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Temaer for forelesningen

• Litt om ALS

• ALS-teamet, fastlegen og andre hjelpere

• Palliasjon ved ALS 



Hva er ALS?

• Degenerasjon av motoriske nevroner 
– Øvre motornevron: Parese, spastisitet, finmotorikk ↓

– Nedre motornevron: Parese, atrofi, fasciculasjoner

• Frontotemporallapps-degenerasjon

– Frontotemporallappsdemens hos 10-15 %

– Kognitive/atferdsendringer hos halvparten?

– Pseudobulbær affektforstyrrelse

• Sensorikk, autonome nervesystem intakt*



ALS – forekomst

• Levetidsrisiko: Ca. 1/400    ♂ > ♀

• Insidens: 2-3 nye tilfeller per 100.000 per år

– Økende? Bedre diagnostikk, eldre befolkning?

• Prevalens: 4-7 (?) per 100.000

– Tidligere diagnose, lengre levetid (PEG, NIV)

• Oslo (670.000 innb.):

– 15-20 nye tilfeller per år

– 25-50 lever med ALS i Oslo

ALS-teamet Ullevål: 
70 pasienter årlig



Årsaksforhold

• Ukjent årsak, dårlig forståtte mekanismer

• Risikofaktorer

– Alder og genetikk

– Lav BMI? Kontaktidrett? Røyking? Tungmetaller?

• Excito-toksisitet?

– Intracellulær calcium overload?

– Spare musklene? 

– Riluzol? (relatert til glutamat-metabolismen)



ALS og genetikk

• ALS oftest sporadisk (sALS)

• 5-10 % er familiær ALS (fALS)

– Autosomal dominant arvegang

• Vanligste gener:

– C9orf72 (35 % av fALS, 5 % av sALS)

• Yngre, mer aggressiv, mer frontotemporal-demens

– SOD1 (15 % av fALS, 1 % av sALS)

– Andre – og ukjente! 



Forløpsformer av ALS (stilisert)

Bulbær affeksjon 
(dysartri, dysfagi, 

facialisparese, 
luftveier)

Spinal affeksjon 
(ekstremiteter, 

aksial muskulatur, 
diagfragma)

Øvre motornevron
Pseudobulbær

parese
Primær lateral 

sklerose

Nedre motornevron Bulbær parese
Progressiv 

muskelatrofi



Formidling av diagnosen ALS

• ALS = «dødsdom»

• Varsom med å «lufte» diagnosen

• Kan si «motornevronsykdom» / MND

• Aldri formidle over tlf., i brev, i forbifarten

• Ullevål: Pasienten legges inn, pårørende 
skal være med, helst ikke på en fredag

• Oppfølging etter diagnosen – ALS-teamet



ALS-teamet

• Tverrfaglig team dedikert ALS-diagnosen

• I prinsippet hver 3. mnd. (men etter behov)

• 60 minutter hos teamet, 60 min. hos legen

• Koordinator tilgjengelig dagtid (94803479)

• Koordinerer med bydelens tverrfaglige team

• Ofte hjemmebesøk hos alvorlig syke ALS-pas.

• Fastlegen er velkommen!



• Sykepleier (pleie, trykksår, PEG)

• Fysioterapeut (treningsråd, unngå uhensiktsmessig 
kompensasjon, hjelpemidler/ortoser, lungefysio)

• Ergoterapeut (hjelpemidler, tilrettelegging av 
hjemmet, kommunikasjonshjelp)

• Sosionom (trygderettigheter, stønadsordninger)

• Klinisk ernæringsfysiolog (holde vekta oppe, 
ernæringsdrikker, PEG-innleggelse, sondemat)

• Psykiatrisk sykepleier (støttesamtaler, informasjon 
av barn/pårørende, etterlattesamtaler)

• Ortopeditekniker (ortoser, nakkestøtte)



Fastlegens oppgaver 

1. Mistenke diagnosen, henvise til spesialist

2. Helst: Følge opp pasienten etter diagnosen

• Hva med de pårørende?

3. Helst: Delta på møter hos ALS-teamet

4. Hjelp til trygdeytelser/arbeidsgiver mv.

5. Samhandle med hjemmesykepleien 

6. Terminalfasen – «Sistehjelpsskrin»



ALS – forløp og prognose

• Ikke alle utvikler «full» ALS i sin levetid

• Stor variasjon i overlevelse

– Median overlevelse fra onset 20-48 mndr.

– 30 % lever > 5 år, 10-20 % lever > 10 år 

– Høy alder og bulbær start -> kortere levetid

– Ventilasjonsstøtte forlenger levetiden (NIV-TIV)

– Hjemmerespirator < 10 % (kun unntaksvis)

– ALSFRS-R score måler funksjonsfallet



ALS functional rating score – revised

Vanligste verktøy i 
ALS-studier

ALS-spesifikk

Kvantitativ måling av 
ADL-ferdigheter

12 items

Max. Score 48/48

Stor inter- og intra-
rater variasjon (?)



Alvorlig og uforutsigbar 
sykdom; foreløpig lite 
utfall, men tegn til rask 
progresjon og mulighet 
for snarlig forverring. Må 
evalueres raskt; hele 
kommunens team må 
forberede seg på innsats.

Meget alvorlig sykdom; 
stort funksjonstap alt ved 
diagnosetidspunktet, rask 

progresjonstakt. Må 
prioriteres høyt av 

kommunens team; hele 
teamet må på banen med 

en gang. 

Ikke så alvorlig situasjon; 
foreløpig 
beskjedne/begrensede 
utfall, langsom utvikling, 
ikke så stort behov for 
kommunal innsats. Kan 
være nok at koordinator 
starter planleggingen. 

Alvorlig sykdom; allerede 
store og udekkede behov 
på diagnosetidspunktet, 
selv om utviklingen går 
langsomt. Hele 
kommunens team må på 
banen, men man har litt 
tid på seg til å organisere 
det. 

Progresjonstakt

Funksjonstap

Klassifisering av 
alvorlighet/hastegrad 
når diagnosen ALS 
stilles. 

Alvorlig funksjonstap:
- Bulbære symptomer
- Bibrachial affeksjon
- Gangfunksjon?
- ALSFRS-R score?
- Spirometri/NIV
- Annet?

Progresjonstakt:
- Tid fra onset til 

diagnose?
- ALS-teamets 

erfaringsbaserte 
vurdering?

- Tidlig stort vekttap
- FTLD/PPA ved onset
- Annet?



Medisinske tiltak ved ALS

• Legemidler (riluzol, deltakelse i kliniske 
studier)

• Gastrostomi (PEG)

• Ventilasjonsstøtte

– Maskebasert/non-invasiv (BiPAP, NIV)

– Trakeostomibasert (TIV, «hjemmerespirator»)



Perkutan gastroskopisk enterostomi

• PEG

– Sikrer tilførsel av væske/næring/medikamenter

– Sparer tidsbruk til næringsinntak

• Indikasjon for PEG:

– Vekttap 5-10-15 % av utgangsvekt

– Lang tid på matinntak, hyppige aspirasjoner

• Innlegges nevr.avd. 4-5 dager

• Livsforlengende – kan avslås eller seponeres



Non-invasiv ventilasjonsstøtte (NIV)

• BiPAP – vanskelig ved bulbærparese

• Forlenger levetid med flere mndr.

• Indisert ved sympatomatisk nattlig hypovent.

– Morgenhodepine, trøtthet, sovner dagtid

– Nattlig BiPAP

• Typisk økende behov på dagtid → «respirator»

• Krevende avslutning



«Hjemmerespirator»

• Tracheostomibasert invasiv ventilasjon (TIV)

– Pga. akutt ventilasjonssvikt uten kjent diagnose

– Akutt ventilasjonssvikt hos ALS-pasient, uavklart

– Elektivt etter pasientens ønske

• Utbredt skepsis mot TIV-ALS hos fagfolk

• Ofte dårlig livskvalitet – særlig for pårørende

• Kostnader > 5 millioner kr/år





Holmøy T et al., Tidsskr Nor Legeforen 2009;127:628-31



Suicidalitet ved ALS

• Trolig økt suicidalrisiko

• Typiske brukere av dødshjelp der hvor tillatt

• Krevende å håndtere for lege/pleiere

• Forslag til håndtering:

1. Love å respektere behandlingsbegrensning

2. Selvmord skadelig for pårørende, pleiere

3. Seponering av PEG/NIV gir pasienten kontroll

4. Love å gi god palliasjon





Palliasjon ved ALS

• Mye er likt (som annen palliasjon)

– Problemet er tilgang til palliasjon

– Geografiske variasjoner (eksempel AHUS)

• Noe er annerledes

– Tidsforløp – langsomt progressivt, marginale

– Funksjonssvikt (lammelser, svelgvansker)

– Kommunikasjon (dysartri – anartri – øyestyrt)

– Kognitiv-/atferdsendring (15-50 %)



Kognitiv-/atferdsendring ved ALS

• Ca. 15 % får frontallappsdemens
– Eksekutive vansker (planlegging, vurdering, gjennomføring)

– Språkvansker (afasi, forståelse)

– Impulskontroll – disinhibisjon, aggressivitet

– Empati, samarbeid

– Apati

• 50 % får ALS-relatert kognitiv-/atferdsendring

• Vanskelig å teste, fastslå
– ECAS scoringsverktøy

– Pårørende



Symptomatisk behandling

• Spytt/slim/sikling (vanskelig å behandle)

– Sarotex 10-30 mg, evt. Scopoderm plaster

– Botox-injeksjon i spyttkjertler (ALS-team, ØNH)

– Stråling av spyttkjertler)

• Spastisitet
– Tøying, gjennombevegelse (fysio, assistenter, pårørende)

– Baklofen (svekker muskelkraft også)

• Pseudobulbær affektforstyrrelse

– Sarotex eller Cipramil

• Smerter!



Terminalfasen

Tre scenarier:

• Gradvis CO2-narkose – fredelig, forutsigbart

• Aspirasjonspneumoni(er) som ikke 
antibiotikabehandles – subakutt, dager

– Vanligere hos pasienter med NIV

• Akutte kriser – dramatisk, skremmende

– Slimpropper, ufrie luftveier



Dødsomsorg ved ALS

• Planlegging vs. fornekting

– Pasienter/pårørende opptatt av kur, håp

• Trygghet for pasient og pårørende

– Hjemmedød vs. død på sykehjem, sykehus

• Involvering av hj.spl., BPA-assistenter

• Retningslinjer for HLR-, respirator-, AB-

• Plan A, plan B, plan C



Hjemmedød ved ALS

• Mange pasienter ønsker det – initialt

• Pårørende ofte engstelige, overveldet

• Ufaglærte BPA-assistenter, høy turnover

• Fastleger ofte lite involverte

• Mangler sykehusbasert ambulant palliasjon

• Økende risiko for akutte kriser (respirasjon)

• Kan føles utrygt – trenger Plan C (sykehus)

Marit Fonn/Sykepleien 2015





Etter døden

• Veiledning til etterlatte – praktiske 
utfordringer

• Etterlatte-samtale hos ALS-teamet 4-6 uker

• Mikro-intervensjon 4-6 mndr.

• Barn av ALS-pasienter – genetisk veiledning

• Mange traumatiserte pårørende – tilbud?


