é podanie toksyny
botulinowej;

* Takie leczenie musi prowadzi¢ specjalistyczny osrodek/lekarz specjalista. [+]

U pacjentdéw, u ktérych powyzsze metody leczenia zawiodty, nalezy rozwazyc¢ radioterapie. [+]

Nie zaleca sie chirurgicznego leczenia slinotoku. [-]

Uwagi:
Jesli dostepne sg rézne postacie leku (posta¢ doustna, plastry lub zastrzyki podskérne), oméwié z pacjentem preferowany

sposob podawania.

Nalezy pamietac, ze uzywanie ssakow moze nasila¢ wydzielanie sliny [dodane przez EAN].

6f. Labilnos¢ emocjonalna

6g.

W leczeniu labilnosci emocjonalnej u oséb z ALS rozwazy¢ przeciwdepresyjne selektywne inhibitory wychwytu zwrotnego
serotoniny (SSRI), tréjpierscieniowe leki przeciwdepresyjne lub dekstrometorfan + chinidyne (DMQ). [+]

W wyborze leczenia uwzgledni¢ choroby wspdtistniejace (np. trdjpierscieniowe leki przeciwdepresyjne u pacjentéw z
problemami ze snem i $linotokiem). [+]

Upewnic sie, ze odrdzniono labilno$¢ emocjonalng od objawdw depresji i FTD. [+]

Uwaga:
U niektdrych pacjentéw DMQ mogg korzystnie wptywaé na czynnosé opuszkowa.

Zmeczenie

Rozpoznaé i wyeliminowac przyczyny zmeczenia (mogg to byé miedzy innymi zaburzenia oddychania, depresja, stany lekowe,
bezsennos¢, Slinotok, niedozywienie, odwodnienie, bdl i spastycznosé, inne choroby wspétistniejgce) (np. zakazenie, zaparcia,
zaburzenia czynnosci watroby, anemia, leukopenia, dziatania niepozadane lekow). [++]

Rozwazy¢ wstrzymanie leczenia farmakologicznego, jezeli zmeczenie jest prawdopodobnie dziataniem niepozadanym terapii
lekowej (np. riluzolu). [+]

. Zaparcia

Aktywnie oceniac, czy wystepujg zaparcia. [++]

Sprawdzi¢, czy zaparcia wystepowaty przed rozpoznaniem ALS. [++]

Rozpoznac przyczyne, na przyktad: stosowanie opioidéw lub lekéow antycholinergicznych, dyskomfort w jamie brzusznej
spowodowany NIV (nadmierna produkcja gazéw jelitowych), bezruch, odwodnienie, niskie spozycie btonnika, utrata sity miesni
brzucha. [++]

Poradnictwo w zakresie podazy btonnika i ptyndw. [++]

Jezeli te interwencje nie przyniosg efektéw, rozwazy¢ zastosowanie srodkow przeczyszczajgcych. [+]

Upewnic sie, ze warunki opieki umozliwiajg regularne wizyty w toalecie. [++]

Podkreslac¢ znaczenie regularnej mobilizacji/fizjoterapii. [++]
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6i. Zaburzenia gtosu i skurcz krtani

Zaburzenia gtosu

U osdb z ALS, u ktérych wystepuje zaburzenia gtosu, rozwazy¢ terapie logopedyczng. [+]
Skurcze krtani
Rozpoznaé¢ mozliwe przyczyny skurczu krtani, na przyktad:

* Nagromadzenie ptynu lub $liny w krtani
¢ Refluks zotadkowo-przetykowy

e Dym

* Intensywne zapachy
* Emocje

e Alkohol

* Podmuchy zimnego powietrza

e Ostre potrawy. [++]

Doradzi¢ pacjentom, aby w miare mozliwosci unikali tych czynnikdw wyzwalajacych. [++]

U pacjentéw, u ktorych wystepujg skurcze krtani, nalezy przekazac¢ pacjentowi i jego rodzinie lub opiekunom informacje o
obrazie klinicznym i samoograniczajacym sie charakterze objawdw.

Doradzi¢ pacjentowi nastepujacy wieloetapowy manewr:

* Szybkie pionizowanie gornej czesci tutowia

* Oddychanie przez nos

* (Czeste potykanie sliny

* Oddychanie z powolnym wydechem przez usta. [+]

W przypadku sytuacji kryzysowej nalezy rozwazy¢ zastosowanie benzodiazepin (np. podjezykowych). [+]

Jezeli stosowane odpowiednio czesto niefarmakologiczne metody leczenia s nieskuteczne, nalezy rozwazy¢ regularne
stosowanie benzodiazepin. [+]

W chorobie refluksowej przetyku (GERD) zastosowac leki zobojetniajgce kwas zotgdkowy. [++]

Rozwazy¢ leki poprawiajgce perystaltyke jelit, stosowane przed positkami i przed snem. [+]

6j. Bezsennos¢

U 0s6b z ALS, ktére doswiadczaja trudnosci ze snem, nalezy rozpoznac i leczy¢ ich przyczyne. Przyktad:

* Lek
* Niewydolnos¢ oddechowa
* Bdl

e Skurcze miesni

* Niepokdj emocjonalny, depresja

* Bezdech senny

* Unieruchomienie/niedobdr spontanicznej mobilnosci podczas snu

* Zespot niespokojnych nég

* Nokturia (czeste oddawanie moczu w nocy)

*  Sztywnosc. [++]

Jesli bezsennos¢ utrzymuje sie, rozwazy¢ zastosowanie interwencji niefarmakologicznych, takich jak techniki relaksacyjne. [+]
Jesli interwencje niefarmakologiczne sg nieskuteczne, nalezy rozwazy¢:

* Tréjpierscieniowe leki przeciwdepresyjne w matych dawkach (TCA)

Leki nasenne. [+]

Jesli bezsenno$¢ ma podtoze lekowe lub depresyjne, rozwazy¢ zastosowanie inhibitoréw wychwytu zwrotnego serotoniny i
noradrenaliny (SNRI) (np. mirtazapiny) lub kwetiapiny. [+]

U pacjentdéw, u ktdrych utrzymuje sie bezsennos¢, rozwazyc¢ konsultacje w klinice zaburzen snu. [+]

Rozdziat 7. Wsparcie psychologiczne i emocjonalne*

Informacje ogdine
*Na podstawie wytycznej NICE.

Podczas oceny przez zespot MDT i innych konsultacji przedyskutowac z pacjentem wptyw ALS na jego stan psychologiczny i
emocjonalny i zapytac o potrzeby w zakresie opieki psychologicznej lub wsparcia. Tematy do omdwienia:

¢ Jak pacjent postrzega ALS i jaki ALS ma wptyw na codzienne zycie pacjenta

e Akceptacja i radzenie sobie z diagnozga i rokowaniem, w tym obawy i lek przed $miercig
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7a.

* Zdolnos¢ do kontynuowania aktywnosci zawodowej i wykonywania czynnosci dnia codziennego

* Dostosowanie sie do zmian w zyciu i percepcji wtasnej osoby

* Zmiany w zwigzkach, rolach w rodzinie i dynamice rodziny

* Seksualnos¢ i intymnos¢

*  Whptyw ALS na innych cztonkéw rodziny i/lub opiekunow

* Zdolnosc¢ i cheé opiekundéw do zapewnienia bezposredniej opieki i obstugi sprzetu. [++]

Poinformowac¢ pacjenta i rodzine/opiekundw, gdzie szukaé wsparcia emocjonalnego i psychologicznego (m.in. grupy wsparcia i
fora internetowe), a takze gdzie uzyska¢ opieke wytchnieniowg. W razie potrzeby skontaktowac sie z poradnig lub
psychologiem w celu uzyskania specjalistycznej oceny i wsparcia. [++]

Lek

U chorych z ALS, ktérzy doswiadczajg standw lekowych, nalezy rozpoznac i leczy¢ ich przyczyne.

¢ Akceptacja rozpoznania i radzenie sobie z diagnozg

* Trudnosci w oddychaniu

e Strach przed $miercig

* Bdl

* Ograniczenia w funkcjonowaniu

* Problemy z komunikacja. [++]

Rozwazy¢ zaproponowanie wsparcia psychologicznego. [+]

Oprocz terapii psychologicznej nalezy rozwazy¢ zastosowanie interwencji farmakologicznych takich jak:
* Krotko dziatajgce leki przeciwlekowe

o SSRI. [+]

Jesli leki przeciwlekowe lub SSRI sg nieskuteczne lub przeciwwskazane, nalezy rozwazy¢ SNRI. [+]

U pacjentow w zaawansowanym/pdznym stadium ALS lub gdy psychoterapia nie jest mozliwa lub pacjent jej nie akceptuje,
farmakoterapie nalezy stosowac jako leczenie pierwszego rzutu. [++]

. Depresja i problemy emocjonalne

Sprawdzi¢, czy wystepuja jakiekolwiek objawy depres;ji i niepokoju emocjonalnego. [++]

Rozwazy¢ stosowanie psychoterapii i/lub farmakoterapii. [+]

Przy wyborze farmakoterapii uwzgledni¢ indywidualne cechy pacjenta, takie jak inne objawy ALS (np. zaparcia, $linotok,
labilno$¢ emocjonalna, bezsennos$¢) i inne choroby wspétistniejgce. [+]

Rozdziat 8. Profilaktyka zakrzepicy 2yt gtebokich

Przedyskutowac z pacjentem zwiekszone ryzyko zakrzepicy 2yt gtebokich (ZZG) z powodu ograniczonej mobilnosci. [++]
Wyjasnié, ze nie ma wystarczajagcych dowoddéw potwierdzajgcych zasadnos$¢ stosowania lekéw przeciwzakrzepowych w
pierwotnej profilaktyce ZZG. [++]

Doradzi¢ pacjentom z ALS metody niefarmakologiczne, ktére moga by¢ pomocne:

* Pasywna fizjoterapia

* Uniesienie korczyn

* Ponczochy uciskowe

* Drenaz limfatyczny w postaci masazu [++]

Rozdziat 9. Schytek zycia*

*Na podstawie wytycznej NICE.

W momentach newralgicznych, takich jak rozpoznanie ALS, jesli wystepuje znaczgca zmiana w czynnosci uktadu oddechowego
lub jesli potrzebne sg interwencje, takie jak gastrostomia lub NIV, pacjentowi z ALS nalezy zapewni¢ mozliwos¢ omdwienia
preferencji i obaw pacjenta dotyczacych opieki u schytku zycia. Nalezy starannie wybra¢c moment tej rozmowy i uwzglednic
aktualne mozliwosci komunikacyjne pacjenta, jego stan poznawczy i zdolnosci umystowe oraz zdolno$é skutecznego zmagania
sie z problemami:
* Nalezy by¢ przygotowanym na rozmowe na temat zagadnien zwigzanych ze schytkiem zycia, kiedy tylko pacjent wyrazi che¢
takiej rozmowy.
e Zapewni¢ wsparcie i porady dotyczace planowania opieki z wyprzedzeniem u schytku zycia. Mozna omoéwi¢ m.in.
nastepujace tematy:
Co moze sie dzia¢ u schytku zycia, na przyktad, jak moze przebiegac proces umierania
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Zapewnienie dostepnosci lekow stosowanych w terapii paliatywnej w domu

Planowanie opieki z wyprzedzeniem, w tym podjecie z wyprzedzeniem decyzji o odmowie leczenia, niepodejmowaniu préby
resuscytacji i ustanowieniu petnomocnictwa trwatego (jest to prawnie wigzace upowaznienie wyznaczonej osoby do
podejmowania decyzji dotyczacych majatku, finanséw lub opieki medycznej osoby, ktéra takiego petnomocnictwa
udziela)

Zapewnienie dostepnosci plandw opieki z wyprzedzeniem, gdy zajdzie taka potrzeba, na przyktad wtaczenie ich do
dokumentacji medycznej pacjenta

Kiedy obja¢ pacjenta specjalistyczng opieka paliatywna

Obszary, ktore pacjent moze chcie¢ zaplanowac: (i) Jakie sg zyczenia pacjenta (np. preferowane miejsce $mierci)?; (ii) Czego
pacjent nie chce (np. przyjecie do szpitala)?; (iii) Kto bedzie podejmowat decyzje w imieniu pacjenta, jesli zajdzie taka
potrzeba?; oraz (iv) Co powinno sie staé, jesli pacjent zachoruje na chorobe wspdtistniejgcy?

Wentylacja inwazyjna [nowe zalecenie dodane przez EAN]

Sedacja paliatywna i odstawienie leczenia

Nalezy by¢ przygotowanym na rozmowe na temat eutanazji i samobdjstwa wspomaganego. [nowe zalecenie dodane przez
EAN]. [++]

* W razie oczekiwanego pogorszenia zdolnosci komunikacyjnych, stanu poznawczego lub zdolnosci umystowych rozwazy¢
omowienie z pacjentem planowania opieki z wyprzedzeniem. [++]

e W przypadku planowania interwencji takich jak gastrostomia i NIV zapewni¢ mozliwos¢ rozmowy i przeglagdu wszelkich
podjetych z wyprzedzeniem decyzji o odmowie leczenia, niepodejmowaniu préby resuscytacji oraz petnomocnictwa trwatego.
[++]

* Zapewni¢ dodatkowe wsparcie u schytku zycia, na przyktad dodatkowgq opieke psychologiczng, spoteczng lub pielegniarska, aby
odcigzy¢ nieformalnych opiekundw i rodzine i umozliwi¢ im spedzanie czasu z chorym na ALS. [++]

* U schytku zycia zapewni¢ szybki dostep do nastepujacych Swiadczen, jesli nie zostaty jeszcze zapewnione:

* Metody komunikowania sie dostosowane do potrzeb danej osoby, np. system AAC

* Specjalistyczna opieka paliatywna

* Aparatura, jesli jest potrzebna, m.in. strzykawki, ssaki, fotel z podwyzszeniem, tézko szpitalne, komoda i podnosnik

e Leki stosowane w leczeniu paliatywnym, w tym opioidy i benzodiazepiny stosowane w leczeniu dusznosci i leku oraz
antagonisty receptorow muskarynowych stosowane w leczeniu zaburzerh w wydzielaniu $liny i nadmiernej wydzieliny drég
oddechowych. [++]

e Zaoferowac wsparcie w zatobie cztonkom rodziny i/lub opiekunom (w stosownych przypadkach). [++]

* Uwzgledni¢ potrzeby w zakresie wsparcia duchowego pacjenta i jego rodziny i/lub opiekunéw (w stosownych przypadkach).
[nowe zalecenie dodane przez EAN]. [++]

Uwagi:

Omowic podjete z wyprzedzeniem decyzje o odmowie leczenia, niepodejmowaniu proby resuscytacji i petnomocnictwo trwate,
zgodnie z lokalnym prawem. [zalecenie dodane przez EAN].

Omowic eutanazje i wspomagane samobdjstwo w krajach, w ktérych jest to legalne. [zalecenie dodane przez EAN].

WNIOSKI

Niniejsze wytyczne dotyczace postepowania w ALS stanowig aktualizacje wytycznych EFNS opublikowanych w 2012
roku. Ten dokument zawiera zaktualizowane zalecenia dotyczace postepowania w ALS oraz zalecenia dotyczgce
nowych terapii ALS. Krajobraz leczenia ALS szybko sie zmienia: kolejne aktualizacje zostang opracowane z chwilg, gdy
beda dostepne nowe dowody naukowe.
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neurodegenerative diseases’ i przeglad systematyczny ,Disease-modifying pharmacological treatments for
amyotrophic lateral sclerosis/motor neuron disease” (AAC jest cztonkiem Cochrane Collaboration, ktéry pracowat nad
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V.S. otrzymywat wynagrodzenie za ustugi doradcze i/lub prelekcje od firm AveXis, Cytokinetics, Italfarmaco,
Liquidweb S.r.l.,, Novartis Pharma AG, Amylyx Pharmaceuticals i Zambon Biotech SA, oraz otrzymuje lub otrzymywat
granty badawcze od wtoskiego Ministerstwa Zdrowia, AriSLA i E-Rare Joint Transnational Call. V.S. brat udziat jako
badacz w badaniach klinicznych dotyczgcych ALS sponsorowanych przez Cytokinetics, Ferrer International SA,
Mitsubishi Tanabe, Amylyx, AB Science, Sanofi, PTC Therapeutics i PPD. Jest cztonkiem redakcji czasopism Amyotrophic
Lateral Sclerosis and Frontotemporal Degeneration, European Neurology, American Journal of Neurodegenerative
Diseases, Frontiers in Neurology oraz Exploration of Neuroprotective Therapy. V.S. zostat mianowany przewodniczagcym
i wspotprzewodniczacym grupy roboczej ekspertéw EURO-NMD w ramach europejskiej sieci referencyjnej ds. choréb
neurondw ruchowych.

0.-B.T. wygtaszat wyktady na temat ALS na zaproszenie Novartis Pharma A.G.

L.H.v.d.B. zasiadat w radach doradczych firm Biogen, Amylyx, Ferrer, Corcept, QurAlis, Cytokinetics, Argenx, VectorY i
Zambon. L.H.v.d.B. brat udziat jako gtéwny badacz w badaniach klinicznych dotyczgcych ALS sponsorowanych przez
firme Biogen, Cytokinetics, Ferrer, Amylyx, Wave Life Sciences, Corcept Therapeutics, Sanofi, AB Science, IONIS
Pharmaceuticals, Apellis Pharmaceuticals, Alexion Pharmaceuticals, Orphazyme i Orion Pharma.

G.V. jest zatrudniona w Cochrane Response, jednostce Cochrane Collaboration. EAN zlecito Cochrane Response
wykonanie serii przeglagdow systematycznych, ktére przyczynity sie do powstania tej publikacji.

M.W. zasiadat w radach doradczych firm Biogen Idec, Mitsubishi Tanabe, Merz Switzerland, Amylyx, Neuraxpharm,
Biologix i Allmiral. PMA uczestniczy/petnit role badacza w badaniach klinicznych lekdw na ALS sponsorowanych przez
Alexion Pharmaceuticals, Biogen Idec, IONIS Pharmaceuticals i Mitsubishi Tanabe.

OSWIADCZENIE O DOSTEPNOSCI DANYCH
Dane, ktdre sg podstawg wnioskdw przedstawionych w tym opracowaniu, sg dostepne w materiatach uzupetniajacych.
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