Obecna organizace péce o ALS
pacienty a pfistup k feseni
jednotlivych symptom(

a komorbidit

Recentni doporuceni EAN (Van Damme
et al., 2024) v tomto sméru modifikuje starsi
NICE guidelines (National Institute for Health
and Care Excelence) (NICE, 2019) a poskytuji
silné doporuéeni pro poskytovani specializo-
vané multidisciplindrni péce o ALS pacienty.
Multidisciplinarni péce by méla byt poskyto-
véna tymem zdravotnikd specializovanych na
péci o ALS pacienty, zahrnujicim neurologa,
plicniho |ékare, nutri¢niho specialistu, fyzio-
terapeuta, rehabilita¢niho lékare, klinického
psychologa ¢i neuropsychologa, logopeda,
paliativniho |ékafe a specializované sestry.
Soucasti tymu ma byt také socialni pracovnik
a optimalné také personal zajistujici domaci
ndvstévy pacientd. Je doporuceno zajistit kom-
plexnizhodnoceni zdravotniho stavu a potieb
pacienta multidisciplindrnim tymem kazdych
3-6 mésicd v zavislosti na rychlosti progrese
onemocnéni. Pacientlim, ktefi jiz nemohou
navstévovat zdravotnické zafizeni, by méla
byt péce poskytovéna formou domécich na-
vstév.V obou pfipadech by navstévy mély byt
predem planovany. Multidisciplindrni péce by
méla zahrnovat zhodnoceni a management
Sirokého spektra oblasti, které mohou byt u pa-
cientl s ALS naruseny (hmotnost, pfijem teku-
tin a tuhé stravy, polykani, slabost ¢i ztuhlost
sval(l, kiece, mobilita pacienta, schopnost pro-
vadéni béznych dennich ¢&innosti, slinéni, fe¢
a komunikacni schopnosti, respira¢ni funkce
vcetné Ucinnosti kasle, bolest, dalsi symptomy,
napf. zacpa, kognitivni funkce, chovéni, otazky
terminalni péce, potfeba informaci a podpo-
ry ze strany pacienta a/nebo jeho pecujicich
osob, socialni potfeby pacienta a/nebo jeho
pecujicich). Souc¢asti multidisciplindrni péce ma
byt také pravidelné hodnoceni $kély ALSFRS-R
umoziujici souhrnné hodnoceni funkéniho
stavu pacienta.

Konkrétni doporuceni k managementu
jednotlivych zdravotnich problémd a symp-
tomd, jejichz feseni je u pacientl s ALS dopo-
ruceno, shrnuje tabulka 4. Soucasti multidisci-
plindrni péce je také psychickd a emocionalni
podpora pacientt a jejich blizkych. S pacienty
by méla byt pravidelné diskutovéna otdzka
porozuméni jejich onemocnénia jeho vlivu na
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béZné denni aktivity, problematika pfijeti a vy-
rovnani se s diagnézou ALS a jeho prognézou,
téma schopnosti pokracovat v praci a dalSich
béznych aktivitach, otazka prizpisobeni pa-
cientll zménam v jejich zZivotech a vyvoji se-
bevnimani a zmén jejich Zivotnich roli v ro-
dinném i pracovnim prostfedi, problematika
vlivu onemocnéni na sexualitu a intimitu,
téma vlivu onemocnéni na blizké pacien-
tl ¢i jejich pecovatele a v neposledni fadé
otazka schopnosti a ochoty pecujicich osob
zajistit péci o pacienty v¢. pfipadné obsluhy
doporucenych pomtcek. V rdmci této disku-
ze by pacientdim i jejich pecovateldim méla
byt poskytnuta také informace o moznych
zdrojich psychické a emociondlni podpory v¢.
pacientskych organizaci, pacientskych skupin
na socialnich sitich a dalSich on-line diskuz-
nich férech, a také o odleh¢ovacich sluzbach.
V pfipadé potieby je vhodné pacientliim a/
nebo jejich blizkym zajistit psychologickou
pécia/nebo pomoc v ramci socidlnich sluzeb.
Soucasti psychologické a emocionalni péce je
také feseni Uzkosti a/nebo deprese.

Specifickou problematikou je pak ¢asta ko-
incidence ALS s kognitivni dysfunkci, a to v 3i-
rokém spektru od mirného deficitu v nékte-
rych kognitivnich ¢i behavioralnich funkcich
po plné vyjadrenou FTD. Frontotemporalni
demence je m.j. nepfiznivym prognostickym
faktorem u onemocnéni z ALS/FTD spektra.
Je proto doporuceno po téchto poruchach
aktivné patrat a nabidnout jejich testovani
pacientlim jiz v ¢asnych stadiich onemocné-
ni. Optimalni je hodnoceni téchto funkci kli-
nickym psychologem ¢i neuropsychologem,
v pfipadé jejich nedostupnosti pak ev. jinym
certifikovanym ¢lenem multidisciplinarniho
tymu. K hodnoceni kognitivnich funkci lze vy-
uzit obecné nastroje pro kognitivni testovani
(napt. Addenbrooksky kognitivni test). V po-
slednich 10 letech v3ak byly vytvoreny i spe-
cifické standardizované nastroje umoznujici
cilenou diagnostiku kognitivnich ¢i behavio-
ralnich poruch u ALS pacient(. Jedna se pre-
devsim o dotaznik ECAS (Edinburgh Cognitive
and Behavioural ALS Screen) (Abrahams et al.,
2014). Vysetfeni je vhodné opakovat pfiblizné
kazdych 4-6 mésicG. Doporuceno je i testo-
vani presymptomatickych nosi¢li vysoce ri-
zikovych mutaci, a to cca 1x za 12-24 mésicQ
(Abrahams, 2023).

V souvislosti s imobilizaci pacienta vy-
vstava také otazka prevence hluboké zilni
trombozy. Pacienty je vhodné informovat, ze
k vyuziti antikoagulacnich preparatt v pri-
marni prevenci hluboké zilni trombdzy neni
dostatecna klinickd evidence. Pacientdim by
vsak mély byt doporuceny nefarmakologické
postupy snizujici toto riziko, jako napf. pasiv-
ni fyzioterapie, elevace koncetin, pouzivani

kompresnich puncoch ¢i lymfatické masaze.

Péce v terminalnim
stadiu onemocnéni
(end-life care) a jeji planovani
Vedle véech zmifovanych témat se aktualni
guidelines vénuji také otazce péce v terminal-
nim stadiu onemocnéni. Doporucuji nabidnout
pacientdim moznost diskutovat jejich obavy
a preference tykajici se péce vtomto obdobi
ve viech nejvyznamnéjsich zlomovych bodech
péce (pfi stanoveni diagnézy, pfi vyznamné
zméné respiracnich funkci a/nebo v dobé, kdy
by bylo indikované zavedeni gastrostomie i
neinvazivni ventilace) a podpoiit je v plano-
vani termindlni péce. Pacient by viak mél mit
moznost vést podobny typ diskuze kdykoli si
pfeje (tedy i mimo tyto uzlové body). Pfi téchto
rozhovorech je nezbytné zohlednit pacientovy
komunikac¢ni a kognitivni schopnosti a copin-
gové strategie. Je doporuéeno diskutovat tato
témata relativné ¢asné v pribéhu onemocnéni,
zejména pokud se osetfujici [ékaf domniva, ze
je predpoklad zhorseni kognitivnich a komuni-
kacnich schopnosti pacienta. Diskuze na toto
téma maji zahrnovat m.j. pozdni komplikace
onemocnéni, které mohou vést k umrti pa-
cienta a moznosti jejich feseni v¢. neinvaziv-
ni i invazivni ventila¢ni podpory, na¢asovani
zapojeni paliativni péce, moznosti ukonceni
1écby v¢. paliativni analgosedace a zpUsoby
planovani terminalni péce (Drive vyslovené
prani, ustaveni zastupce pro rozhodovani).
V Drive vysloveném pfani je vhodné uvést, co
by si pacient pfal, nebo naopak nepfal, aby se
stalo (pfijeti do nemocnice apod.), v¢. planu,
co by se mélo stat, pokud se napf. objevi inter-
kurentni onemocnéni (respira¢ni infekt) apod.
Pacientim by méla byt nabidnuta moznost
pfipadné zmény jejich Dfive vysloveného pfani
v pozdéjsim priibéhu onemocnéni (zejména ve
zlomovych okamzicich péce, jako jsou indikace
gastrostomie ¢i podpory ventilace).
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