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ALS > Krankheit - Symptome - Verlauf

https://register.awmf.org/de/leitlinien/detail/030-001
https://als-charite.de/amyotrophe-lateralsklerose-ursachen-symptome/
https://www.netdoktor.de/krankheiten/amyotrophe-lateralsklerose/
das ist nur eingeschrankt lesbar
https://www.onmeda.de/krankheiten/als.html
https://www.orpha.net/de/disease/detail/90020

Das Wichtigste in Kirze

Amyotrophe Lateralsklerose (ALS) gehort zu den Krankheitsbildern der Motoneuronerkrankungen
und ist eine unheilbare Erkrankung, bei der Nervenzellen (Motoneurone) im Gehirn und
Rickenmark geschadigt werden, die Muskeln und Bewegungen steuern. Betroffene konnen sich
schliefSlich nicht mehr bewegen und nicht mehr sprechen, aber in der Regel noch alles wahrnehmen.
ALS fuhrt meistens innerhalb weniger Jahre zum Tod. Deshalb ist Patientenvorsorge, z.B. mit einer
Patientenverfugung und Vorsorgevollmacht, besonders wichtig. Die Angehorigen sollten von Anfang
an mit einbezogen werden.

cg: auf Rezepten oder in Arztbriefen wird meist der ICD-Code G12.2: Motoneuron-Krankheit fur ALS
angegeben, deshalb wurde ich es bei uns auch mit nennen. ay: ja, gute Erganzung, nur Kleinkram :)

Krankheitsbild der ALS

Bei ALS handelt es sich um eine schnell voranschreitende, Erkrankung des zentralen
Nervensystems, bei der Nervenzellen, die fur die Bewegung von Muskeln zustandig sind,
schrittweise absterben (= neurodegenerative Erkrankung). ALS schadigt Nervenzellen vom Gehirn
bis zum Riickenmark und fiihrt zur vollstandigen Lahmung des Korpers. Die Ursache der Krankheit
ist bisher weitgehend ungeklart, eher selten wurden genetische Ursachen gefunden. In Deutschland
sind derzeit ca. 6.000-8.000 Menschen an ALS erkrankt. Die meisten Menschen erkranken zwischen
dem 50. und dem 70. Lebensjahr, selten sind jungere Erwachsene betroffen. Manner erkranken
etwas haufiger als Frauen.

Die 6000-8000 Menschen in Deutschland stehen in der Leitlinie (S. 7).

Quelle fiir genetische Ursachen ist die Leitlinie, S. 10, bei den Ausfithrungen zur Atiologie.

Quelle dafur, dass Manner etwas haufiger als Frauen erkranken und fur das Erkrankungsalter z.B.:
https://www.uniklinik-ulm.de/neurologie/sprechstunden-ambulanzen/amyotrophe-lateralsklerose-und
-motorische-systemerkrankungen.html

Krankheitsverlauf

Der Verlauf der ALS ist unterschiedlich, Prognosen uber die einzelnen Beschwerden und den
zeitlichen Verlauf der Erkrankung sind nicht moglich. ALS ist unheilbar und die Lebenserwartung ist
verkurzt. Durchschnittlich sterben Menschen mit ALS 3 Jahre nach Diagnosestellung, einige leben
auch bis zu 10 Jahren mit der Erkrankung. Todesursache ist in den meisten Fallen die Schwachung
bzw. Lahmung der Atemmuskulatur. Ein prominentes Beispiel fiir die Erkrankung ist der
verstorbene Astrophysiker Stephen Hawking.
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Formen
Es werden 3 Formen von ALS unterschieden:

e Familiare Form (fALS): Die Erkrankung wird durch die Gene weitergegeben.

e Sporadische Form (sALS): Die Ursache fur die Erkrankung ist nicht bekannt. Sporadisch
bedeutet "gelegentlich auftretend".

¢ Endemische Form (Guam-ALS): ALS tritt in manchen Regionen im Westpazifik deutlich
haufiger auf, wobei die Ursache unklar ist. Endemisch bedeutet "in einem ortlich begrenzten
Gebiet auftretend".

Praxistipp: Genetische Beratung bei familiarer ALS (fALS)

Ist ein Elternteil an einer ALS erkrankt, besteht fiir Kinder eine gewisse Wahrscheinlichkeit,
ebenfalls daran zu erkranken (familiare ALS). Deshalb kann es fur Kinder von ALS-Erkrankten bei
geplanter Schwangerschaft empfehlenswert sein, eine Genetische Beratung in Anspruch zu nehmen.

cg: Info aus dem DS ALS > Familie hier mit eingebaut als Praxistipp. - sehr gut

Im: Quelle fur die Formen: https://flexikon.doccheck.com/de/Amyotrophe Lateralsklerose
In der Leitlinie habe ich die endemische Form nicht gefunden.

Leitlinie

Das aktuelle Wissen zu Diagnose, Verlauf und Therapie von ALS ist in einer medizinischen Leitlinie
zusammengefasst. Die Leitlinie "Motoneuronerkrankungen" kann auf der Website der
Arbeitsgemeinschaft der Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften (AWMF) unter
www.awmf.org > Suchbegriff: "Motoneuronerkrankungen" heruntergeladen werden.

Symptome
Motorik

In der Regel beginnt die Erkrankung mit Muskelschwache und -schwund, meist in den Handen oder
Unterarmen, teils in den Beinen. Muskelzuckungen konnen auftreten, die anfangs kaum
wahrgenommen werden. Auflerdem konnen schmerzhafte Muskelkrampfe zur Anfangssymptomatik
der ALS gehoren. Folge dieser motorischen Symptomatik sind Kraftlosigkeit, Schwache und vor
allem Einschrankung der Beweglichkeit und Mobilitat. Verrichtungen des Alltags, die mit Armen und
Handen ausgeubt werden, sind erschwert. Essen, sich pflegen, schreiben, Dinge tragen sind nur
noch eingeschrankt moglich. Sind die Beine betroffen, sind Betroffene oft auf Hilfsmittel wie einem
Gehwagen oder Rollstuhl angewiesen, um sich fortzubewegen (Naheres unter ALS > Hilfsmittel).

Kauen, Schlucken, Sprechen

Bei wenigen Menschen beginnt die Krankheit mit Storungen der Zungen-, Schlund- und
Gaumenmuskulatur, bei den anderen tritt dies im weiteren Krankheitsverlauf auf. Durch diese
Symptomatik kommt es zu Problemen beim Kauen, Schlucken und besonders bei der Artikulation.
Von Betroffenen und deren Angehorigen wird es als besonders belastend empfunden, wenn die
Fahigkeit schwindet, sich verbal auszudricken.
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Kommunikationshilfsmittel konnen die Lebensqualitat verbessern, Naheres unter ALS > Hilfsmittel.

Fortschreiten der Erkrankung

Im weiteren Verlauf der Erkrankung sind alle Muskelgruppen einschliefSlich der Atemmuskulatur
betroffen. 5 % der Betroffenen entwickeln zusatzlich eine Demenz. Bei der Mehrzahl der Patienten
bleibt jedoch die volle Wahrnehmung erhalten, es kommt zu keiner Beeintrachtigung des Denkens,
der Intelligenz und des Empfindens.

Es gibt derzeit keine medikamentose Therapie, die ALS heilt, es wird jedoch versucht das
Fortschreiten zu verlangsamen. Dies wird auf der einen Seite durch Medikamente, auf der anderen
Seite durch die Starkung der noch erhaltenen Muskelfunktionen erreicht. Naheres unter ALS >

Behandlung.

Umgang mit der Erkrankung

Die Diagnose ALS ist fur die meisten Betroffenen ein Schock, da es sich um eine unheilbare
Erkrankung handelt. Fur die Krankheitsbewaltigung ist es wichtig, sich uber die Krankheit zu
informieren. Die nachsten Angehorigen sollten von Anfang an mit einbezogen werden.

Ziel sollte es sein, in der noch verbleibende Zeit eine moglichst hohe Lebensqualitat und
Selbststandigkeit zu erhalten. Samtliche Hilfsmittel, die es fur die Einschrankungen durch den
Muskelabbau gibt, sollten eingesetzt werden. Kommt es bei einer erkrankten Person zu
Artikulationsstorungen, empfiehlt sich der Einsatz von Hilfsmitteln zur Kommunikation.

Korperliche Bewegung ist weiterhin wichtig, allerdings sollte die Belastung der individuellen
Verfassung angepasst werden. Da Erschopfung (Fatigue) meist von Anfang an Begleitsymptom ist,
sollten Menschen mit ALS ihre Grenzen kennen und mit ihnen umgehen lernen. Ofter Pausen
einlegen, auf den Korper horen und rechtzeitig Hilfsmittel nutzen, z.B. Gehhilfen.

cg: Fatigue steht als haufiges Begleitsymptom in der Leitlinie, daher hier verlinkt.

Lebensende

Es ist schwierig sich mit dem eigenen Tod auseinanderzusetzen, andererseits kann genau dies fiir
Betroffene sehr hilfreich sein.

e Patientenvorsorge
Die Moglichkeiten einer Patientenvorsorge sollten ausgeschopft werden. In einer
Patientenverfiigung, die im Idealfall in Zusammenarbeit mit dem behandelnden Arzt und den
Angehorigen erstellt wird, kann festgelegt werden, wie die erkrankte Person seine
medizinischen Behandlung am Lebensende wunscht. Das setzt eine ehrliche
Auseinandersetzung mit den eigenen Vorstellungen uber das Lebensende und ein offenes und
umfassendes Beratungsgesprach seitens des behandelnden Arztes voraus.
Mit einer Vorsorgevollmacht und/oder einer Betreuungsverfiigung konnen Menschen mit ALS
rechtzeitig bestimmen, wer sich um ihre Angelegenheiten kiimmern soll, wenn sie selbst nicht
mehr dazu in der Lage sind.

 Pflegebediirftigkeit und letzte Lebensphase
Die Amyotrophe Lateralsklerose fiihrt durch fortschreitende Muskellahmung zu
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Pflegebedurftigkeit. Menschen mit ALS konnen zahlreiche Leistungen der Pflegeversicherung
in Anspruch nehmen. Am Lebensende kann die Palliativversorgung die Betroffenen und deren
Angehorige sowohl zu Hause als auch im Hospiz oder im Rahmen einer spezialisierten

ambulanten Palliativversorgung in der Sterbebegleitung unterstiitzen.

Wer hilft weiter?

e Hilfe fur Ihre spezifische Situation finden Sie bei den Beratungs- und
Unterstiitzungsangeboten der Deutschen Gesellschaft fiir Muskelkranke e.V. (DGM) unter
www.dgm.org > Beratung & Unterstiitzung > Uberblick. Die vertrauliche Beratung ist fiir
Mitglieder kostenfrei, Nichtmitglieder konnen das kostenlose Beratungsangebot bis zu drei
Mal in Anspruch nehmen.

 Informationen, Beratung und Unterstiitzung finden Sie auch bei den von Betroffenen
gegriundeten Vereinen

o www.als-mobil.de

o www.diagnose-als.de

Verwandte Links

Amyotrophe Lateralsklerose (ALS)

ALS > Behandlung

ALS > Finanzielle Hilfen

ALS > Hilfsmittel

ALS > Schwerbehinderung
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