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Nationellt system
for kunskapsstyrning
Halso- och sjukvard

Tva nationella kunskapsstod

1. Personcentrerat och sammanhallet vardforlopp ALS
* Vilka atgarder och nér, inklusive uppfoljning och indikatorer

2. Kliniskt kunskapsstod ALS — handlaggning vid andningspaverkan

* Rekommendationer kring screening, behandling och beslut relaterat till
andning.

Framtagna av 31 personer fran samtliga sjukvardsregioner, flera professioner och
tva patientrepresentanter
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Vad vill du gora idag?

Kunskapsstod ger praktisk vagledning i det kliniska
arbetet och stod i vardmotet. Biblioteksservice ger

- tillgang till vetenskapliga publikationer och stod i
informationssokning.
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Tidsmal fran remiss till uppfoljning

Tidpunkt

<9 veckor fran skickad remiss Diagnosbesked och riluzol

Inom 1 vecka efter diagnos Kontakt med ansvarig neurolog eller sjukskoterska
Inom 4 veckor efter diagnos Fysiskt aterbesok till Iakare eller sjukskoterska
Inom 1 manad efter diagnos Kontakt med arbetsterapeut och fysioterapeut

Inom 2 manader efter diagnos Andningsscreening, tidigare vid symtom

Inom 3 manader efter diagnos Diskussion om genetisk testning med alla

Samtal om gastrostomi, ventilation och HLR borjar tidigt
Dokumenterad installning inom 12 manader.



Diagnosbesked —vad bor inga?

Ge diagnosbesked inom 9 veckor fran att remissen till neurolog skickades.

Samtalet Insatser vid diagnos Planerad uppfoljning
Efter diagnosbeskedet

Utga fran Socialstyrelsens Satt in riluzol. Erbjud : ] k

stod for samtal vid symtomlindring vid behov. nom 1vecka

allvarlig sjukdom. Kontakt med ansvarig
Koppla in ALS-teamet. neurolog eller sjukskoterska.

Erbjud aktivt stod I 4 k

till narstéende. Skriv intyg for nom 4 veckor
tandvardsstod. Bedom Fysiskt aterbesok hos lakare

behov av andra intyg. eller sjukskoterska.



Genetisk testning

Publicerat vardforlopp Foreslagen andring *

* Genetisk testning diskuteras med alla patienter. * Genetisk testning erbjuds alla patienter

* Senast 3 manader efter diagnosbesked. » * | nara anslutning till diagnosbesked

* Om patienten tackar ja till genetisk testning:
utfor DNA-analys som minst omfattar C9orf72
och SOD1.

* Resultatet kan ha betydelse for
* fenotyp
* prognos
» orsaksforklaringar
* riktad behandling
* genetisk vagledning och information till familjen.

* efter NT-radets nya rekommendation om tofersen



ALS-teamet

Samordnad teamvard ger
langre overlevnad och battre
livskvalitet.

« Aterbesok ungefar var tredje

manad, tatare vid snabb
forsamring.

* Behoven andras hela tiden -
teamet ska ligga steget fore.
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Vid varje aterbesok — systematisk uppfoljning och

vardplanering

Vad har forandrats?

Funktion och symtom

Vad behover vi gora nu?

ALSFRS-R, symtomlindring och hjalpmedelsbehov

Andning och hosta

Efterfraga nattliga symtom och folj screening

Svaljning, maltider och vikt

Folj viktutveckling och behov av nutritionsstod

Tal och kommunikation

Bedom talpaverkan, remittera tidigt

Kognition och beteende

Bedom paverkan. Identifiera stodbehov

Psykosocialt stod

Erbjud stod till patient och narstaende.

Patientens mal och vardval

Uppdatera planen tillsammans med patienten

Forslagsvis neurologbesok var 3:e manad. Ovriga ALS-teamkontakter efter behov.




Kognition och Psykosocialt stod och

beteende sexuell halsa

* Screening Till bade patient och narstadende.

* Efterindividuell bedomning. Exempelvis :

* Under utredning eller inom tre manader .
efter diagnos.

* ECAS (Edinburgh Cognitive and
Behavioural ALS Screen)

Forstaelse kring sjukdomen
e forandringar irelationer och familjeroller
* sexuell halsa och reproduktion

. L . e ekonomi
* Ge psykosocialt stod till patienten,

narstaende, personliga assistenter

Vid misstankt angest eller depression

* Centralt vid beslut om exempelvis © screena

gastrostomisond och NIV * erbjud insatser och eventuell

farmakologisk behandling

Finns barn som narstaende?




Rorelseapparaten

Tal och kommunikation

 Kontakt med AT och FT senastinom 1
manad efter diagnos.

» Kartlagg boendemiljon tidigt.
* Bedom behovet av hjalpmedel.

e Stotta i att prioritera bland
vardagsaktiviteter.

Informera tidigt om kommunikations-
hjalpmedel och olika styrsatt.

Erbjud utprovning i god tid.

Informera om rost- och meddelande-
lagring och personlig talsyntes.

Introducera enkla hjalpmedel for
kommunikation




Nutrition, svaljsvarigheter och gastrostomi

Notera forandringar Gemensam plan

* Sjunkande vikt * Logoped- och dietistbedomning

« Maltider som tar langre tid eller * Tidigt samtal om gastrostomi
kraver mer anstrangning utifran nytta, risker och 6nskemal

« Svaljsvarigheter och otillrackligt * Bedom andningen infor ingrepp
intag av mat eller vatska och samordna atgarderna

 Munhalsa

Arbeta proaktivt: Planeringen behover borja innan situationen blir akut



Andning och slemansamling

De flesta ALS-patienter far besvar med andning:
o Tidigt: morgonhuvudvark, stord nattsomn, dagtrotthet.
o Senare: dyspné, ortopné, nedsatt hostkraft, segt slem.

Screena tidigt och aterkommande

» Vid symtom - inom 2 veckor.

» Inga symtom - senast 2 manader efter diagnos.
» Upprepa screening ungefar var 3:e manad.

Screening utfors med
O spirometri
o hostflode (PCF eller PEF)

o blodprov: koldioxid och/eller standardbikarbonat — vid avvikande varde eller om patienten
inte kan medverka.




Nar ska patienten remitteras till
andningsenhet?

Ett kriterium racker for remiss.

Spirometri (FVC/VC) < 80 % av referensvardet vid andningssymtom
<50 % av referensvardet oavsett symtom

Host-/utandningsflode PCF eller PEF <270 L/min
Blodprov Forhojt bikarbonat eller koldioxid i blod

Matning ej mojlig Spirometri eller matning av PCF/PEF kan inte genomforas

Vid akut andningsforsamring behovs akut bedomning.



NIV ar forstahandsval vid
underventilation

* Evidens i RCT for battre livskvalitet och
overlevnad

* Komplikationer: aerofagi samt tryck eller skav
* Individuellt anpassad behandling

* Tatare uppféljning vid snabb progression, bulbara
symtom eller bristande effekt

* Vid svag hosta eller sekretstagnation: dvervag
sekretmobilisering och hostmaskin



Samtal om livsuppehallande atgarder med
patient och narstaende

Patientens mal och onskemal

Vad ar viktigast nu?

Vilka behandlingar vill patienten diskutera?
Medicinska bedomningar och beslut

Gastrostomi, NIV, invasiv ventilation och HLR
Dokumenteras tydligt.

Aterkommande
samtal

Plan vid forsamring
Aktuellt stod och kontaktvagar.

# Planen behover vara tillganglig och omprovas nar situationen andras.



Specialiserad palliativ vard och livets
slutskede

« Overvag tidig kontakt med specialiserad palliativ
vard vid exempelvis:

* shabb sjukdomsprogress
* komplex symtombild
 svar kognitiv paverkan
* minderariga barn som narstaende.
* avslut av livsuppehallande behandling.
* Genomfor brytpunktssamtal nar vardens fokus

overgar fran livsforlangande till symtomlindrande
insatser.

* Organdonation kan vara mojlig vid livsuppehallande
ventilatorbehandling dygnet runt.




Indikatorer for uppfoljning

Processmatt Resultatmatt

* Andel patienter som far diagnosbesked inom 9 « Overlevnadstid fér patienter med ALS fran
veckor fran det att remissen skickades.* diagnos.*

* Andel patienter som har tillgang till specialiserad * Sjalvskattad patientnojdhet.*

el Veliel U INEED SNl S/, * Antal akuta inskrivningar vid sjukhus per patient

» Andel patienter som genomgar screening av och ar.
andningsfunktionen inom 2 manader efter diagnos.

* Andel patienter med dokumenterad installning till
gastrostomisond, NIV, IV, och HLR inom 12
manader efter diagnos.

* HOg prioritet

Rapportera i kvalitetsregister:
 ALS/MND-registret — samtliga patienter

Palliativregistret — samtliga dodsfall

* Swedevox - vissa andningsvariabler




Sammanfattning
1 Tidig diagnos och kontinuitet

Snabb kontakt, ansvarig neurolog och sjukskoterska.

9 Atgérder innan behovet blir akut

Andning, nutrition, kommunikation och hjalpmedel.

3 Patientens mal och en gemensam plan

Aterkommande samtal, dokumentation och
samordning.

Malet ar ratt insatser i ratt tid.




Tack!

ulf.klappe@regionstockholm.se



