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Palliativmedizin bei neuro-
degenerativen Erkrankungen

Die Méglichkeiten werden noch zu wenig genutzt

1IN DER SPATPHASE neurologischer Erkrankungen steht die Symptomkontrolle im
Vordergrund. Ziel dabei ist, das mit der Krankheit verbundene Leid zu lindern und die
Wiirde und den Respekt vor der Patientenautonomie zu wahren. Allerdings ist die
Anwendung palliativmedizinischer MaBBnahmen bei neurodegenerativen Erkrankung

noch unzureichend.

Einer der Hauptgrinde fir diese Defizite liegt
sicher darin, dass der Verlauf der meisten die-
ser Erkrankungen schwer einschatzbar ist. Nur for
wenige neurodegenerative Erkrankungen gibt es
Leitlinien zur Behandlung in der Palliativphase. Die
einzige bisher in der Palliativmedizin haufiger be-
schriebe neurodegenerative Erkrankung ist die
amyotrophe Lateralsklerose (ALS).

Es gibt allerdings eine Reihe anderer neurode-
generativer Erkrankungen, bei denen die Betrof-
fenen mit schwer belastenden Symptomen zu ringen
haben und die mit einer deutlich verkirzten Lebens-
erwartung verbunden sind. Das gilt z. B. fir die Par-
kinsonerkrankung und in noch viel hdherem Maf3
fir die atypischen Parkinsonsyndrome. Die Hunting-
tonerkrankung erfordert aufgrund der Erblichkeit
zusdtzliche psychologische und soziale Hilfestel-
lungen fir den Patienten und die Angehérigen.

Ziel des vorliegenden Artikels ist es, beispiel-
haft mit der palliativen Versorgung einiger neuro-
degenerativer Erkrankungen vertraut zu machen
und Wege der Symptomkontrolle zu zeigen.

Symptomerfassung bei Patienten mit
neurodegenerativen Erkrankungen
Zwei Problembereiche entwickeln sich — anders als
bei Tumorerkrankungen — im Verlauf fast aller neu-
rodegenerativen Erkrankungen: die erschwerte
Kommunikation und die kognitiven Einschrdn-
kungen der Patienten. Die Sprech- oder Sprachsts-
rungen treten nicht selten gemeinsam mit kogni-
tiven Einschrankungen bis hin zur Demenz auf und
erschweren die Kommunikation mit dem Patienten
bis hin zur Unméglichkeit. Symptome wie Schmer-
zen, aber auch die méglichen Folgen medizi-
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nischer Behandlungen wie Halluzinationen, kén-

nen von diesen Patienten nicht ausreichend artiku-

liert werden.

Grundlage jeder Symptomerfassung ist die me-
dizinische neurologische Untersuchung; bei einge-
schrénkter Kommunikation muss diese mit vali-
dierten Skalen zur Symptomerfassung und -beurtei-
lung kombiniert werden. Einige der im Folgenden
erwdhnten Skalen wurden speziell an die Bedirf-
nisse dlterer Menschen oder Menschen mit kogni-
tiven Einschrénkungen angepasst.

I Die ,Memorial Symptom Assessment Scale”
(MSAS) erfasst 32 physiologische und psycho-
logische Symptome in den drei verschiedenen
Dimensionen Intensitat, Haufigkeit und Belastung.

I Die ,Rotterdam Symptom Checklist” (RSCL) ist ein
Instrument, mit dem psychologische und physio-
logische Aspekte der Lebensqualitat bestimmt
werden kénnen.

Ein groBer Nachteil dieser beiden Instrumente be-
steht darin, dass sie fir den Routinegebrauch im
klinischen Alltag zu langwierig sind.

I Die ,Edmonton Symptom Assessment Scale”
(ESAS) ist eine patientenbezogene visuelle Sym-
ptomskala, die gerade bei neurodegenerativen
Erkrankungen gut angewendet werden kann [1].

I Das ,Disability Distress Assessment Tool” (Dis-
DAT) identifiziert Stressfaktoren bei Menschen mit
schweren Verstandigungsproblemen [2]. DisDat
ist auf der Beobachtung aufgebaut, dass Men-
schen ihr eigenes , Vokabular” haben, mit dem
sie Stressfaktoren ausdriicken. Diese Ausdrucks-
formen missen nicht notwendigerweise spezi-
fisch sein. Unter Verwendung eines ,Distress
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Passport” werden die Reaktionsweisen des Pati-
enten kategorisiert und in Bereiche eingeteilt,
wenn der Patient offensichtlich keine Beschwer-
den hat und wann er gestresst ist. Fir die Ein-
schatzung werden LautduBerungen, der allge-
meine Habitus, Bewegungen und die (Schon-)
Haltung herangezogen.

Amyotrophe Lateralsklerose

Die ALS ist eine progredient verlaufende unheil-

bare neurodegenerative Erkrankung. Sie bedingt

eine Muskelschwéche und damit einhergehend
eine fortschreitende Behinderung und den Tod
nach einer medianen Uberlebenszeit von finf Jah-
ren. Die ALS ist fir viele Palliativmediziner die neu-
rodegenerative Modellerkrankung, auch weil sie
bereits von Cicely Saunders behandelt wurde und
daher palliative Methoden und Gedanken bereits
seit Langem Anwendung finden. ALS-Patienten
werden regelmdafBig auf Palliativstationen und in

Hospizen aufgenommen, obwohl auch bei dieser

Erkrankung die Erkrankungstrajektorien schwer be-

stimmbar sind und von vielen Faktoren abhéngen

[3]. Die haufigsten Aufnahmekriterien von ALS-Pa-

tienten auf unsere Palliativstation sind:

I klinische Zeichen der respiratorischen Insuffizienz,

I respiratorische Schwdche, die keine Entschei-
dungsfindung hinsichtlich einer nicht invasiven
Beatmung erfordert,

I Unfghigkeit zur Nahrungsaufnahme, die eine
Entscheidungsfindung hinsichtlich der Anlage
einer perkutanen endoskopischen Gastrostomie
(PEG) erfordert,

I kérperliche Schmerzen oder psychosoziale
Probleme und deren Behandlung,

I rasch fortschreitende (iber zwei bis drei Monate)
L&hmungen in zwei Kérperregionen.

Eine Besonderheit unter den ALS-Patienten sind die-
jenigen, bei denen sich eine frontotemporale De-
menz entwickelt, weil das haufig mit weiteren neu-
ropsychologischen Auffalligkeiten verbunden ist
und fir Betreuer wie Angehdrige eine grofie
Herausforderung darstellt [4]. Die Uberlebenszeit
in dieser Patientengruppe ist kiirzer. Mitunter hat
das seine Grinde in verminderter Compliance und
daraus resultierenden Stiirzen, Aspirationspneumo-
nien oder anderweitigen Verletzungen. Die Ent-
scheidung Uber eine Beatmung oder das Verfassen
einer Patientenverfigung sind oft nicht méglich.
Frihe Anzeichen einer respiratorischen Insuffi-
zienz sind morgendliche Kopfschmerzattacken und
eine vermehrte Tagesmidigkeit. Spatestens bei
Vorliegen dieser Symptome sollte man sich Gber
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eine nicht invasive Beatmung Gedanken machen.
Haufig wird Gbersehen, dass bei Patienten mit Be-
atmung eine jdhrliche Influenza- und Pneumokok-
kenimpfung durchgefihrt werden muss, um schwer-
wiegende Pneumonien zu verhindern. Bereits frih
sollte man auch Gber Tracheotomie und invasive
Beatmung mit dem Patienten sprechen. In Deutsch-
land nutzen vergleichsweise wenig ALS-Patienten
die Méglichkeit einer nicht invasiven Beatmung.

Wenn trotz nicht invasiver Beatmung und bei
Ablehnung der invasiven Beatmung Dyspnoe be-
steht, sollten Opioide und Benzodiazepine einge-
setzt werden. Bislang gibt es keine Untersuchung,
die zeigt, dass Opioide die Lebenszeit von ALS-
Patienten signifikant verkirzen. Die Opioiddosen,
die bei ALS-Patienten verwendet werden, sind ge-
nerell niedriger als bei Tumorpatienten [5]. Opio-
ide sind bei ALS sehr effektiv in der Behandlung
von Schmerzen und Dyspnoe, teilweise auch bei
Muskelkrampfen, und haben lange vor der termi-
nalen Phase der Erkrankung ihren Stellenwert.

Die Sialorrhoe kann anfangs mit oralen Medi-
kamenten wie Amitriptylin oder mit transdermal
(Pflaster) applizierbarem Scopolamin behandelt
werden. Die Injektion von Botulinumtoxin A oder B
in die Speicheldrisen ist wie die Bestrahlung der
Drisen eine effektive Methode zur Speichelreduk-
tion. Allerdings sollte darauf geachtet werden,
dass die Speichelproduktion nicht komplett ver-
siegt, weil sonst Schaden an den Z&hnen und der
Mundschleimhaut entstehen kénnen.

Bronchiale Verschleimung, die im Verlauf der
Erkrankung auftreten kann, ist ebenfalls sehr
schwierig zu behandeln, insbesondere wenn der
Hustenstof3 bereits vermindert ist. Manuell unter-
stitzte Hustentechniken und mechanische In- und
Exsufflationsgerate wie der CoughAssist kdnnen
hilfreich sein.

Die Lebensqualitat wird entscheidend von psy-
chologischen und existenziellen Faktoren bestimmt
[6]. Die Pravalenz von Depressionen variiert in ver-
schiedenen Studien. Zur Therapie kénnen sowohl
Serotoninwiederaufnahmehemmer als auch trizy-
klische Antidepressiva verwendet werden. Dem
Amitriptylin ist der Vorzug zu geben, wenn gleich-
zeitig Sialorrhoe, Schlaflosigkeit oder ein pseudo-
bulbérer Affekt besteht. Der pseudobulbare Affekt,
der sich meist in pathologischem Weinen, seltener
Lachen &uBert, wurde traditionell mit Amitriptylin
oder Fluvoxamin behandelt. Neuere Erkenntnisse
zeigen, dass eine Kombinationstherapie mit Dextro-
methorphan und Chinidin erfolgreich sein kann.

Eine ausgeprdgte Spastik, die durch die Dege-
neration der oberen Motoneurone verursacht wird,

I Beatmete Patienten sollten
jdhrlich gegen Pneumokokken
und Influenza geimpft
werden.

Rechtzeitig an die
Patientenverfiigung
denken!

Aufgrund der zu erwartenden
sprachlichen und kognitiven
Einschrinkungen sollte bei
neurodegenerativen Erkran-
kungen bereits in einer frihen
Phase eine Patientenverfi-
gung oder Vorsorgevollmacht
verfasst und regelmBig
erneuvert werden.

I Entwickelt sich bei ALS eine
frontotemporale Demenz, ist
dies eine besondere Heraus-
forderung fiir Betreuer und
Angehdrige.

2-10 | Angewandte Schmerztherapie und Palliativmedizin | 33



mums| CME Fortbildung

—— === Tab.1: Therapie ausgewdhlter Symptome in der
Endphase der amyotrophen Lateralsklerose

Symptom Therapie (Hachstdosis)

Spastik 1 Baclofen p. 0. (30 mg)

1 Tizanidin p. o. (24 mg)

I Midazolam i. v,, s. . (60 mg/Tag)
I Nicht invasive Beatmung

I Tracheotomie und Beatmung

1 Opioide und Benzodiazepine

Dyspnoe

I Amitriptylin i. v., s. c. (20 mg/Tag)

1 Scopolaminpflaster

1 Botulinumtoxin A oder B

I CoughAssist

1 Abklopfen, Massagewesten

1 Clarithromycin p. 0., i. v. (500 mg/Tag)
1 Tilidin p. 0. (600 mg/Tag)

I Mefamizol i. v., s. ¢. (5000 mg/Tag)

I Amitriptylin i. v., s. c. (20 mg/Tag)

1 Tetrahydrocannabinol p. 0. (20 mg/Tag)
1 Morphin/L- Polamidon p.o., i.v., s.c.

Sialorrhoe

Bronchiale Hypersekretion

Schmerzen

kann neben der Schwierigkeit, Bewegungen zu
koordinieren, zu ausgeprdgten Schmerzen fihren.
Pharmakologische Behandlungsméglichkeiten um-
fassen Baclofen und Tizanidin. Dantrolen ist bei
der ALS aufgrund der méglichen Ateminsuffizienz
kontraindiziert. Physiotherapie ist wichtig, um den
Bewegungsradius zu erhalten und Kontrakturen
vorzubeugen. Die haufigen Krampfe bei der ALS
sind mit Chininsulfat gut zu behandeln, allerdings
muss an mdgliche Nebenwirkungen wie Herz-
rhythmusstérungen (QT-Zeitverlangerungen), Agra-
nulozytose oder Thrombozytopenie gedacht wer-
den; in hdheren Dosen kann ein Tinnitus auftreten.
Alternativ kann ein Behandlungsversuch mit Levetir-
acetam oder Carbamazepin erfolgen.

Da Schlafprobleme bei der ALS multiple Ur-
sachen haben kénnen, ist vor Beginn einer medika-
mentdsen Therapie zu kldren, ob nachtliche Hypo-
ventilation, Angst oder eine Depression mitverursa-
chend sind. Pharmakologische Behandlungsmég-
lichkeiten sind generell Zopiclon, Flurazepam und
Chloralhydrat.

Eine Tracheotomie ist lebensverldngernd, ver-
hindert aber nicht das Fortschreiten der Erkran-
kung. Daher sollten einige ethische Uberlegungen
vor diesem Eingriff angestellt werden. Die Pati-
enten bendtigen nach der Trachostomaanlage hau-
fig lange Krankenhausaufenthalte und zu Hause
einen 24-Stunden-Pflegedienst oder werden in spe-
ziellen Pflegeeinrichtungen fir Langzeitbeatmete

I Cholinesterasehemmer sind
bei Demenz im Rahmen der
Huntingtonerkrankung nicht
wirksam.
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untergebracht. Langzeitbeatmung ist mit einer
grof3en Belastung fir die pflegenden Angehérigen
verbunden und mit einer signifikanten Verminde-
rung ihrer Lebensqualitat [7].

In Abhdngigkeit von der Grundpersanlichkeit
besteht eine erhdhte Suizidgefahr. Die stationdre
Aufnahme von ALS-Patienten nach Suizidversuchen
auf der Palliativstation und die gemeinsame Er-
arbeitung des kinftigen Weges sind wichtige Auf-
gaben der Palliativmedizin.

Huntingtonerkrankung

Die autosomal dominant vererbte Huntington-
erkrankung ist durch die Trias aus choreatiformen
Bewegungen, psychiatrischen Auffalligkeiten und
Demenz charakterisiert. Auch bei dieser Erkran-
kung besteht derzeit keine kausale Therapiemdg-
lichkeit, sodass die Behandlung rein palliativ ist
und auf Erhalt der Lebensqualitat von Patient und
Angehérigen und insbesondere der betroffenen,
aber noch nicht erkrankten Familienmitglieder
zielt.

Durch die prasymptomatische genetische Un-
tersuchungen kdnnen Personen identifiziert wer-
den, die das Risiko der Erkrankung tragen. Der
Testzeitpunkt und die Zeit danach sind sehr kritisch,
weil viele Betroffenen suizidgefdhrdet sind; eine
intensive psychologische Betreuung, teilweise auch
stationdr, kann notwendig werden. Das Festlegen
von Therapieentscheidungen wie Wiederbele-
bungsmafinahmen oder die Anlage einer PEG-
Sonde sind infensiv zu diskutieren und am besten
in einer Patientenverfigung zu erfassen.

Mit dem Fortschreiten der Erkrankung sind die
choreatiformen Bewegungsstérungen, die als un-
willkirliche Bewegungen imponieren, stark beein-
tréchtigend. Zusatzlich zu der Einschrankung der
willkirlichen Bewegungsféahigkeit verursachen
diese Uberbewegungen nicht selten auch Angst
und Stress, sodass Benzodiazepine und atypische
Neuroleptika indiziert sein kénnen. Psychotische
Episoden sind mit Quetiapin therapierbar. Die de-
menzielle Entwicklung l&sst sich durch Cholineste-
raseinhibitoren nicht beeinflussen, es werden eher
negative Effekte beobachtet. Die Depression kann
mit Serotoninwiederaufnahehemmern oder trizy-
klischen Antidepressiva behandelt werden.

In der Terminalphase tritt haufig eine respirato-
rische Insuffizienz auf, die von Infektionen (haupt-
sachlich der Atemwege) begleitet wird. Die Myo-
klonien kénnen dann besonders ausgepragt sein
und man kann zusétzlich zur Therapie mit Benzo-
diazepinen (vorzugsweise Midazolam s.c.) die
kontinuierliche Gabe von Levetiracetam erwdgen.
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Demenzen

Die Ursachen fir die verschieden Formen der De-
menz sind unterschiedlich, aber mit fortschreiten-
der demenzieller Entwicklung ergeben sich ahn-
liche Symptome sowie ethische und professionelle
Entscheidungsnotwendigkeiten (z.B. Anlage einer
Erndhrungssonde, Wiederbelebung und die Be-
handlung von Infekten). Wie bei den anderen neu-
rodegenerativen Erkrankungen stehen auch hier im
Vordergrund der palliativen Betreuung die Wirde
und die Lebensqualitat sowie ein maglichst be-
schwerdefreier Krankheitsverlauf.

Belastend fir das Umfeld sind insbesondere
die Verhaltensverdnderungen wie das Umherwan-
dern, Psychosen, Agitationen und Schlafstérungen.
Bei plotzlich auftretenden Verhaltensénderungen
muss immer auch an Infektionen, Schmerzen oder
eine Blasenentleerungsstdrung als Ursache ge-
dacht werden.

Zur symptomatischen Therapie von Verhaltens-
dnderungen werden regelméafBig Olanzapin oder
Risperidon eingesetzt. Vorsicht ist bei Patienten mit
Lewykérperchen-Demenz geboten, weil diese auf
Neuroleptika sehr sensibel mit akut verminderter
Vigilanz und schweren Parkinsonsyndromen rea-
gieren kdnnen.

Schwierigkeiten bei der Nahrungs- und Flissig-
keitsaufnahme kdnnen eine Verweigerungshaltung
(,schlechter Geschmack”) darstellen, aber auch
Folge von Apraxie oder unangenehmen Schluck-
stérung sein. Erndhrungssonden zeigen im fortge-
schrittenen Stadium einer Demenz keine Besserung
der Erkrankung und erhdhen sogar das Risiko fir
Pneumonie oder Verletzung, wenn der demente
Mensch versucht, die PEG-Sonde selbststandig zu
entfernen. Daher ist von der Anlage einer PEG-
Sonde bei fortgeschrittener Demenz abzuraten.

Die Aufnahme schwer dementer Patienten in
Krankenhduser ist meist nur mit einer Verschlechte-
rung des Allgemeinzustandes verbunden und sollte
vermieden werden. Angst, Depressionen, zuneh-
mende Verwirrtheit und nosokomiale Infektionen
erhdhen die Mortalitat.

In der Terminalphase einer Demenz sind die
haufigsten Symptome Dyspnoe, Fieber, Schmerzen
oder Obstipation. Alle diese Symptome kénnen zu-
friedenstellend zu Hause oder im Pflegeheim nach
palliativmedizinischen Maf3gaben behandelt wer-
den [8]. Der Routinegebrauch von Antibiotika (vor
allem bei asymptomatischen Harnwegsinfekten) ist
nicht sinnvoll. Generell sollte bei fortgeschrittener
Demenz die symptomatische Behandlung von Infek-
tionen mit Analgetika und Antipyretika einer Anti-
biotikatherapie vorgezogen werden.
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—— === Tab. 2: Therapie ausgewdhlter Symptome in der
Endphase der Huntingtonerkrankung

Symptom Therapie (Hochstdosis)

Chorea I Levetiracetam p. 0., i.v. (3000 mg/Tag)
1 Midazolam i. v., s. c. (60 mg/Tag)
Dyspnoe 1 Opioide und Benzodiazepine

Psychiatrische Probleme 1 Quetiapin (200 mg/Tag)

—— === Tab.3: Therapie ausgewdhlter Symptome in der
Endphase demenzieller Erkrankungen

Symptom Therapie (Hochstdosis)

Infekte, Fieber I Physikalische Kiihlung
1 Antipyretika und Analgetika, z. B. Metamizol (5 g/Tag)

Dyspnoe 1 Opioide und Benzodiazepine
Psychiatrische Probleme 1 Quetiapin (200 mg/Tag)
1 Melperon (200 mg/Tag)

I Prothipendyl (400 mg/Tag)

Parkinsonerkrankung und

atypische Parkinsonsyndrome

Die Parkinsonerkrankung und die atypischen Par-
kinsonsyndrome wie die progressive supranukle-
are Blickparese (PSP), die multiple Systematrophie
(MSA) und die kortikobasale Degeneration (CBD)
sind zusammengenommen haufiger als die ALS
und haben in der Regel einen langeren Krankheits-
verlauf. Auch fir diese Erkrankungen gibt es keine
kausale Therapie, obwohl die Parkinsonerkran-
kung Uber viele Jahre gut medikamentds sympto-
matisch behandelt werden kann.

Im fortgeschrittenen Stadium der Erkrankungen
treten aufgrund des Rigors und der Hypokinesie
und der fortschreitenden Degeneration der Neu-
rone des Vagusnerven Schluckstérungen auf. Es
gibt bislang keine Studienevidenz, die eine Verlan-
gerung der Lebenszeit oder eine Verbesserung der
Lebensqualitat nach Anlage einer PEG-Sonde bei
Parkinsonpatienten zeigen wiirde. Die Gefahr der
Aspiration ist bei Eintreten dieser Symptome deut-
lich erhdht [?]. Der Beginn der Dysphagie soll einen
prognostisch pradiktiven Wert haben, weil die Le-
benszeit danach auf 15-24 Monate begrenzt sein
soll. Diese Zahl bericksichtigt allerdings nicht Pati-
enten, denen bereits vorher eine PEG-Sonde gelegt
wurde. Die PEG-Anlage bleibt somit eine individu-
elle Entscheidung, die mit dem Patienten und seinen
Angehdrigen diskutiert werden muss, da einzelne
Patienten sehr wohl von einer PEG-Anlage profitie-
ren kdnnen. Der Vorteil einer Ernéhrungssonde bei
Parkinsonerkrankung liegt darin, dass fast alle Me-
dikamente zur Behandlung der Erkrankung auch

1 Von der Anlage einer
PEG-Sonde ist bei fort-
geschrittener Demenz
abzuraten.
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—— === Tab.4: Therapie ausgewdhlter Symptome in der
Endphase der Parkinsonerkrankung

Symptom Therapie (Hachstdosis)

Akinese/Rigor I Amantadin i. v. (600 mg)

1 Apomorphin s. c. (6 mg/h)

I Midazolam i. v., s. . (60 mg/Tag)
1 Quetiapin p. 0. (100 mg/Tag)

I Amitriptylin i. v., s. . (20 mg/Tag)
1 Scopolaminpflaster

Niichtliche Halluzinationen

Sialorrhoe

1 Clarithromycin p. 0., i. v. (500 mg/Tag)
I Tilidin p. 0. (600 mg/Tag)

1 Metamizol i. v., s. ¢. (5000 mg/Tag)

I Amitriptylin i. v., s. c. (20 mg/Tag)

1 Tetrahydrocannabinol p. 0. (20 mg/Tag)
1 Morphin/L-Polamidon p. 0., i.v,, s.c.

Bronchiale Hypersekretion

Schmerzen

Uber eine PEG-Sonde applizierbar sind, was die
Behandlung in fortgeschrittenen Phasen entschei-
dend vereinfacht. Frauen mit einer PSP lehnen die
Anlage einer PEG haufiger ab als Ménner.

In der Spatphase kann es notwendig werden,
die Dosis der Parkinsonmedikamente aufgrund von
vermehrt auftretenden Halluzinationen oder Psy-
chosen zu reduzieren. Mit der Dosisreduktion sollte
man bei den Anticholinergika beginnen; dann sind
Amantadin, COMT-Hemmer und Dopaminago-
nisten zu reduzieren bzw. abzusetzen. Die sympto-
matische Therapie kann mit niedrigen Dosen aty-
pischer Neuroleptika erfolgen.

Um in der Spatphase der Erkrankung dem Ri-
gor und der damit einhergehenden Versteifung
entgegenzuwirken, kdnnen lang wirksame Dop-
aminagonisten wie Pramipexol retard oder Rotigo-
tin eingesetzt werden. Letzteres hat den Vorteil,
dass es als Pflaster appliziert werden kann, aber
den Nachteil von ausgeprégtem Juckreiz. Die An-
wendung einer kontinuierliche Apomorphingabe
in diesem Stadium ist bislang nicht untersucht, birgt
aber die Gefahr von Uberbewegungen und damit
einhergehend dramatischem Gewichtsverlust.
Auch die kontinuierliche Gabe von Midazolam
s.c. hat positiven Einfluss auf den Rigor.

Im Vergleich zu der relativ langen Lebensphase
eines Parkinsonpatienten leben Patienten mit einem
atypischen Parkinsonsyndrom wesentlich kirzer.
Die mediane Uberlebenszeit von Patienten mit
einer PSP betrdgt sechs Jahre, mit einer MSA
9,5 Jahre und mit einer CBD sieben Jahre.

Haufige Symptome in der Spatphase dieser Er-
krankungen gleichen denjenigen bei Parkinson-
erkrankung, sprechen allerdings nicht oder gerin-
ger auf dopaminerge Medikation an. Ein ausge-

I Ungefdhr 60—85 % der
Parkinsonpatienten leiden in
der terminalen Phase an
muskuloskelettalen oder
neuropathischen Schmerzen
oder einem zentralen
Schmerzsyndrom.
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pragter Rigor kann bei damit verbundener genera-
lisierter Gelenksteifheit gut mit Benzodiazepinen
(Lorazepam oder Midazolam kontinuierlich s.c.)
behandelt werden. Allerdings dirfen Benzodiaze-
pine nicht bei Patienten mit CBD angewendet wer-
den, da diese regelmaBig paradoxe Reaktionen
mit Schlafverlust und Halluzination zeigen. Myoklo-
nien treten bei PSP und CBD auf und sollten mit
Antiepileptika wie Levetiracetam oder im Falle der
PSP auch mit Benzodiazepinen behandelt werden.

Vermehrte Speichelproduktion oder bronchiale
Hypersekretion (haufiger bei atypischen Parkinson-
syndromen) beeintréchtigen das Schlucken und
fGhren zu rezidivierenden Aspirationspneumonien
[10]. Die Therapie mit Anticholinergika (Amitripty-
lin i.v. oder s.c., 10-20 mg/Tag; Scopolamin
transdermal) zeigt haufig nicht den gewiinschten
Erfolg. Bei ausgeprdagter bronchialer Hypersekre-
tion kann der bereits erwdhnte CoughAssist ange-
wendet werden oder experimentell eine kontinuier-
liche Therapie mit Makrolidantibiotika (z.B. zwei-
mal taglich 250 mg Clarithromycin [11, 12]).

Ein haufig Ubersehenes Problem in der End-
phase der Erkrankungen sind Schmerzen. Ursa-
chen fir Schmerzen sind ausgepragte Steifheit,
Rigor oder dystone Muskelspasmen, aber auch
ausgepragte Obstipation (die auch den Rigor oder
eine Spastik verstarken kann) und Hypokinese. Un-
gefahr 60-85 % der Patienten leiden an muskulo-
skelettalen oder neuropathischen Schmerzen oder
einem zentralen Schmerzsyndrom [13].

Wenn diese Symptome nicht ausreichend ur-
sdchlich behandelt werden kénnen, missen An-
algetika auf der Basis der WHO-Empfehlung ein-
gesetzt werden. Dabei ist zu bemerken, dass die
Anwendung von Opioiden bei Parkinsonpatienten
neben positiven Einflissen auf Dyskinesien auch
vermehrt Bradykinese, Rigor und Fatigue zur Folge
haben kann. Allerdings reichen nach unseren Er-
fahrungen niedrigpotente Opioide (z.B. Tilidin)
haufig aus. Zusatzlich sind aber auch Metamizol
und Cannabinoide wirkungsvoll. Zentrale Schmerz-
syndrome oder primér sensorische Phédnomene
(z.B. Mundbrennen) kénnen mit Amitriptylin s.c.
(10-20 mg/Tag) effektiv behandelt werden.

Anderung des Therapieziels und
Sterbephase

Mit der Anderung des Therapieziels ist keineswegs
das Beenden jeglicher Therapie gemeint, sondern
vielmehr eine Wendung von rein lebensverlén-
gernden Ansétzen hin zu MaBnahmen, die haupt-
sachlich die Lebensqualitat verbessern und das
Sterben zulassen.
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Bei Fortschreiten der Erkrankung mit zuneh-
mender Bettlagerigkeit gewinnt die hausérztliche
und pflegerische Betreuung neue Dimensionen.
Haufig ist in dieser Phase der Hausarzt der einzige
behandelnde Arzt, wenn eine Versorgung des Pa-
tienten im gewohnten Umfeld méglich sein soll. Im
Gegensatz zu Tumorpatienten gibt es keine Daten
Uber den bevorzugten Sterbeort von Patienten mit
neurodegenerativen Erkrankungen. Fir Parkinson-
patienten zeigte eine kirzlich verdffentlichte Stu-
die, dass die Zahl der zu Hause sterbenden Pati-
enten in England mit 9 % (im Vergleich zu 17 % der
Normalbevélkerung) gering ist [14]. Diese Zahl ist
noch niedriger, wenn man bedenkt, dass im Ver-
gleich dazu 36 % in Altenheimen und 55% in
Krankenhdusern sterben. Die Zahlen in Deutsch-
land dirften &hnlich sein.

Erschreckend an dieser Studie war die relativ
hohe Zahl von Patienten, die in ihrer letzten Le-
benswoche in ein Krankenhaus gebracht wurden,
namlich 51%. Daher stellt sich die Frage, ob die
Aufnahme in ein Krankenhaus, insbesondere in
den letzten Lebenstagen, nicht vermeidbar ist.

Noch zu selten werden die Patienten in der Ter-
minalphase ihrer Erkrankung auf Palliativstationen
aufgenommen, da wenige Palliativstationen mit
der Behandlung von neurologischen Patienten, ab-
gesehen von Patienten mit ALS, Erfahrungen he-
ben. Die weitere Verlegung in ein Hospiz kann sich
schwierig gestalten, weil — im Gegensatz zu Pati-
enten mit Tumorerkrankungen — die Zeitspanne bis
zum Lebensende oft nicht einschétzbar ist.

Auch die Dienste von Hospizhelfern werden fir
Menschen mit neurodegenerativen Erkrankungen
und deren Familien in Deutschland im Gegensatz
zu angloamerikanischen Landern noch viel zu we-
nig in Anspruch genommen. Aber gerade hier kon-
nen die ehrenamtlichen Mitarbeiter die Angehéri-
gen entlasten. Die sich in den letzten Jahren entwi-
ckelnde spezialisierte ambulante Palliativversor-
gung (SAPV) kann hier ebenfalls wertvolle Dienste
leisten.

Bei allen Hilfsangeboten, die derzeit zur Verfi-
gung stehen, darf nicht vergessen werden, dass
die pflegenden Angehdrigen, die Uber Jahre viel
Zeit und Kraft fir die schwierige Aufgabe der Be-
treuung verwendet haben, nach dem Tod des Pati-
enten haufig plétzlich sozial isoliert dastehen.
Eigene Bedirfnisse wurden konsequent vernach-
l&ssigt und kénnen oftmals nicht neu definiert wer-
den. Es ist wichtig, aus der Rolle des Betreuers
wieder herauszufinden. Viele Selbsthilfegruppen
sehen einen Teil ihrer Aufgabe darin, die Angehé-
rigen verstorbener Patienten zu betreuen.

CME Fortbildung - Palliativmedizin /=
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Fazit fir die Praxis b

I Die palliative Versorgung von Patienten mit neurodegenerativen Erkran-
kungen gewinnt gerade aufgrund verbesserter medizinischer Behand-
lung und Symptomkontrolle an Bedeutung.

I Bereits frih im Verlauf sollte mit dem Patienten und den Angehérigen
besprochen werden, ob lebensverldngernde MaBnahmen gewiinscht
werden und was fir den Patienten Lebensqualitat bedeutet. Entschei-
dungen sollten vor dem Hintergrund der Patientenautonomie, Wirde
und Lebensqualitat getroffen werden.

I Palliative und kurative Versorgung sind kein Widerspruch zu lebensver-
lédngernden Therapien und sollten bereits zu Beginn der Erkrankung
gemeinsam angewendet werden.

I Die hdusliche Versorgung der Patienten im Rahmen der SAPV sowie die
Aufnahme auf eine Palliativstation oder in ein Hospiz sollten haufiger
in Anspruch genommen werden.
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