KAZUISTIKA

Amyotroficka lateralni skleréza v zafizeni
paliativni hospicové péce — kazuistika

Amyotrophic Lateral Sclerosis in a Palliative Hospice Care
Setting — a Case Report

Souhrn

Autoli prezentuji pfipad 41letého pacienta s diagnézou amyotrofické laterdini sklerdzy,
ktery odmitl moznost provedeni perkutdnni endoskopické gastrostomie a fizené ventilace
a rozhodl se pro paliativni hospicovou péci. Je popsan paliativni terapeuticky postup, ktery
vyznamné snizil utrpeni nemocného a umoznil mu duistojné zemfit v kruhu jeho nejblizsich.

Abstract

The authors present a case of 41-year old male with amyotrophic lateral sclerosis who re-
fused percutaneous endoscopic gastrostomy and mechanical ventilation and decided for
palliative care in a hospice. The paper describes palliative therapeutic approach that reduces
patient suffering and enables him to die peacefully sharing his last days with his family.
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Uvod

Péce o nemocného s diagnézou amyotro-
fické lateralni sklerézy (ALS) vyZzaduje multi-
disciplinarni pristup. Kvalitu zivota v pokro-
cilé fazi choroby zvysuje komplexni paliativni
péce, kterou nabizeji 10zkové hospice.

Kazuistika
Do Hospice na Svatém Kopecku byl pfi-
jat 41lety nemocny, u kterého byla pred

2,5 rokem stanovena diagnéza amyo-
trofické lateraIni sklerézy. V osobni ana-
mnéze nebyla kromé operace hiatové
hernie pred deseti lety zjisténa zadna za-
vazna onemocnéni. Otec nemocného ze-
mrel v 50 letech véku na komplikace ate-
rosklerézy. Matka, dvé sestry i dvé déti
nemocného byly zdravé. Nemocny prosel
podrobnym vysetfenim na klinickych pra-
covistich, kterd uvedenou diagnézu po-

tvrdila. Po sezndmeni s diagnézou a pro-
gndézou se rozhodl zcela jednoznacné
a nepochybné k paliativnimu lé¢ebnému
postupu. Jiz pfedem zamitl budouci moz-
nost provedeni perkutanni endoskopické
gastrostomie, tracheostomie a fizené ven-
tilace. Tyto skutecnosti byly uvedeny i ve
zdravotni dokumentaci nemocného.

Do hospice byl pfijat s témér Uplnou
kvadruplegii, dysartrii a poc¢inajici dysfagif,
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zatim v3ak bez klidové dusnosti. Pfi pfijeti
potvrdil své rozhodnuti pro paliativni hos-
picovou pédi, s ¢imz vyslovila naprosto pre-
svédcivy souhlas také jeho matka a sestry.
Nemocnému byla poskytnuta komplexni
paliativni hospicova péce na jednoltzko-
vém pokoji. Samoziejmosti bylo poskyto-
vani empatické oSetfovatelské péce kom-
petentnimi zdravotnickymi pracovniky,
predevsim kvalifikovanymi vieobecnymi
sestrami s dostatecnymi praktickymi zku-
Senostmi v paliativni hospicové péci. Na-
v3tévy rodinnych pfislusnik( nebyly ca-
sové omezeny a jednomu z pfibuznych
byl umoZnén nepretrzity pobyt na pfi-
stylce. Béhem hospitalizace, kterd trvala
tfi mésice, dosdlo k prohloubeni dysar-
trie i dysfagie. Perordlni podavani stravy
bylo provadéno ve flexi kr¢ni patefe, coz
usnadriovalo polykaci akt a snizovalo ri-
ziko aspirace. Byla podavana anxiolytika
a antidepresiva, nemocny byl v kontrastu
ke svému zdravotnimu stavu psychicky
dobre komponovan. V zavéru hospitali-
zace doslo pres podavani mukolytik k re-
tenci sekretu v dychacich cestach s opa-
kovanymi stavy dudnosti, které byly vzdy
promptné zvladany aplikaci diazepamu ve
formé urcené k rektalnimu podani. V po-
slednich 13 dnech Zivota byl cestou line-
arniho davkovace kontinualné podkozné
podavan morfin v dévce 30-60 mg pro
die. Dechova insuficience probihala ze
strany nemocného bez vyrazné nepfi-
jemnych subjektivnich pocitd a plano-
vané kontinudlni podavani midazolamu
nemuselo byt vibec zahdjeno. Pres po-
mérné maly peroralni pfijem tekutin opa-
kované odmitl zavedeni nazogastrické
sondy. Hydratace byla zajisténa nitrozilné
anebo podkozné podédvanymi infuznimi
roztoky [1]. Nabizenou duchovni sluzbu
nemocny odmitl, coZ bylo pIné respekto-
vano. Poskytnuta byla psychologicka pod-
pora. Posuzovani jeho emoc¢niho stavu
vyzadovalo jistou zku3enost lékare i v3e-
obecné sestry. Clenové pecujiciho tymu
byli opakované upozornovani na sku-
teCnost, Ze mimika nemocného nemusi
vzhledem k projeviim spasticity s jeho
psychickym stavem korespondovat. Cin-
nost oSetfovatelského tymu byla koordi-
novana vieobecnou sestrou a sméfovala
k aktivnimu vyhledavani aktualnich po-
tfeb pacienta a jejich uspokojovani.

Po tfimési¢nim pobytu v hospici ne-
mocny svému onemocnéni podlehl.
Umrti probéhlo klidn&. Prabéh hospitali-

zace ohodnotila rodina nemocného velmi
kladné.

Diskuze

Pficinou smrti u nemocnych s diagné-
zou amyotrofické lateraIni sklerézy je ve
vyrazné pfevazném poctu respiracni se-
Ihdni [2], méné casto nemocny zmira
zcela nahle napfiklad ve spanku. V ze-
se v pficinach smrti objevuje hned za re-
spira¢ni insuficienci porucha vyzivy [3].

Od stanoveni diagnézy dochéazi ke
vzniku chronické hypoventilace do
12 mésica asi u poloviny nemocnych [4].
Provedeni tracheostomie a zahajeni me-
chanické plicni ventilace je moznosti volby
a rozhoduji se pro ni castéji mladsi ne-
mocni [5].

Dle nékterych autorl [6] pfinasi neinva-
zivni ventilace u nemocnych s diagnézou
ALS zvySeni kvality Zivota, ale subjektivni
prozZivani nemoci byva vyznamné ovliv-
néno fadou daldich faktorl, a to v nepo-
sledni fadé podavanou medikaci, jejichz
vhodnd kombinace snizi dyskomfort ne-
mocného. Z tohoto pohledu je nutné za-
véry podobnych studii hodnotit velmi
obezfetné. U vétsiny nemocnych se ani
v zemich s vysokym socioekonomickym
statusem arteficidlni ventilace nezaha-
juje [7]. Postoj nemocného k jiz zapocaté
umélé ventilaci se maze v prabéhu ¢asu
zménit a vyustit i v jeji odmitnutf [8].

Poruchy vyZivy Ize efektivné fesit pro-
vedenim perkutdnni endoskopické gas-
trostomie [9], ale individudIni pfistup
k nemocnym je nutné respektovat vzdy.

Moznost provedeni perkutanni endo-
skopické gastrostomie, tracheostomie
a podpUrné ventilace musi byt s nemoc-
nym prodiskutovana dfive, nez se pro-
jevi vyraznéjsi polykaci ¢i dechové obtize.
Nemocného je nezbytné poucit o alter-
nativni moznosti paliativni [é¢by spoci-
vajici ve farmakologickém tlumeni pfi-
padné dusnosti, zvladani bolestivych
stavl a také negativnich psychickych pro-
jevl. Rozhodnuti nemocného pro palia-
tivni péci s vyloucenim podplrné venti-
lace je tfeba zaznamenat do zdravotni
dokumentace. Osobni kontakt neurologa
a lékare poskytujictho péci v hospici je
velmi zadouci. Cilem je nejen sjednoceni
postojl k provadéné |écbé a zplsobu in-
formovéani nemocného a jeho rodiny, ale
také vysvétleni moznosti navrhované pa-
liativni péce.

Do hospice pfichdzi nemocny v dobé,
kdy je pro paliativni postup rozhodnut,
coz stvrzuje svym podpisem (pokud je
podpisu schopen) ve formuléfi Zadosti
o pfijeti do hospice. Pfi neschopnosti
podpisu je souhlas nemocného ovéren
dle platnych zdkonnych norem pracov-
nikem soudu. Udaj o rozhodnuti nemoc-
ného k paliativnimu lé¢ebnému postupu
uvadime rovnéZ do pfijmové lékarské
zpravy. Uvedeny postup vsak nemocného
nezbavuje prava rozhodnout se v dalsim
pribéhu choroby jinak a pfistoupit na
provedeni perkutdnni gastrostomie, tra-
cheostomie anebo zavedeni podpUrné
ventilace.

K rozhodnuti ndmi lé¢eného nemoc-
ného odmitnout pfi zhorseni zdravot-
niho stavu provedeni PEG, tracheostomie
a zahdjeni podplrné ventilace pfispéla
jeho zkusenost s velmi podobnou situaci
v misté bydlisté, kdy byl svédkem prolon-
govaného utrpeni nemocného s identic-
kou diagndzou, ktery byl dlouhodobé na-
pojen na fizenou ventilaci.

Cilem paliativni hospicové péce je po-
skytnout komplexni sluzbu po strance bio-
logické, psychologické, socialni a spiritu-
alni. Soucasti tohoto procesu je i podpora
rodiny nemocného. Soucinnost pfistupu
lékare, vseobecnych sester a ostatnich ne-
lékarskych pracovnikd je velmi zadouci.

Zadost o eutanazii anebo asistované
suicidium se objevuje v zavislosti na mo-
ralnim a pravnim povédomi konkrétniho
statu. Nikoho neprekvapi, Ze v Nizozem-
sku voli tuto moznost asi kazdy péty ne-
mocny [10], zatimco napfiklad v Né-
mecku, kde jsou tyto postupy nezakonné,
by se k tomuto rozhodlo nemocnych ne-
pomérné méné [11].

Farmakologickd sedace u nemocnych
v pokrocilych stadiich ALS je na rozdil
od termindlnich fazi onkologickych cho-
rob Iékafi nahlizena nejednotné. Témér
vdichni lékafi se stavi kladné k podavani
sedativ u nemocnych s diagnézou gene-
ralizovaného karcinomu, ale u diagnézy
ALS tuto metodu poklada za spravnou jen
kazdy druhy [12]. Obecné je v3ak dosa-
hovéno konsenzu, Ze farmakologickd se-
dace neni totoznd s eutanazif.

Dramaticky pribéh zavéru Zivota neni
zdaleka nezbytny a vyvazend farmakote-
rapie umoznuje klidny odchod ze Zivota,
a to dokonce v domacim prostredi [11].

Paliativni hospicovd péce v I0zkovém
hospici pfinasi nemocnému a jeho ro-
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diné vSestrannou podporu. Naplfiuje po-
Zadavky individualizované, aktivni a em-
patické péce zamérené na vyhledavani
a uspokojovani potfeb. Nami prove-
deny paliativni [éCebny postup je ve svété
obecné pfijiman a nelze jej ztotoZfovat
s eutanazif [13,14]. Je potésitelnou sku-
tecnosti, Ze se obdobny trend zacina pro-
sazovat i v naSem zdravotnictvi [15]. Po-
klddédme za nutné a prospésné tento vyvoj
podporovat.

Zaver

Amyotrofickd laterdini skleréza stale zG-
stava fatdlnim onemocnénim s naprosto
neuspokojivymi terapeutickymi vysledky.
Nemocny musi byt zavcas informovén
0 budoucich moZnostech provedeni per-
kutanni endoskopické gastrostomie, tra-
cheostomie a zahdjeni fizené ventilace.
V pfipadé, Ze se nemocny rozhodne pro
paliativni 1é¢ebny postup, ktery je zalozen
na dobfe nastavené farmakoterapii, soci-
alni, psychologické a pfipadné spiritudlni
podpore za pritomnosti rodiny, Ize v 10Z-
kovém hospici zajistit dUstojné proZiti za-

véru Zivota. Paliativni léCebny postup neni
identicky s eutanazii.
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