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NATIONELLT KLINISKT NATVERKSMOTE FOR ALS, STOC

Vardefulla diskussic

1-2 OKTOBER

r och

Det férsta nationella kliniska natverksmotet fér ALS holls

i Goteborg i september 2014. Det var ca 70 personer

dar och motet var bade fantastiskt och gav mersmak.
ALS-teamen pa Karolinska Universitetssjukhusen i Huddinge
och Solna ville gora detta igen, mer och storre, och det

var darfér naturligt att de tog dver stafettpinnen. Har
refererar Caroline Ingre, neurolog vid Karolinska
Universitetssjukhuset Huddinge, fran arets natverks-

mote dar hon dven bidrog som foreldsare.

Redan for ett ar sedan, strax efter
sommaren 2014 triffades vi som skulle
bli planeringsgruppen for férsta gingen.
Vi hade noga tinkt pd att manga yrkes-
kategorier skulle vara representerade
och gruppen bestod dirfor av en likare,
en sjukskoterska, en arbetsterapeut, en
sjukgymnast, en kurator och en and-
ningssjukgymnast. Anmilningarna till
nitverksmétet strommade in och vi var
snart uppe 1200 personer. Till slut fick
vi bérja tacka nej! Tink vilket behov
det finns att triiffa likasinnad ALS-int-
resserad virdpersonal spridda 6ver hela
Sverige. Delegaterna kom frin Umea,
Givle, Stockholm, Uppsala, Géteborg,
Lund, Orebro, Linképing, Karlstad, Es-
kilstuna, Katrineholm, Visterds, Nyko-
ping, Trollhittan, Bords, Halmstad,
Vixjo, Motala och Helsingborg. Det var
likare, sjukskoterskor, underskéterskor,
dietister, logopeder, arbetsterapeuter,
sjukgymnaster, andningssjukgymnas-
ter, kuratorer, prister, diakoner och
forskningssjukskéterskor.

Morgonen bérjade med ett vilkomst-
tal av Magnus Andersson, neurologernas
verksamhetschef vid Karolinska Uni-
versitetssjukhusen Huddinge och Solna.

. Han betonade glidjen 6ver att se sd
Magnus Andersson mdinga samlade med ett gemensamt int-
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Ovant. v. Caroline Ingre
Nedan Louise Britse

resse for ALS, s méinga olika yrkeska-
tegorier, hur viktigt det ir att knyta niit-
verk over landet och skapa tvirprofes-
sionella team. Magnus blickade idven in
1 framtiden och papekade att det vi dis-
kuterar pd métet kan ligga till grund for
nationell forskning. Sedan var det dags
for moderator Lars-Olof Ronnevi att
presentera de tvd dagarnas program

med olika teman.

DAG 1 FORMIDDAG: VIKT OCH
NUTRITION

Forsta talaren Caroline Ingre, neurolog
fran Karolinska Universitetssjukhuset

uddinge, foreliste om ”Vikten av vik-
Huddinge, forelist

ten”. Tanken bakom férelisningen var
att, di det inte finns s manga behand-
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lingsalternativ foér ALS-patienterna ir
det viktigt att fokusera pa det som finns
tillgiingligt, for att forbittra virden och
oka overlevnadstiden for patienterna. Fo-
relidsaren hade list litteratur 1 dimnet,
som indikerade att ALS-patienter var

betjinta av att hilla vikten. Flera studier

pekade pa att patienterna levde kortare
tid och att deras kroppsliga funktion f6r-
simrades snabbare, om de vigde mindre
(BMI<23) eller hastigt minskade 1 vikt
(>10% av den ursprungliga vikten). Stu-
dierna miitte tiden frin forsta symtom
till déd och kroppsfunktionen genom ett
funktionalitetsformulir; ALSFRS (ALS
Functional Rating Scale). I slutet av f6-
relisningen stilldes fragorna: Vad kan vi
pé kliniken gora for att bittre forebygga
viktnedging? Arbeta tidigare och mer

frekvent med dietisterna; vara noga med
att viiga patienterna, dtminstone vid var-
je aterbesok; vara frikostig med niirings-
tilligg och arbeta f6r en tidigare PEG-
nedliggning blev svaren efter diskussio-
ner med delegaterna.

Nista talare var Peter Elbe, gastrolog
fran Karolinska Universitetssjukhuset
Huddinge, som foreliste om "PEG for
nutrition — indikationer och komplika-
tioner att beakta”. Han gick forst ige-
nom indikationerna f6r PEG (perkutan
endoskopisk gastrostomi): svalgdys-
funktion av olika slag, behov av nirings-
tillskott, neurologiska sjukdomar, tumé-
rer, trauma. Han fortsatte sedan att pra-
ta om komplikationer och vad man som
vardgivare ska tinka pa. Infektioner ir
vanligt férekommande, dven dndrat lige

efter byte, reflux och aspiration, smiirta,
men framfér allt lickage. Han gav idven
en 6versikt om hur det gér till nir man
ligger ner PEG:en (pull-, push- eller
introducer-tekniken).

Nista talare Louise Britse, dietist frin
Karolinska Universitetssjukhuset Hud-
dinge, foreliste om “Nutrition vid
ALS”. Hon beskrev forst hur sjilva
virdkedjan ser ut och hur hon gor en
nutritionsbedémning. Hon berittade
om portionsguider, som ir viktiga att
anvinda da patient och anhériga ofta
har annan uppfattning om portioners
storlek och den exakta mingd mat som
patienten faktiskt far i sig. Hon pdmin-
de ocksd om att PEG ir ett alternativ
nir patienten far i sig ddligt med viitska!
Louise belyste ocksa det virdefulla av
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dtandet som symbolvirde, det sociala
kring maltiden, att f& vara med. Tid-
punkten fér PEG ska baseras pd en
samlad bild: méltidens lingd, bulbira
symtom, andningsfunktion, malnutri-
tion, allmintillstind. Hon upplyste ock-
s& om svarigheten att exakt rikna ut en-
ergiomsittning vid anvindning av res-
pirator och efterfrigade mer kunskap
om detta. I framtiden 6nskar hon att
dietisterna far triffa patienten oftare in
idag och angav frekvensen en ging per
ménad som optimalt. Det bista, enligt
Louise, dr om dietisten kan kopplas in
tidigt, dven vid misstanke om ALS, in-
nan definitiv diagnos. Det ir viktigt att
ligga steget fore for att undvika onddig
viktnedging.

Sedan var det Anna-Karin Rikards-
sons tur. Anna-Karin arbetar som ALS-
forskningssjukskéterska vid Umed uni-
versitet/Norrlands universitetssjukhus
och talade om ”Nationell hemsida for
ALS”. Uppdraget att skapa denna hem-
sida fick Anna-Karin tillsammans med
Birgitta Jakobsson Larsson, sjukskéter-
ska vid ALS-teamet pd Akademiska
sjukhuset 1 Uppsala, och Anneli Ozan-
ne, med dr, sjukskéterska vid ALS-tea-
met pd Sahlgrenska Universitetssjuk-
hus, for ett 4r sedan av Ulla-Carin
Lindquist stiftelse. Bakgrunden till
hemsidan ir att det har efterfragats ett
forum dir ALS-team kan byta erfaren-
heter med varandra. Men iven for att ge
patienter och nirstiende tillging till in-
formation kring ALS-sjukdomen. Tvd
olika inloggningar finns for att sirskilja
vardpersonal och allminhet. Den ge-
mensamma sidan innehéller introduce-
rande information om sjukdomen, kon-
taktuppgifter till ALS-teamen runt om
1landet och information om och linkar
till aktuella hemsidor, patientféreningar
och Youtube-klipp. Sidan som riktar sig
till personal/ALS-team innehéller do-
kument som vdrdprogram, nationella
och internationella métestider samt re-
kommenderade forskningsrapporter.
Anna-Karin berittade att denna hem-
sida ir ett levande dokument som med
fordel kan justeras utifrdn énskemdl och
behov. Hon kopplade sedan upp sig pa
hemsidan, klickade runt och visade in-
formationen live. Man ndr hemsidan
pd: www.als-team.se. Har man infor-
mation som ska liggas upp kan man
maila: anna-karin.rikardsson@umu.se.
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Peter M Andersen

“"Det var lakare, sjukskdterskor, under-
skoterskor, dietister, logopeder, arbets-
terapeuter, sjukgymnaster, andningssjuk-
gymnaster, kuratorer, praster, diakoner
och forskningssjukskéterskor.”

Sista foreldsningen innan lunch holls
av professor och neurolog Peter M An-
dersen frin Umed universitet/Norrlands
universitetssjukhus. Han talade om
"ALS-genetik”. Peter berittade att mu-
tationer i COORF72-genen (chromoso-
me 9 open reading frame 72) finns hos
6-14% av ALS-patienterna och mutatio-
ner i SODI-genen (superoxide dismu-
tase 1) finns hos 5-6%. Sedan 1993 har
32 sjukdomsgener fér ALS och ALS-
frontallobsdemens identifierats, flertalet
av dem ir ovanliga. Mutationerna kan

ha olika egenskaper och ge ALS-patien-
ten olika nedérvningsménster, men ock-
s& olika symtom hos ALS-sjukdomen
(sdsom smiirta, skakningar, demens,
progressionshastighet, éverlevnadstid).
Det finns 4 olika typer av neddrvnings-
moénster: dominant med fullstindig pe-
netrans (alla som bir anlaget insjuknar),
dominant med ofullstindig penetrans
(alla som bir anlaget insjuknar inte), re-
cessiv nedirvning (det krivs anlag frin
bidda forildrarna for att insjukna) och
de novo-mutationer (nya mutationer



Lars-Olof Ronnevi

som finns hos individen frin fédseln).
Peter berittade om en kind svensk
ALS-familj, Mértsell, dir ett tjugotal
familjemedlemmar har insjuknat under
6 generationer, sedan 1800-talet. Vidare
berittade han om den nyaste ALS-ge-
nen, TBK-1, som uppticktes 2014 och
var ett samarbetsprojekt mellan Sverige-
Danmark-Tyskland-Frankrike. Han
pratade om att det ir viktigt att skilja
mellan att screena fér mutationer 1 kli-
niken och 1 forskningen, samt dskddlig-
gjorde etiska svarigheter genom att pre-
sentera olika patientfall.

DAG 1 EFTERMIDDAG: YRKESSPECI-
FIKA MOTEN OCH DISKUSSIONER

P34 eftermiddagen samlades alla 1 sina
respektive yrkesvisa grupper och hade
givande diskussioner under flera tim-
mar. Alla grupper rapporterade om den
oerhérda vikten av uppdaterad informa-
tion om andra klinikers tillvigagdngs-
sdtt, nyttan av att bilda nitverk och

tryggheten i att knyta nya kontakter
med kollegor!

DAG 2 FORMIDDAG: VENTILATION

Dag tva borjade med det svira dmnet
invasiv ventilation och hur vi ska forhal-
la oss till patienternas 6nskemdl. Lars-
Olof Ronnevi, neurolog vid Karolinska
Universitetssjukhuset Solna, talade om
“Invasiv ventilation vid ALS, riktlinjer
1 Stockholm”. Han beriittade om en ar-
betsgrupp som tillsatts i Stockholm f6r
att diskutera riktlinjer vid invasiv venti-
lation i Stockholm. Arbetsgrupp inom
Stockholms Medicinska Rid (AMR) be-
star av likare och sjukskéterskor verk-
samma vid Karolinska Universitetssjuk-
husen, Danderyds Sjukhus, NRC (na-
tionellt respirationscentrum) och HSF
(hilso- och sjukvérdstorvaltningen-Sll).
Vidare berittade Lars-Olof om ALS-
patienterna, som egentligen ir en liten
grupp av Stockholms kroniskt invasivt
ventilerade patienter (10%). Bakgrun-

den till dagens situation, genom forbitt-
rat allmint omhindertagande, kad ac-
ceptans for svira handikapp i samhiillet,
utokad information, patientmakt och
involveringen av patienten i de svira be-
sluten. Sedan om introduktionen av
noninvasiva andningshjilpmedel och
Socialstyrelsens stillningstagande i fra-
gan om hur vi avslutar pdgdende venti-
lationsbehandling. Han talade ocksd om
det stora inflytande Internet har, infor-
mation frdn andra linder och patienter-
nas okade tro pd och forvintningar om
den tekniska framtiden. Han diskute-
rade vidare den viktiga frigan: Nir och
med vilka patienter ska invasiv and-
ningshjilp tas upp? Aven om vetenskap-
lig evidens saknas idr det sannolikt for-
delaktigt om information, samtal och
beslut kring frigan kan dga rum relativt
tidigt i patientens sjukdomsutveckling,
fast sjilvfallet efter det att patient och
familj haft tid att kiinslomiissigt hantera
diagnosen, menade Lars-Olof. Att man
ska beakta kognitiv pdverkan och att in-
formation och slutligen beslut giirna ska
ske tillsammans med anhériga. DA pa-
tienten vill och kan ta emot information
bér foljande punkter belysas: Teknisk
information (om ingreppet, eftervard,
apparatur m.m.), sjukdomsutveckling-
ens oberoende av ventilationshjilpen,
vilken infrastruktur som krivs i bosta-
den (t.ex. nédvindig personalinsats) och
pdverkan pd patientens och anhdérigas
dagliga liv. Betydelsen av att anhériga
till fullo involveras 1 beslutet, hur och 1
vilken sjukdomsfas behandlingen kan
avbrytas, kinda prediktorer for bittre
respektive simre livskvalitet och bety-
delsen av att beslut fattas i férvig sna-
rare dn ad hoc. Lars-Olof avslutade med
den viktiga frigan: Finns det skil {6r en
nationell policy?

Niista talare var Carina Filling, psy-
kosocial sjukskéterska och samtalstera-
peut som talade om "Hur utvecklar vi
vart arbetssitt for ALS-patienter och
deras nirstdende”. Hon pratade om
ALS-patienten, en patient 1 palliativt
skede. Om skillnader och likheter mel-
lan sjukhuskultur och palliativ kultur.
Det fina med att finnas till hands, att ge
tid, att vara nirvarande i motet. Vikten
av att kommunikation inte bara ir in-
formation utan ska vara en dialog! Ca-
rina belyste ocksd hur viktigt det ir med
nirstiendestdd. Hur svdr de anhérigas
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situation ir med assistenter i det egna
hemmet dygnet runt. Carina pratade
ocksd om symtomkontroll. Att det finns
olika typer av smirta: fysisk smirta,
psykologisk smiirta, social smirta (Vem
ir jag nu?), andlig/existentiell smirta
(Varfor blev jag sjuk? Hur har jag levt
mitt liv?). Hon beskrev hur man kan
lindra den psykologiska smiirtan, ge-
nom att gora det begripligt, genom det
existentiella samtalet, att visa 6dmjuk-
het, att vinna fértroende, att fi komma
niira patienterna. Carina vill i framtiden
komma in tidigare i processen och hon
eftersdkte ett samarbetsprojekt kring
overlimnandet frin neurologin till
ASIH (avancerad sjukvird i hemmet).
Hur, och vilken information som for-
medlas? Vilken dr ASIH:s roll?!

Efter dessa viktiga foreldsningar sam-
lades experterna Anna Wide, andnings-
sjukgymnast, Lars-Olof Ronnevi, éver-
likare, Jan Weinberg, éverlikare och
Carina Filling, psykosocial sjukskéter-
ska, till en paneldiskussion om andning.
Diskussionen var oerhért betydelsefull,
engagerade alla métesdeltagare och fri-
gorna ville aldrig ta slut. Generellt 6ns-
kemadl om nationella riktlinjer, avseende
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“Flera studier pekade pa att patienterna
levde kortare tid och att deras kroppsliga
funktion férsdmrades snabbare, om de
vagde mindre (BMI<23) eller hastigt mins-
kade i vikt (>10% av den ursprungliga

vikten).”

handliggningsprinciper, i férhillande
till patientgruppen och/eller 1 forhallan-
de till sjukvardshuvudminnen?

DAG 2 EFTERMIDDAG: PAGAENDE
FORSKNING

Eftermiddagen inleddes av Pezzer Sand-
stedt, sjukgymnast och doktorand. Han
berittade om sin studie "Att leva med
ALS, ett pidgiende doktorandprojekt™.
Petter beriittade att han sammanstillt
information himtad frin intervjuer
med ALS-patienter vid Karolinska
Universitetssjukhuset. Insamlingen star-
tade hésten/vintern 2012. Vid studie-

start intervjuades 60 patienter och grup-
pen foljdes sedan upp var sjitte manad.
Hésten/vintern 2015 planeras den sista
intervjuomgéingen, med 11 patienter
kvar 1 studien. Petter berittade bl.a. att
31 av 51 patienter upplevde svir fatigue
undersékt med maitinstrumentet
Checklist Individual Strength (CIS).
Sedan var det dter Peter M Ander-
sens tur att tala. Han talade nu ”Om or-
saken till ALS: Ar ALS en prionsjuk-
dom”. Peter berittade om studier pa av-
lidna patienter FALS (familjira ALS),
SALS (sporadiska ALS) och FTD-pa-
tienter (frontallobsdementa). Hur de i
nerveellerna i ryggmirgen och 1 hjirnan



har SODl-innehéllande inklusioner
som kinnetecken, och att inklusionerna
kan innehalla bide muterade och icke-
muterade SODI-protein. Peter beriittade
vidare om prionhypotesen: SODI-pro-
teinet utvecklas och felveckas forst i en
nerveell. Det felveckade SODI-proteinet
kopierar sig i miljontal inne i nerveellen
(som sedan slutar fungera). Felveckad
SODI fér d& prionegenskaper och spri-
der sig till nirliggande nerveeller. Inne
1 de friska nerveellerna bérjar det fel-
veckade SODI att kopiera sig, forstor
cellen, och sprider sig vidare till fler
nerveellerna. P4 detta sitt kan felveckat
SODI sprida sig genom nervsystemet.
Peter beriittade ocksd om skriddarsydda
experimentella behandlingar for patien-
ter med SODI-mutationer. Férhopp-
ningsvis kan dessa komma till Sverige
under 2016 eller 2017. Vid fragor till Pe-
ter maila till peter.andersen@umu.se.
Métets sista talare var Caroline Ingre,
som beriittade om det nya ALS-kvali-
tetsregistret. Caroline beriittade att re-
gistret Sppnat for registreringar av ALS,
PLS (primir lateral skleros), PSMA
(progressiv spinal muskelatrofi) och
MND (oklar motorneuronsjukdom) se-
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dan 1 februari 2015. Det dr nu 120 pa-
tienter registrerade. Registret dr upp-
byggt av flertalet variabler, bl.a. tid frin
symtom till diagnos, spridningsménster,
plats for foérsta symtom, vikt, BMI,
funktionalitet (ALSFRS), ventilation,
angest/depression osv. Registret har ett
“fonster” dir patienten och likaren ge-
mensamt kan se hur patienten mar. Alla
formulir som fylls 1 riknas om till en
totalpoiing som hamnar som en prick i
fonstret. Prickarna knyts sedan samman
fran mote till méte och bildar efter en
tid en graf. Denna askadliggor enkelt
vad patienten har mest bekymmer med,
och minskar risken att missa stora be-
svir for patienterna. Egen registrering
(PER-patient egen registrering) ir ocksa
igdng. Patienterna fir dd en personlig
kod och kan g in och fylla i formulir
sjilv. Dessa inkorporeras sedan 1 regist-
ret nir likaren 6ppnar infor dterbesoket.
P3 s4 siitt dr patienten involverad 1 sin
egen vard och likaren sparar tid, men
far mycket information. Alla yrkeskate-
gorier ir vilkomna att registrera i re-
gistret, men man maste ha behorighet.
For frigor som ror behorighet maila:
eva-carin.jacobsson@karolinska.se. Vid

fragor avseende registrets innehall mai-
la: caroline.ingre @karolinska.se.

Alla foredragshéllare fick fina pre-
senter anordnade av Gunilla Crode-
Widsell, arbetsterapeut vid Karolinska
Universitetssjukhuset och medlem i pla-
neringsgruppen. Presenterna bestod av
lokala produkter: honung egenproduce-
rad av en kollega och choklad och te
frin Stockholm (Stockholmsbland-
ning). Vi riktar en stort tack till Ulla-
Carin Lindquist Stiftelse som mdjlig-
gjorde denna viktiga nitverkstriff!

CAROLINE INGRE

Neurolog, Karolinska Universitetssjukhuset
Huddinge

caroline.ingre @karolinska.se
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