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Amyotrofická laterální skleróza v zařízení 
paliativní hospicové péče – kazuistika

amyotrophic lateral sclerosis in a palliative hospice care 
setting – a case report

Souhrn
autoři prezentují případ 41letého pacienta s diagnózou amyotrofické laterální sklerózy, 
který odmítl možnost provedení perkutánní endoskopické gastrostomie a řízené ventilace 
a rozhodl se pro paliativní hospicovou péči. Je popsán paliativní terapeutický postup, který 
významně snížil utrpení nemocného a umožnil mu důstojně zemřít v kruhu jeho nejbližších.

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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Úvod
péče o nemocného s diagnózou amyotro-
fické laterální sklerózy (als) vyžaduje multi-
disciplinární přístup. kvalitu života v pokro-
čilé fázi choroby zvyšuje komplexní paliativní 
péče, kterou nabízejí lůžkové hospice.

kazuistika
do hospice na svatém kopečku byl při-
jat 41letý nemocný, u kterého byla před 

2,5 rokem stanovena diagnóza amyo-
trofické laterální sklerózy. v osobní ana-
mnéze nebyla kromě operace hiátové 
hernie před deseti lety zjištěna žádná zá-
važná onemocnění. otec nemocného ze-
mřel v 50 letech věku na komplikace ate-
rosklerózy. Matka, dvě sestry i dvě děti 
nemocného byly zdravé. nemocný prošel 
podrobným vyšetřením na klinických pra-
covištích, která uvedenou diagnózu po-

tvrdila. po seznámení s diagnózou a pro-
gnózou se rozhodl zcela jednoznačně 
a nepochybně k paliativnímu léčebnému 
postupu. Již předem zamítl budoucí mož-
nost provedení perkutánní endoskopické 
gastrostomie, tracheostomie a řízené ven-
tilace. tyto skutečnosti byly uvedeny i ve 
zdravotní dokumentaci nemocného.

do hospice byl přijat s téměř úplnou 
kvadruplegií, dysartrií a počínající dysfagií, 
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zatím však bez klidové dušnosti. při přijetí 
potvrdil své rozhodnutí pro p a liativní hos-
picovou péči, s čímž vyslovila naprosto pře-
svědčivý souhlas také jeho matka a sestry. 
nemocnému byla poskytnuta komplexní 
paliativní hospicová péče na jednolůžko-
vém pokoji. samozřejmostí bylo poskyto-
vání empatické ošetřovatelské péče kom-
petentními zdravotnickými pracovníky, 
především kvalifikovanými vše obecnými 
sestrami s dostatečnými praktickými zku-
šenostmi v paliativní hospicové péči. ná-
vštěvy rodinných příslušníků nebyly ča-
sově omezeny a jednomu z příbuzných 
byl umožněn nepřetržitý pobyt na při-
stýlce. Během hospitalizace, která trvala 
tři měsíce, došlo k prohloubení dysar-
trie i dysfagie. perorální podávání stravy 
bylo prováděno ve flexi krční páteře, což 
usnadňovalo polykací akt a snižovalo ri-
ziko aspirace. Byla podávána anxiolytika 
a antidepresiva, nemocný byl v kontrastu 
ke svému zdravotnímu stavu psychicky 
dobře komponován. v závěru hospitali-
zace došlo přes podávání mukolytik k re-
tenci sekretu v dýchacích cestách s opa-
kovanými stavy dušnosti, které byly vždy 
promptně zvládány aplikací diazepamu ve 
formě určené k rektálnímu podání. v po-
sledních 13 dnech života byl cestou line-
árního dávkovače kontinuálně podkožně 
podáván morfin v dávce 30–60 mg pro 
die. dechová insuficience probíhala ze 
strany nemocného bez výrazně nepří-
jemných subjektivních pocitů a pláno-
vané kontinuální podávání midazolamu 
nemuselo být vůbec zahájeno. přes po-
měrně malý perorální příjem tekutin opa-
kovaně odmítl zavedení nazogastrické 
sondy. hydratace byla zajištěna nitrožilně 
anebo podkožně podávanými infuzními 
roztoky [1]. nabízenou duchovní službu 
nemocný odmítl, což bylo plně respekto-
váno. poskytnuta byla psychologická pod-
pora. posuzování jeho emočního stavu 
vyžadovalo jistou zkušenost lékaře i vše- 
obecné sestry. Členové pečujícího týmu 
byli opakovaně upozorňováni na sku-
tečnost, že mimika nemocného nemusí 
vzhledem k projevům spasticity s jeho 
psychickým stavem korespondovat. Čin-
nost ošetřovatelského týmu byla koordi-
nována všeobecnou sestrou a směřovala 
k aktivnímu vyhledávání aktuálních po-
třeb pacienta a jejich uspokojování.

po tříměsíčním pobytu v hospici ne-
mocný svému onemocnění podlehl. 
Úmrtí proběhlo klidně. průběh hospitali-

zace ohodnotila rodina nemocného velmi 
kladně.

diskuze
příčinou smrti u nemocných s diagnó-
zou amyotrofické laterální sklerózy je ve 
výrazně převážném počtu respirační se-
lhání [2], méně často nemocný zmírá 
zcela náhle například ve spánku. v ze-
mích s plošně nižší úrovní zdravotní péče 
se v příčinách smrti objevuje hned za re-
spirační insuficiencí porucha výživy [3].

od stanovení diagnózy dochází ke 
vzniku chronické hypoventilace do 
12 měsíců asi u poloviny nemocných [4]. 
provedení tracheostomie a zahájení me-
chanické plicní ventilace je možností volby 
a rozhodují se pro ni častěji mladší ne-
mocní [5].

dle některých autorů [6] přináší neinva-
zivní ventilace u nemocných s diagnózou 
als zvýšení kvality života, ale subjektivní 
prožívání nemoci bývá významně ovliv-
něno řadou dalších faktorů, a to v nepo-
slední řadě podávanou medikací, jejichž 
vhodná kombinace sníží dyskomfort ne-
mocného. Z tohoto pohledu je nutné zá-
věry podobných studií hodnotit velmi 
obezřetně. u většiny nemocných se ani 
v zemích s vysokým socioekonomickým 
statusem arteficiální ventilace nezaha-
juje [7]. postoj nemocného k již započaté 
umělé ventilaci se může v průběhu času 
změnit a vyústit i v její odmítnutí [8].

poruchy výživy lze efektivně řešit pro-
vedením perkutánní endoskopické gas-
trostomie [9], ale individuální přístup 
k nemocným je nutné respektovat vždy.

Možnost provedení perkutánní endo-
skopické gastrostomie, tracheostomie 
a podpůrné ventilace musí být s nemoc-
ným prodiskutována dříve, než se pro-
jeví výraznější polykací či dechové obtíže. 
nemocného je nezbytné poučit o alter-
nativní možnosti paliativní léčby spočí-
vající ve farmakologickém tlumení pří-
padné dušnosti, zvládání bolestivých 
stavů a také negativních psychických pro-
jevů. rozhodnutí nemocného pro palia-
tivní péči s vyloučením podpůrné venti-
lace je třeba zaznamenat do zdravotní 
dokumentace. osobní kontakt neurologa 
a lékaře poskytujícího péči v hospici je 
velmi žádoucí. cílem je nejen sjednocení 
postojů k prováděné léčbě a způsobu in-
formování nemocného a jeho rodiny, ale 
také vysvětlení možností navrhované pa-
liativní péče.

do hospice přichází nemocný v době, 
kdy je pro paliativní postup rozhodnut, 
což stvrzuje svým podpisem (pokud je 
podpisu schopen) ve formuláři Žádosti 
o přijetí do hospice. při neschopnosti 
podpisu je souhlas nemocného ověřen 
dle platných zákonných norem pracov-
níkem soudu. Údaj o rozhodnutí nemoc-
ného k paliativnímu léčebnému postupu 
uvádíme rovněž do příjmové lékařské 
zprávy. uvedený postup však nemocného 
nezbavuje práva rozhodnout se v dalším 
průběhu choroby jinak a přistoupit na 
provedení perkutánní gastrostomie, tra-
cheostomie anebo zavedení podpůrné 
ventilace.

k rozhodnutí námi léčeného nemoc-
ného odmítnout při zhoršení zdravot-
ního stavu provedení peg, tracheostomie 
a zahájení podpůrné ventilace přispěla 
jeho zkušenost s velmi podobnou situací 
v místě bydliště, kdy byl svědkem prolon-
govaného utrpení nemocného s identic-
kou diagnózou, který byl dlouhodobě na-
pojen na řízenou ventilaci.

cílem paliativní hospicové péče je po-
skytnout komplexní službu po stránce bio-
logické, psychologické, sociální a spiritu-
ální. součástí tohoto procesu je i podpora 
rodiny nemocného. součinnost přístupu 
lékaře, všeobecných sester a ostatních ne-
lékařských pracovníků je velmi žádoucí.

Žádost o eutanazii anebo asistované 
suicidium se objevuje v závislosti na mo-
rálním a právním povědomí konkrétního 
státu. nikoho nepřekvapí, že v nizozem-
sku volí tuto možnost asi každý pátý ne-
mocný [10], zatímco například v ně-
mecku, kde jsou tyto postupy nezákonné, 
by se k tomuto rozhodlo nemocných ne-
poměrně méně [11].

farmakologická sedace u nemocných 
v pokročilých stadiích als je na rozdíl 
od terminálních fází onkologických cho-
rob lékaři nahlížena nejednotně. téměř 
všichni lékaři se staví kladně k podávání 
sedativ u nemocných s diagnózou gene-
ralizovaného karcinomu, ale u diagnózy 
als tuto metodu pokládá za správnou jen 
každý druhý [12]. obecně je však dosa-
hováno konsenzu, že farmakologická se-
dace není totožná s eutanazií.

dramatický průběh závěru života není 
zdaleka nezbytný a vyvážená farmakote-
rapie umožňuje klidný odchod ze života, 
a to dokonce v domácím prostředí [11].

paliativní hospicová péče v lůžkovém 
hospici přináší nemocnému a jeho ro-
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dině všestrannou podporu. naplňuje po-
žadavky individualizované, aktivní a em-
patické péče zaměřené na vyhledávání 
a uspokojování potřeb. námi prove-
dený paliativní léčebný postup je ve světě 
obecně přijímán a nelze jej ztotožňovat 
s eutanazií [13,14]. Je potěšitelnou sku-
tečností, že se obdobný trend začíná pro-
sazovat i v našem zdravotnictví [15]. po-
kládáme za nutné a prospěšné tento vývoj 
podporovat.

Závěr
amyotrofická laterální skleróza stále zů-
stává fatálním onemocněním s naprosto 
neuspokojivými terapeutickými výsledky. 
nemocný musí být zavčas informován 
o budoucích možnostech provedení per-
kutánní endoskopické gastrostomie, tra-
cheostomie a zahájení řízené ventilace. 
v případě, že se nemocný rozhodne pro 
paliativní léčebný postup, který je založen 
na dobře nastavené farmakoterapii, soci-
ální, psychologické a případně spirituální 
podpoře za přítomnosti rodiny, lze v lůž-
kovém hospici zajistit důstojné prožití zá-

věru života. paliativní léčebný postup není 
identický s eutanazií.

literatura
1. sláma o. podkožní aplikace léků a tekutin v palia-
tivní medicíně. onkologie 2008; 2(4): 246–248.
2. spataro r, lo re M, piccoli t, piccoli f, la Bella v. 
cause and place of death in italian patiens with 
amyotrophic lateral sclerosis. acta neurol scand 
2010; 122(3): 217–223.
3. Yang r, huang r, chen d, song W, Zeng Y, Zhao B 
et al. cause and places of death of patiens with 
amyotrophic lateral sclerosis in south-west china. 
amyotroph lateral scler 2011; 12(3): 206–209.
4. lo coco d, Marchese s, corrao s, cettina pesco M, 
la Bella v, piccoli f et al. development of chronic hy-
poventilation in amyotrophic lateral sclerosis patiens. 
respir Med 2006; 100(6): 1028–1036.
5. albert sM, Whitaker a, rabkin Jg, del Bene M, 
tider o´sullivan i, Mitsumoto h. Medical and suppor-
tive care among people with als in the months be-
fore death or tracheostomy. J pain symptom Manager 
2009; 38(4): 546–553.
6. Bourke sc, Bullock re, Williams tl, shaw pJ, gib-
son gJ. noninvasive ventilation in als: indications 
and effect on quality of life. neurology 2003; 61(2): 
171–177.
7. oliver d, campbell c, sloan r et al. end-of-life care 
and decision making in als/Mnd: a crosscultural study. 
amyotroph lateral scler 2007; 8 (suppl 1): 13–15.
8. leBon B, fisher s. case report: Maintaining and wi-
thdrawing long-term invasive ventilation in a patient 

with Mnd/als in a home setting. palliat Med 2011; 
25(3): 262–265.
9. spataro r, ficano l, piccoli f, la Bella v. percutaneous 
endoscopic gastrostomy in amyotrophic lateral sclero-
sis: effect on survival. J neurol sci 2011; 304(1–2):  
44–48.
10. Maessen M, veldink Jh, onwuteaka-philipsen Bd, 
de vries JM, Wokke Jh, van der Wal g et al. trends 
and determinants of end-of-life practices in als in the 
netherlands. neurology 2009; 73(12): 954–961.
11. kűhnlein p, kűbler a, raubold s, Worrell M, kurt a, 
gdynia hJ et al. palliative care and circumstances of 
dying in german als patients using non-invasive ven-
tilation. amyotroph lateral scler 2008; 9(2): 91–98.
12. russell Ja, Williams Ma, drogan o. sedation for 
the imminently dying: survey results from the aan 
ethics section. neurology 2010; 74(16): 1303–1309.
13. Bede p, oliver d, stodart J, van den Berg l, sim-
mons Z, o Brannagáin d et al. palliative care in amyot-
rophic lateral sclerosis: a review of current interna-
tional guidelines and initiatives. J neurol neurosurg 
psychiatry 2011; 82(4): 413–418.
14. andersen pM, Borasio gd, dengler r, hardiman o, 
kollewe k, leigh pn et al. good practice in the mana-
gement of amyotrophic lateral sclerosis: clinical gui-
delines. an evidence-based review with good practice 
points. ealsc Working group. amyotroph lateral 
scler 2007; 8(4): 195–213.
15. ridzoň p, Mazanec r. paliativní péče u termi-
nálních stavů chorob motorického neuronu (amyot-
rofické laterální sklerózy, progresivní bulbární para-
lýzy a progresivní svalové atrofie). neurol prax 2010; 
11(1): 25–28.

www.ambitmedia.cz

proLékaře.cz | 22.7.2024


