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Die Amyotrophe Lateralsklerose

Die Amyotrophe Lateralsklerose ist cine sehr ernste Erkran-
kung des zentralen und peripheren Nervensystems. Sie ist seit
mehr als 100 Jahren bekannt und kommt weltweit vor. Thre
Ursache ist mit Ausnahme der seltenen erblichen Form bisher
unbekannt. Die Abkiirzung fiir Amyotrophe Lateralsklerose ist
ALS. ALS hat nichts mit MS (Multiple Sklerose) zu tun, es
handelt sich um zwei villig unterschiedliche Erkrankungen.

Pro Jahr erkranken etwa ein bis zwei von 100.000 Personen an
ALS. Die Krankheit beginnt meistens zwischen dem 50, und
70. Lebensjahr, nur selten sind jiingere Erwachsene betroffen.
Minner erkranken etwas dfter als Frauen (1.6:1). Die Hiufi g-
keit der ALS scheint weltweit etwas zuzunehmen. Das Krank-
heitstempo ist bei den einzelnen Patienten sehr unterschied-
lich, die Lebenserwartung ist verkiirzt.

Die ALS betrifft ausschlieflich das motorische Nervensystem.
Die Empfindung fiir Beriihrung, Schmerz und Temperatur, das
Sehen, Horen, Riechen und Schmecken, die Funktionen von
Blase und Darm und insbesondere die geistige Leistungstiihig-
keit bleiben in den meisten Fillen normal.

Das motorische System, das unsere Muskeln kontrolliert und
die Bewegungen steuert, erkrankt sowohl in seinen zentralen
(Gehirn, Hirnstamm und Riickenmark) wie in seinen periphe-
ren Anteilen (Vorderhornzellen bzw. Motoneurone) (s. Abb.).

Die Erkrankung der Vorderhornzellen, die im Riickenmark lie-
gen und deren Fortsitze zur Muskulatur verlaufen, fiihrt zu
Muskelschwund (Atrophie), zur Muskelschwiiche (Paresen)
und zu unwillkiirlichen Muskelzuckungen (Faszikulationen),
Wenn die im Hirnstamm liegenden motorischen Nervenzellen
betrotfen werden. ist die Sprach-, Kau- und Schluckmuskula-
tur geschwiicht. Diese Form der ALS nennt man auch Progres-
sive Bulbirparalyse. Sind die im Riickenmark liegenden Vor-
derhornzellen erkrankt, entwickeln sich Muskelschwund und
Schwiiche an Armen und Beinen und auch in der Alemmusku-
latur. Die Erkrankung des zentralen motorischen Systems. d.h.
der Nervenzellen in der Hirnrinde und ihrer Verbindungen



zum Rickenmark, fithrt sowohl zu einer Schwiche wie zu ei-
ner Erhdhung des Muskeltonus (spastische Lihmung). Hierbei
besteht eine Steigerung der Reflexe. die der Arzt mit dem
Reflexhammer nachweisen kann,
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Symptome der ALS

Die ersten Symptome kénnen bei den einzelnen Kranken an
unterschiedlichen Stellen auftreten. Muskelschwund und
Schwiiche kinnen sich 2B, zuniichst nur in der Hand- und Un-
terarmmuskulatur einer Korpereite zeigen. bevor sie sich auf
die Gegenseite und auf die Beine ausdehnen. Seltener ist ein
Beginn in der Unterschenkel- und Fuimuskulatur oder in der
Oberarm- Schultermuskulatur. Bei einem Teil der Kranken
treten erste Symptome im Bereich der Sprech-, Kau- und
Schluckmuskulatur auf (Bulbédrparalyse). Sehr selten dufiern
sich die ersten Symptome in Form von spastischen Lihmun-
gel.

Schon in den Friihstadien der ALS wird hiufig iiber unwill-
kiirliche Muskelzuckungen (Faszikulationen) und schmerz-
hafte Muskelkrampfe geklagt. In der Regel schreitet die
Krankheit iiber Jahre gleichmifig langsam fort, dehnt sich auf
weitere Korperregionen aus und verkiirzt die Lebenserwar-
tung. Schr langsame Verliufe iiber 10 Jahre und mehr sind
jedoch bekannt.

Familidre Form der ALS

Die ALS ist in der Regel keine erbliche Erkrankung sondern
tritt sporadisch auf (hidufige sporadische Form). In der iiber-
wiegenden Mehrzahl der Fille ist damit die Befiirchtung, daf3
Kinder eines Patienten spiter ebenfalls betroffen sein werden,
nicht berechtigt. Dies gilt vor allem dann, wenn bisher keine
Krankheitsfille in der Familie vorgekommen sind. Die ALS
ist auch nicht ansteckend.

Bel etwa 5-10% der ALS-Patienten kommen weitere Krank-
heitsfille in der Familie vor (seltene familidre Form). Bei einem
Teil der Familien mit der erblichen Form der ALS konnte ein
genetischer Defekt auf dem Chromosom 21 nachgewiesen und
genauer charakterisiert werden. Es handelt sich hierbei um eine
Mutation im Gen der Superoxiddismutase 1 (SOD 1), einem
Enzym, das fiir die Entgiftung bestimmter Stoffwechselpro-
dukte verantwortlich ist. Auf welchem Weg dieser Enzymdefekt
zum Krankheitsausbruch fiihrt, ist bisher nicht abschlieBend
gekldrt: moglicherweise fithrt die Mutation zu einer Funktions-
inderung des Enzymes, die auf Motoneurone toxisch wirkt.
Diese Mutation liegt weltweit nur bei etwa 10% der familidren
ALS-Patienten vor, in Deutschland sind nur einzelne Familien
beschrieben. Moglicherweise stellt aber diese seltene Mutation
einen wichtigen Zugang zum Verstandnis der weit hidufigeren
sporadischen ALS dar. In jiingster Zeit konnten bei einzelnen
Familien zwei weitere Gendefekte gefunden werden. Fiir die
iibrigen 90% der familidren ALS-Fille ist die Mutation noch
nicht bekannt. Sollten mehrere Familienmitglieder an einer ALS
erkrankt sein, so empfiehlt sich eine genetische Beratung,
Wegen der erheblichen Konsequenzen. die sich aus dem Resul-
tat fiir den Patienten und seine Angehérigen ergeben, sollte erst
nach eingehender Information und reiflicher Uberlegung eine
genetische Testung vorgenommen werden.

Wie wird die ALS diagnostiziert?

Zustindig fiir die Diagnosestellung ist der Neurologe (Ner-
venlacharzt). Der Patient wird zuniichst klinisch untersucht.



insbesondere muli die Muskulatur im Hinblick auf Muskel-
schwund und Kratt sowie Faszikulationen beurteill werden.
Ebenso ist eine Beurteilung von Sprache, Schluckakt und
Atemfunktion wichtig. Die Reflexe miissen gepriift werden.
Dartiber hinaus miissen andere Funktionen des Nervensy-
stems. die von der ALS tiblicherweise nicht betroffen sind. un-
tersucht werden, um dhnliche, aber ursichlich unterschiedli-
che Erkrankungen zu erkennen und um Fehldiagnosen zu ver-
meiden

Eimne wichtige Zusatzuntersuchung ist die Elektromyographie
(EMG), die den Befall des peripheren Nervensystems bewei-
sen kann. Ausfithrliche Untersuchungen der Nervenleitge-
schwindigkeit geben weitere Aufschliisse. AuBerdem sind Un-
tersuchungen des Blutes, des Urins und bei der Erstdiagnostik
meistens auch des Nervenwassers (Liquor) erforderlich. Ver-
schiedene bildgebende Untersuchungen (Kernspintomogra-
phie oder Rontgenaulnahmen) gehoren ebenfalls zur Diagno-
stik. Im wesentlichen miissen durch die Zusatzdiagnostik
andersartige, z.B. entziindliche bzw. immunologische Krank-
heitsprozesse ausgeschlossen werden. die der ALS sehr dhn-
lich sein konnen, aber unter Umstinden besser behandelbar
sind.

Wie wird die ALS behandelt?

Da die Ursache der ALS noch nicht bekannt ist, gibt es bislang
auch keine ursiichliche Behandlung, die die Krankheit zum
Stillstand bringen oder hetlen kann.

Immer wieder wurde die Wirksamkeit neuer Medikamente,
die den Verlauf der Erkrankung verzégern sollen. in aufwen-
digen Studien gepriift. Ein erstes Medikament, Riluzole.
bewirkt eine moderate Verlingerung der Lebenserwartung.
Dieses Medikament vermindert eine zellschidigende Wirkung
des Nervenbotenstoffes Glutamat. Andere Medikamente befin-
den sich in unterschiedlichen Phasen der klinischen Priifung
und werden moglicherweise in den niéichsten Jahren zuge-
lassen. Die erste Verordnung dieser Medikamente sollte nach

Moglichkeit durch einen in der Behandlung der ALS erfahre-
nen Neurologen erfolgen.

Daneben steht eine Reihe von Behandlungsmafnahmen zur
Verfiigung. die die Symptome mildern und die Lebensqualitét
der Kranken bessern konnen. Ein wesentlicher Teil der Be-
handlung ist die Krankengymnastik. Die Ubungen trainieren
und aktivieren die vorhandenen Muskelfunktionen, versuchen
Gelenk- und Muskelversteifungen (Spastik) und Krimpfe zu
verhindern, Immer ist darauf zu achten, dass die Ubungen der
individuellen Leistungsgrenze angepasst werden, Der Patient
darf nach der Krankengymnastik allenfalls angenehm ermiidet,

jedoch nicht erschopft sein. Sinnvoll sind zwei- bis dreimalige

Anwendungen pro Woche unter fachlicher Anleitung, die
durch tigliche Ubungen zu Hause erginzt werden. Schwim-
men und Gymnastik im Wasser sind empfehlenswert. Ein
intensives Krafttraining, das zu starker Ermiidung oder gar zu
Muskelschmerzen fiihrt, soll jedoch vermieden werden. Bei
fortgeschrittener Erkrankung soll nicht zu spit entschieden
werden, ob spezielle Hilfsmittel (z.B. Stock, Hand- und Bein-
schienen, Rollstuhl, Toilettenhilfe u.a.) in Anspruch genom-
men werden sollen.

Medikamente kénnen helfen, den spastischen Muskeltonus zu
vermindern und Muskelkrimpfe zu lindern, die Speichelse-
kretion zu verringern und Phiinomene wie Zwangslachen und
Zwangsweinen zu verbessern.

Bei Kau- und Schluckstérungen ist eine individuell angepabte
Speisezubereitung notwendig. Passierte und breiige Kost kann
giinstiger sein als reine Fliissigkeit. Ist Schlucken nicht mehr
mdoglich bzw. kommt es zum hiufigen Verschlucken, so stehen
gut entwickelte Sondensysteme zur Verfiigung, die entweder
iiber die Nase in den Magen oder auch durch die Bauchwand
in den Magen gefiihrt werden konnen. Letztere (transkutane
Magensonde, sog. PEG) kinnen heutzutage sehr schonend
und ohne Gefahrdung gelegt werden und stellen [iir viele Pati-
enten eine grolle Erleichterung dar.



Bei beginnender Sprachstorung sind logopiidische Ubungen
sinnyoll. Tst die Sprache unverstindlich, so stehen verschiede-
ne, insbesondere auch moderne elektronische Kommunikati-
onshilfen zur Verliigung.

Bet Schwiichung der Atemmuskulatur ist Atemgymnastik hilf-
reich. Gerite zum Absaugen von Schleim und Speiseresten
aus Mund und Rachen kénnen notwendig werden. Sauerstofl-
gaben iiber eine Nasensonde werden von den Patienten hiufig
als angenehm emplunden. Die Frage von technischen Atem-
hillen, insbesondere von intermittierender Beatmung iiber ei-
ne Maske, gewinnt heute zunchmend an Bedeutung. In einem
vertrauensvollen Gespriich zwischen Patient, seinen Angehori-
gen und dem behandelnden Arzt muf entschieden werden, ob
auf solche technische Atembhilfen zuriickgegriffen werden soll.

Fiir den Erkrankten ist es sehr hilfreich, wenn er mit seinen
Angehorigen, dem Pflegepersonal, Sozialarbeitern und Arzten
offen iiber seine Probleme und Angste sprechen kann. Auch
den Angehorigen mufy Gelegenheit zur Aussprache gegeben
werden.

Zukunftsperspektiven

Weltweit wird sehr intensiv an der Erforschung der Ursachen
der ALS gearbeitet. Auch in Deutschland ist eine Gruppe von
Arzten, die dem Beirat unserer Gesellschafl angehoren, in die-
sem Bereich wissenschaftlich aktiv und hat Kontakt zu den
internationalen Forschergruppen. Uber aussichtsreiche An-
siitze wird im Muskelreport unserer Gesellschaft berichtet.
Neueste therapeutische Uberlegungen beschiftigen sich neben
der o.g. Beeinflussung des Glutamatstoffwechsels u.a. mit wei-
teren Medikamenten zum Schutz der Nervenzellen (sog. Neu-
roprotektion) und auch mit dem Einsatz von sog. Nerven-
wachstumsfaktoren, die fiir das Uberleben von Nervenzellen
notwendig sind. Die Hoffnung, dass in absehbarer Zeit weitere
und wirksamere Behandlungs methoden zur Verfiigung stehen,
die entweder direkt an der Ursache der Erkrankung oder in die
Entwicklung der Symptomatik eingreifen, ist durchaus berech-
tigt. Hiertiir sind jedoch grof angelegte Therapiestudien not-



wendig, fiir die die Kooperation der Betroffenen unbedingt
erforderlich ist. Die Erkrankten selbst kénnen auf diese Weise
Forschern und Arzten helfen, den Ursachen der ALS auf die
Spur zu kommen und wirkungsvolle Behandlungsmdglichkei-
ten zu entwickeln.

Weshalb sollen Patienten mit einer ALS
Mitglieder der Deutschen Gesellschaft
fiir Muskelkranke (DGM) werden?

Die DGM ist der ilteste und grisBte Selbsthilfeverband der
Muskelkranken in Deutschland. Sie bietet ihren inzwischen
weit iiber 7.000 Mitghedern Informationen iiber die verschie-
denen Krankheitsbilder und deren Behandlungsmdéglichkei-
ten, Beratung in sozialen und rechtlichen Fragen, Ratschliige
fiir Freizeitaktivititen und nicht zuletzt — Kontakte mit Arzten
und Betroffenen, Thre Ziele sind: Betreuung der Betroffenen
und ihrer Angehérigen, Forschungsforderung und Offentlich-
keitsarbeit,

Im Rahmen der Gesellschaft haben die ALS-Patienten zum
besseren wechselseitigen Erfahrungsaustausch eine eigene
Gruppe gebildet: den ALS-Kreis in der DGM. Dariiber hinaus
gibt es regelmifBig einen ALS-Rundbrief. Zusitzlich sind zu
verschiedenen Themenbereichen Broschiiren mit weiterge-
henden Informationen erhiltlich.
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