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A 1 Einleitung

Beinahe alle an einer amyotrophen Lateralsklerose (ALS) erkrankten Patienten entwickeln im
Verlauf ihrer Erkrankung Zeichen einer Atempumpenschwiche. Daher duflern diese Patienten
fast ausnahmslos die Angst vor dem Erstickungstod. Die klinische Erfahrung deutete jedoch
auf einen iiberwiegend friedlichen Tod bei der ALS hin. Uber die Sterbephase gab es bis zur
Erstverdffentlichung der vorliegenden Ergebnisse, in einer allgemeinen ALS Population noch
keine systematisch gewonnenen Daten. Die bis dahin vorhandenen Daten wurden alle an
Patienten erhoben, die in spezialisierten Palliativ-Care Stationen starben oder von dort
engmaschig betreut wurden [O’Brien 1992, Oliver 1996]. Das besondere Augenmerk der
Patientenversorgung im Sinne von ,Palliative Care* liegt in erster Linie auf der gezielten
Symptomkontrolle und somit der Linderung von Leiden. Im Terminalstadium einer
Erkrankung stehen nicht mehr die kurative Behandlung und die Verlangerung von Leben im
Vordergrund. Das Hauptziel der palliativen Behandlung richtet sich ganz auf die Schaffung
von Lebensqualitit [Doyle 1994]. Damit ist die Situation dieser von O’Brien und Oliver
untersuchten, bevorzugt symptomkontrollierten ALS-Patienten nicht mit einer allgemein
medizinisch versorgten ALS-Patientengruppe zu vergleichen. Vor der Formulierung der
Fragestellung folgt eine Ubersicht zur Amyotrophen Lateralsklerose.

A 1.1 Die Amyotrophe Lateralsklerose

A 1.1.1 Epidemiologie und Klinik

Die amyotrophe Lateralsklerose ist die hdufigste degenerative Erkrankung des motorischen
Nervensystems des Erwachsenen [Brooks 1996]. Ihre Privalenz wird mit etwa 6-8 je 100000
Einwohner angegeben. Die Inzidenz betrdgt 1,5-2 pro 100 000 Einwohner und Jahr, mit leicht
steigender Tendenz [Brooks 1996]. In etwa 80 % der Fille tritt die Erkrankung zwischen dem
40.-70. Lebensjahr auf. Die Inzidenz nimmt mit dem Alter zu. Die untere Altersgrenze der
Erstmanifestation ist 20 Jahre [Gubbay 1985]. Ménner sind im Verhiltnis 1,5 zu 2-mal
hiufiger betroffen als Frauen [Jerusalem 1994]. Die ALS tritt in Europa in bis zu 95 % der
Félle sporadisch auf. Etwa 5 % der Erkrankungen folgen einem meist autosomal dominanten
Erbgang [Swash 1992].

Bei der ALS gehen vornehmlich die Motoneurone unter. Dies sind die Nervenzellen, welche
die gesamte Willkiirmuskulatur steuern. Die hauptsdchlich betroffenen Bereiche des
Nervensystems sind die motorische Hirnrinde (Betz’sche Pyramidenzellen), die Branchial-
oder kaudalen Hirnnerven sowie die Pyramidenbahn und die Vorderhoérner des
Riickenmarkes. Die okulomotorischen Hirnnervenkerne [Iwata 1979] und der Nucleus Onuf
[Mannen 1977] sind sehr selten befallen. Somit bleiben die duBeren Augenmuskeln sowie die
SchlieBmuskeln des Enddarmes fast immer intakt.

Am betroffenen Patienten fiihrt dieses Absterben von Nervenzellen zu dem kombinierten
Auftreten von peripheren (schlaffen) und zentralen (spastischen) Lihmungen [Giildenberg
1994]. Durch die abnehmende bis fehlende Innervation kommt es zu einem sichtbaren
neurogenen, verlaufsabhingigen Schwinden der quergestreiften Muskulatur in den
Extremitiaten, dem Rumpf, dem Nacken sowie der Gesichts-, Sprech-, Kau-, Schluck- und
Atemmuskulatur. Die Ausbreitungsrichtung dieser Symptome erfolgt meist von distal nach
proximal. Da die hoheren Hirnleistungen und die sensorischen Systeme nur sehr selten mit
betroffen sind [Gilildenberg 1994], kann es bei der ALS im Extremfall, wenn alle
Willkiirmuskeln des Patienten geldhmt sind, zu einer Art Locked-in-Syndrom fiihren. Dies
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bedeutet, dass der Patient unfdhig ist, sich bei erhaltenem Bewusstsein und intellektueller
Leistungsfahigkeit sprachlich oder durch Bewegungen spontan verstidndlich zu machen.

Aufgrund der Erstsymptomatik werden zwei Verlaufsformen der Erkrankung unterschieden.
Beginnen die Beschwerden in den Sprech-, Schluck-, Gesichts- oder Atemmuskeln spricht
man von der bulbdren Form der ALS. Sind anfianglich die Muskeln der Gliedmallen betroffen,
wird das als extremitdtenbetonte Verlaufsform der ALS bezeichnet. Nur selten kommt zu den
motorischen Ausféllen ein dementieller Abbau [Giildenberg 1994].

A 1.1.2 Prognose

Die ALS verlduft kontinuierlich progredient und infaust. Todesursache ist in der Regel eine
zunehmende respiratorische Insuffizienz [Wiestler 1994]. Die mittlere Uberlebenszeit wird je
nach Verlaufsform mit 3,3 Jahren bei der extremitidtenbetonten Variante und bei Patienten mit
einer anfanglich bulbdren Symptomatik oder einer Mitbeteiligung der Atemmuskulatur mit 2 -
2,5 Jahren [Jokelainen 1977] angegeben. Zirka 20 % der Erkrankten iiberleben 5 Jahre und
etwa 10 % 10 Jahre und ldnger [Mortara 1984]

A 1.1.3 Pathogenese

Die zugrundeliegende Atiologie und die pathologischen Prozesse sind bis heute noch
weitgehend unbekannt. Bei der Untersuchung von moglichen Risikofaktoren der Erkrankung
haben epidemiologischen Studien noch immer - bis auf das Alter des Patienten [Brooks 1996]
- keine eindeutigen Zusammenhinge bestéitigen konnen. Die wahrscheinlichste Hypothese
scheint eine, aus genetischen und umweltmedizinischen Einfliissen bestehende,
multifaktorielle Genese zu sein [Brooks 1996]. In erster Linie werden als Ursache derzeit
diskutiert eine Autoimmunhypothese [Schwartz 2001; Angelov 2003], eine exzitatorisch -
iiber Glutamat vermittelte - Ursache [Heath 2002], eine via oxidativen Stress ausgeldste [Beal
2002] und eine genetische Komponente [Przedborski 2003].

A 1.1.4 Therapieanséitze

Bei der ALS wurde bislang eine Vielzahl von Substanzen (iiber 50) in kontrollierten Studien
ohne wesentlichen Erfolg untersucht [Mitsumoto 1995]. Riluzol, ein Glutamatantagonist mit
einem komplexem Wirkmechanismus [Doble 1996], ist das bisher einzige zugelassene
Medikament bei der ALS. Mit diesem Priparat wurden zwei Studien iiber die Dauer von je 18
Monaten, mit insgesamt ca. 1000 Patienten durchgefiihrt. Dabei zeigte sich eine signifikante,
wenn auch geringe dosisabhéngige Verlidngerung der Lebenserwartung von ca. drei Monaten
[Bensimon 1994; Lacomblez 1996] fiir den Beobachtungszeitraum von 18 Monaten.

Trotz Fehlen einer kurativen Therapie ist bei der ALS ein therapeutischer Nihilismus nicht
angebracht. Fiir ALS-Patienten gibt es ein weites Spektrum an palliativen
(symptomlindernden und lebensqualititssteigernden) Maflnahmen [Borasio 1998b]. Nach der
aktuellen Definition der WHO von 2002 ist Palliativmedizin ein Ansatz zur Verbesserung der
Lebensqualitit von Patienten und deren Familien, die mit den Problemen konfrontiert sind,
die mit einer lebensbedrohlichen Erkrankung einhergehen, durch Vorbeugen und Lindern von
Leiden, durch friihzeitiges Erkennen, untadelige FEinschitzung und Behandlung von
Schmerzen sowie anderen belastenden Beschwerden korperlicher, psychosozialer und
spiritueller Art [Sepulveda 2002].

Die symptomatische Behandlung der ALS beginnt demzufolge mit der Aufklirung des
Patienten. Eine unzureichende Aufklirung kann verunsichern und Angste ausldsen. Alle
Aspekte der Erkrankung sollten mit dem Patienten und den Angehorigen offen besprochen
werden. Dies verlangt eine groBe Empathie seitens des Arztes und sollte stufenweise im
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Verlauf erfolgen, wobei die positiven Aspekte (unterschiedlich schnelle Verlaufe, z. T. liber
viele Jahre, keine Beeintrachtigung der intellektuellen Féhigkeiten) zu betonen sind. Die
vorhandenen Behandlungsmoglichkeiten sollten in den Vordergrund gestellt werden, zumal
praktisch alle Symptome der ALS einer palliativen Therapie zugénglich sind.

Dem auffilligsten Symptom der ALS, der Muskelschwiche, sollte mit regelmifBiger
Gymnastik - nie bis zur Erschopfung - und der rechtzeitigen Verschreibung notwendiger
Hilfsmittel begegnet werden. So kann die Unabhingigkeit und Bewegungsfreiheit der
Patienten so lange als moglich erhalten werden.

Eine Sprachstorung kann zum vollstindigen Verlust der Kommunikationsfahigkeit fiihren.
Elektronische Kommunikationshilfen sind in Spétstadien notwendig, hiufig ist jedoch eine
einfache Alphabettafel tiber lange Zeit ausreichend.

Eine beispielhafte palliative Therapiemoglichkeit ist die perkutane endoskopische
Gastrostomie (PEG). Diese wird bei fortgeschrittenen Schluckproblemen, welche die
Patienten stark belasten, eingesetzt. In dieser Phase der Erkrankung dauert die Einnahme der
Mahlzeiten unter Umstidnden mehrere Stunden pro Tag. Zudem beleiten teilweise die
Nahungsaufnahme ausgepragtes Verschlucken und daraus resultierende Atemnotattacken. Bei
der Anlage einer PEG wird ein verschlieBbarer Kunststoffschlauch mit Hilfe eines
Gastroskopes durch Magen- und Bauchwand gelegt und dauerhaft befestigt. Uber diese unter
der Kleidung nicht sichtbare Sonde ist die Versorgung des Patienten mit Fliissigkeit und
Kalorien gewdhrleistet. Die Haiufigkeit des Verschluckens und die Zeitdauer der
Nahrungsaufnahme koénnen so herabgesetzt werden. Der Einsatz einer PEG kann somit die
Lebensqualitdt der Betroffenen erhohen [Mazzini 1995]. Dariiber hinaus ist es dem
Erkrankten in Abhdngigkeit von seiner Schluckstérung weiterhin moglich zu essen, wovon
und wie viel er will.

Ein weiteres Beispiel fiir eine palliative MalBlnahme ist die intermittierende, nicht invasive
Heimbeatmung iiber eine Nasen- oder Nasen-Mundmaske. Das technische Gerdt hierfiir
besteht aus einer elektrisch betriebenen Luftpumpe und einer individuell angepassten
Nasenmaske. Dieser Apparat wird zur Linderung der vor allem im Liegen ausgeprigten
Folgen der Atempumpenschwiche eingesetzt. Wesentliche Symptome der dauerhaften
Minderbeliiftung der Lunge, die schon lange vor dem Tod des Patienten auftreten konnen,
sind unter anderem Ein- und Durchschlafstorungen, Albtrdume, erhohte Tagesmiidigkeit,
morgendliche Kopfschmerzen sowie Erstickungs- und Todesdngste [ Winterholler 1997]. Die
Atemnot und deren Folgen stellen damit eine wesentliche Beeintrichtigung der
Lebensqualitit von ALS-Patienten dar.

Zur Linderung der oben genannten Beschwerden der respiratorischen Globalinsuffizienz wird
der Betroffene, iiber eine einfach auf- und absetzbare Nasenmaske, mit Raumluft beatmet.
Diese Beatmungshilfe verbessert in der Regel den Nachtschlaf deutlich, vermindert die
Tagesmiidigkeit, verlingert das Lebens und verbessert die Lebensqualitit [ Aboussouan 1997;
Schlamp 1998] sowie die kognitive Leistungsfihigkeit [Newsom-Davis 2001]. Die primire
Indikation der intermittierenden nicht invasiven Heimbeatmung ist die Symptomlinderung
und somit die Verbesserung der Lebensqualitit dieser Patienten.

Im spéteren Stadium wird eine Entscheidung iiber eine Tracheostomie notwendig werden.
Hierbei wird der Patient statt iiber Nasenmaske iiber eine Kaniile, die iiber einen
Luftrohrenschnitt direkt unter dem Kehlkopf in die Luftrohre eingebracht wird, beatmet.
Wichtigstes Kriterium fiir diese Indikation ist die subjektive Lebensqualitit des Patienten. Die
oft geduflerte Angst, eine Beatmung sei ein unumkehrbarer Schritt, ist unbegriindet. Auch
nach Beginn einer Dauerbeatmung iiber Luftrohrenschnitt hat der Patient jederzeit das Recht,
seine Einwilligung in diese MaBBnahme zuriickzuziehen. Der Arzt ist dann verpflichtet, diesem
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Wunsch zu folgen und durch entsprechende Palliativmafnahmen dem Patienten einen Tod
ohne Qual zu ermdglichen [Borasio, 1996].

Die Deutsche Gesellschaft fiir Muskelkranke (DGM, Im Moos 4, 79112 Freiburg, Tel. 07665-
94470) steht ALS-Patienten mit Beratung durch erfahrene Sozialarbeiterinnen zur Seite,

verteilt Informationsmaterial zur Erkrankung, organisiert Gesprachskreise und gibt einen
ALS-Rundbrief heraus.

A 2.1 Ausgangssituation dieser Untersuchung

Patienten mit einer ALS leiden an einer fortschreitenden Erkrankung bislang unbekannter
Atiologie, fiir die es keine Heilung gibt. Sie erleben, fast immer bei klarem Bewusstsein, den
Verfall und die zunehmende Schwiche ihrer Willkiirmuskulatur einschlieSlich der Atem-,
Sprech- und Schluckmuskeln. Dies fiihrt bei beinahe allen Patienten im Verlauf ihrer
Erkrankung zu Symptomen einer respiratorischen Insuffizienz [Borasio 1998b].

Bei Fortschreiten der Schwiche der Muskeln der ,,Atempumpe* erleidet eine sehr grof3e
Anzahl der Betroffenen Erstickungsanfille. Derartige Attacken konfrontieren die Patienten
sowie deren pflegende Angehdrige unmittelbar mit dem Sterben [Ventafridda 1990]. Daher
sprechen die Patienten oder deren Angehdrige in der Motoneuronsprechstunde im Klinikum
GroBhadern in der Regel Angste vor dem Erstickungstod an.

Die Angste vor dem Tod und/oder dem Verlust eines geliebten Menschen stellen zwei der
schwersten seelischen Belastungen im menschlichen Leben dar [Parkes 1973; Woof 1998].
Die bei der ALS im fortschreitenden Krankheitsverlauf auftretenden Atemnotattacken setzen
bei den Betroffen und deren Angehorigen unmittelbar Verlust- wie auch Todesdngste frei
[Ventafridda 1990]. Erschwerend hat der ALS Patient und sein Umfeld durch das rasche
Fortschreiten der Erkrankung nur ein begrenztes Mall an Zeit, diese Extremsituation zu
verarbeiten. Wie eine Untersuchung an ALS Patienten gezeigt hat, stellen psychologische
Belastungen ein erhohtes relatives Mortalititsrisiko dar [McDonald 1994]. Um dies zu
vermindern und die Lebensqualitidt von Patienten und deren Angehdrigen zu verbessern, ist es
unter anderem notwendig, die oben genannten Fragen der Patienten beziiglich der
Terminalphase ihrer Erkrankung rechtzeitig und ausreichend zu beantworten [Saunders
1994].

Wie jedoch von Patienten hiufig berichtet, sind Arzte vielfach unsicher hinsichtlich der
Aufkldarung, des Verlaufs sowie der medizinischen Behandlung der Sterbephase von
unheilbaren Erkrankungen wie der ALS [Bulkin 1988; Andrae 1994; McCue 1995]. Zum Teil
fiihrt dies zu einer unzureichenden Aufkldrung und Nichteinleiten von palliativen
Therapiemafinahmen [Ganzini 1999].

Zur Aufkldrung iiber die Terminalphase der ALS stehen dem Hausarzt, die eigene - héufig
geringe - klinische Erfahrung, einzelne anekdotische Sterbeberichte und sehr wenige
systematische Untersuchungen zur Verfiigung. Diese Studien betrafen, bis zur
Veroffentlichung der eigenen Ergebnisse, jedoch Patienten, die in englischen Hospizen oder
unter deren fachlicher Mitbetreuung gestorben waren [O’Brien 1992; Oliver 1996]. In der
exemplarischen Studie von O’Brien zeigte sich, dass 94% der dortigen Patienten mit ALS
friedlich starben. Bei 58% der Betroffenen kam es zu einer ,,raschen* Verschlechterung der
Symptome, die innerhalb von nur 24 Stunden zum Tode fiihrte. Die hiufig auftretenden
Beschwerden wie Schmerzen, Dyspnoe und Schlaflosigkeit waren in etwa 80% der Fille mit
Opiaten gut behandelbar. Im Gegensatz dazu ist es in Deutschland dem iiberwiegenden Teil
der ALS-Patienten nicht moglich, zum Sterben in ein Hospiz aufgenommen oder von dort
betreut zu werden. In Deutschland stehen derzeit etwa 6,4 Hospiz-Betten pro 1000000
Einwohner zur Verfiigung, in England dagegen 54 pro 1000000 Einwohner [Klaschik 2000].
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AufBlerdem nehmen nur etwa 40 % aller deutschen Hospize Patienten mit neurologischen
Erkrankungen auf [Klaschik 2000]. Die Patienten werden hierzulande in der Terminalphase
tiberwiegend ambulant durch den Hausarzt betreut. Daher war die Giiltigkeit der von O’Brien
gewonnenen Daten, die fast ausschlieBlich an optimal symptomkontrollierten Hospizpatienten
erhoben wurden, durch eine Untersuchung aus einem entsprechenden allgemeinen
medizinischen Umfeld zu priifen.

A 2.2 Die Fragestellungen dieser Untersuchung

Auf Grund der klinischen Erfahrung und den bisherigen Arbeiten iiber die Terminalphase der
ALS ergaben sich fiir diese Untersuchung folgende Fragen:

1. Woran und wie sterben die Patienten?
2. Wie haufig tritt der Erstickungstod bei der ALS auf?

3. Wo sterben die Patienten? Wenn in Krankenhaus oder Hospiz/Palliativstation, was ist die
Indikation fiir die Aufnahme in diese Einrichtungen?

4. Wie lange dauert die akute Verschlechterung, die zum Tode der Patienten fiihrt?
5. Wie ist der Bewusstseinszustand der Patienten beim Sterben?

6. a. Wie viele Patienten gebrauchen Palliativmanahmen wie eine Beatmungs- und/oder
Erndhrungshilfe und wie gut lindern diese die vorhandenen Beschwerden? Wie lautet
jeweils die Indikation fiir diese MaBBnahmen?

b. Wie beurteilen die Hauptpflegepersonen diese Maflnahmen?
c. Wenn diese Mallnahmen nicht eingesetzt werden, warum nicht?

7. a. Welche Angst und Atemnot lindernden Medikamente - insbesondere Opiate und
Benzodiazepine - nehmen die Patienten mit einer ALS in der Sterbephase ein?

b. Wie ist die symptomlindernde Wirkung dieser Substanzen und in welcher Dosierung
werden sie in den letzten 24 h eingenommen?

c. Wie beurteilen die Hauptpflegepersonen diese medikamentdse Therapie?
d. Wenn diese Medikamente nicht eingesetzt werden, warum nicht?

8. Aus den Untersuchungspunkten sechs und sieben ergibt sich immer die Frage nach der
Haltung der Patienten und ihrer Angehorigen zu lebensverldngernden Maflnahmen.

Die entsprechend diesen Fragen gewonnen Daten sollen die Aufklirung der ALS-Patienten
und deren Behandlung beziiglich der Terminalphase verbessern helfen, um diesen Patienten
als auch ihren Angehorigen die Angst vor dem Ersticken zu nehmen und so deren
Lebensqualitét zu steigern.
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B Untersuchte Personen und Methoden

B 1 Untersuchte Personen

B 1.1 Patienten

Zur Auswahl der Studienpatienten wurden die Akten von 202 verstorbenen Patienten mit
einer Motoneuronerkrankung gesichtet. All diese Patienten hatten sich ein oder mehrere Male
in der Spezialambulanz fiir Motoneuronerkrankungen der Neurologischen Poliklinik des
Klinikums GroBhadern in Miinchen vorgestellt. Fiir die Untersuchung wurde der Zeitraum
von Januar 1995 bis Mirz 1999 ausgewéhlt. Die Datenerhebung durch das Telefon erfolgte
von Januar 1998 bis Mérz 1999.

Voraussetzung fiir die Aufnahme in diese Studie war die ausreichend dokumentierte Diagnose
einer ,,wahrscheinlichen® oder ,,gesicherten” ALS entsprechend den El Escorial-Kriterien der
World Federation of Neurology [Brooks 1994]. In der Tabelle 1.1 sind die Diagnosekriterien
zusammengefasst.

Tabelle 1.1: Die El Escorial Diagnosekriterien der ALS

Grad der Diagnose- Diagnosekriterien
sicherheit der ALS
Gesichert Schadigungen des oberen Motoneurons (OMN) und des unteren Motoneurons

(UMN) auf der bulbéren und zwei spinalen Ebenen oder Beteiligung des OMN
und UMN auf drei spinalen Ebenen

Wabhrscheinlich Schadigungen des OMN und UMN auf zwei Ebenen, wobei die Zeichen des
OMN kranial von denen des UMN liegen miissen.

Maoglich Schidigungen des OMN und UMN auf einer Ebene oder nur Zeichen des
OMN auf zwei Ebenen, oder die Zeichen des UMN rostral der des OMN

Verdacht auf Zeichen des UMN auf zwei Ebenen ohne Beteiligung des OMN

In der Neurologischen Klinik/Motoneuronambulanz im Klinikum GroBhadern gehdrten zur
Sicherung der Diagnose neben einer genauen Anamneseerhebung und einer eingehenden
klinisch-neurologischen Untersuchung folgende Zusatzuntersuchungen:

e Die Elektromyographie von je zwei Kennmuskeln pro Extremitét und eine periorale und
linguale Ableitung.

e Die Neurographie der groBen Nerven der Extremititen sowohl sensibel wie motorisch,
inklusive F-Wellen.

e Eine Liquorpunktion mit Bestimmung der Zellzahl, des Eiweiles, der IgG, der
oligoklonalen Banden und der Antikdrper gegen Lyme und Lues.

e Laborchemische Untersuchungen mit Bestimmung der Schilddriisenwerte, der Anti-GM1-
Antikorper sowie einer Immunelektrophorese.

e Bei Fehlen von bulbidren Symptomen zum Ausschluss eines die Medulla oder Halsmark
einengenden Prozesses eine Magnetresonanz- oder Computertomographie des cranio-
cervikalen Ubergangs.
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Zum Einschluss in diese Studie machte das Erstauftreten der Symptome im bulbédren Bereich
oder an den Extremitéten keinen Unterschied.

Von den 202 mdglichen Patienten erfiillten 179 die vorgegebenen Kriterien.

B 1.2 Hauptpflegepersonen der Patienten

Bei den Besuchen der Patienten in der Motoneuronambulanz wurden regelmifig der Name,
die Adresse und die Telefonnummer der Hauptpflegepersonen erfragt. Die Identifikation der
pflegenden Angehorigen war in den meisten Féllen durch die Krankenakten moglich. Die
Pflegepersonen wurden telefonisch endgiiltig identifiziert und befragt. Anrufzeiten fiir den
Erstkontakt und die Terminvereinbarung zum Interview waren von 9:30 h bis 12:00 h und
von 14:00 h bis 19:00 h. Bei Nichterreichen wurden pro Person {iber eine gesamte Dauer von
je sechs Wochen mindestens zwolf Anwahlversuche an sechs verschiedenen Wochentagen
einschlieBlich Samstag und Sonntag unternommen. Zur gleichmafigen Verteilung der Anrufe
wurden jeweils mindestens fiinf Versuche am Vor- und Nachmittag unternommen.

Hinsichtlich der 179 in die Untersuchung eingeschlossenen Patienten wurde versucht, die
Personen zu eruieren, die Sterbephase und Tod des Erkrankten miterlebt hatten. Als
Voraussetzung fiir die Teilnahme an dieser Studie sollte die entsprechende Person die
deutsche Sprache ausreichend beherrschen sowie ihr Einverstindnis zur Befragung geben.

Von 121 Patienten war es moglich die Angehorigen und/oder die Krankenschwester
bezichungsweise den Arzt zu ermitteln, die den Erkrankten in seiner Terminal- und/oder
Sterbephase betreut hatten. Alle telefonisch Befragten wurden ausdriicklich und mehrfach auf
die Freiwilligkeit des Interviews hingewiesen.

Im Folgenden wird das Wort ,,Terminalphase* wiederholt gebraucht. Im eigentlichen Sinn
bedeutet dieser Begriff die Endphase einer Erkrankung, an der ,,Grenze des Lebens®. Diese
Zeitspanne dauert nach den klinischen Erfahrungen ein bis mehrere Tage [Jonen-Thielemann
1997]. Die Terminalphase beinhaltet auch die eigentliche Sterbephase. Wir setzen als Beginn
der akuten Sterbephase den Zeitpunkt, an dem riickblickend erstmals der Tod des Patienten
als unmittelbar bevorstehend angenommen wurde. Dieser Zustand ,,in extremis®, in dem der
Mensch im Sterben liegt und der Tod absehbar ist, dauert in der Regel nur Stunden [Jonen-
Thielemann 1997]. Von den ausgewdhlten Patienten starben drei nicht in diesem Stadium.
Diesen drei Erkrankten war es noch moglich, sich vollstindig selbst zu versorgen. Zur
Vereinfachung steht ,, Terminalphase® neben ihrer eigentlichen Bedeutung, in diesen Féllen
nur fiir die akute Sterbezeit ,,in extremis®.
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B 2 Methoden

B 2.1 Retrospektive Analyse der Krankenakten

Die Daten iiber den Beginn der Erkrankung, das Erstsymptom, die Diagnosesicherheit, das
Geburtsdatum, das Geschlecht, die Begleiterkrankungen und den betreuenden Hausarzt
wurden aus den in der Neurologischen Klinik in GroBhadern aufbewahrten Akten in einer
retrospektiven Analyse gewonnen. Diese Informationen wurden in einen standardisierten
Fragebogen eingetragen und mit den im Telefoninterview erhoben Daten verglichen. Bei
eventuellen Unklarheiten, vor allem hinsichtlich der Todesursache und der Medikamente,
wurde zusitzlich der betreuende Haus- oder Klinikarzt befragt.

B 2.2 Das Telefoninterview

Ein GroBteil der Daten dieser Untersuchung wurde iiber das Telefon gewonnen. Als
Leitstruktur fiir das strukturierte Telefoninterview diente ein zweiseitiger Fragebogen. Ein
Exemplar dieses Bogens befindet sich am Ende dieses Kapitels. Dieser enthielt neben den
oben angefiihrten Daten Angaben {iber die Krankheitsdauer, den zeitlichen Verlauf und die
Symptome des Sterbens und den Sterbeort. Ebenso wurden erfragt die Aufnahmegriinde in
ein Krankenhaus, eine Palliativstation oder ein Pflegeheim und der dortige Verlauf der
Erkrankung. Ermittelt wurden weiter die Medikamente, die der Patient bis zum Tod
eingenommen hatte, insbesondere Morphin, Benzodiazepine und Sauerstoff, sowie deren
Wirksamkeit. Abgefragt wurden auBBerdem, ob die Anlage einer PEG erfolgte, gegebenentalls
deren Vertriglichkeit, die Beatmungssituation, bei Einsatz von Beatmungshilfen deren
Wirksamkeit und die Frage, ob der pflegende Angehorige erneut dem Einsatz von PEG bzw.
Beatmung zustimmen wiirde. Die vermutete Todesursache wurde von den Angehdrigen
erfragt, jedoch immer durch irztliche AuBerungen (Arztbrief, Totenschein) bestitigt. Die
einleitenden Sétze sowie die Bitte um die Teilnahme an dieser Studie und der Hinweis auf die
Freiwilligkeit der Befragung waren vorformuliert.

Der zeitliche Rahmen fiir ein Interview betrug von Seiten des Untersuchers mindestens 90
Minuten. Um dies auch auf der Seite der Befragten zu gewéhrleisten, waren die gewéhlten
Anrufzeiten fiir die eigentliche Datenerhebung von 9:00h bis 10:45h und von 14:30h bis
17:00h, um den Abend nicht zu stdren. War das nicht mdglich, so wurde ein fiir die Befragten
giinstigerer Termin vereinbart.

Der Untersucher befand sich wihrend des Interviews alleine in einem Raum. Die befragten
Angehorigen wurden gebeten, sich in einen durch Dritte nicht gestorten Raum
zuriickzuziehen. Mit dieser ortlichen Vorgabe wurde versucht, den mdglichen Einfluss auf ein
Gesprach durch zuhdrende Personen zu vermindern [Harris 1982]. War das nicht einzuhalten,
wurde ein entsprechender Termin vereinbart.
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B 2.3 Statistische Auswertung

Alle tber die Aktenauswertung und das Telefoninterview gewonnenen Daten wurden
verschliisselt und in eine Microsoft Access™ Datenbank iibertragen. Die statistische
Auswertung erfolgte iiber die Software SPSS™ Version 11.0. Die verwendeten statistischen
Tests waren neben beschreibender Statistik bei ordinalen Daten zur Feststellung von linearen
Zusammenhidngen, der Malkorrelationskoeffizient nach Spearman und bei metrischen,
normalverteilten Daten der MaBkorrelationskoeffizient nach Pearson [Lorenz 1992]. Zum
Vergleich zweier ordinal skalierter Datenreihen wurde der verteilungs-unabhingige Mann-
Withney-U-Signifikanztest eingesetzt [Lorenz 1992]. Die jeweilige Testart wird im
Ergebnisteil mit angegeben. Das Signifikanzniveau p wurde mit mindestens 0,05 festgesetzt.
Lag die Irrtumswahrscheinlichkeit unter diesem Wert, wurde sie gesondert angegeben.
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Fragen an die betreuende Person beim Tod eines ALS-Patienten Seite 1
Allgemeine Angaben:

Name:

Geburtsdatum: Erkrankungsbeginn:

Tel. der Angehdrigen: Ausbruchsort:

Dauer der Erkrankung (Monate): Alter des Patienten (Jahre):

Verhiltnis der betreuenden Person zum Verstorbenen:
Adresse des HA und Tel.:
Todesdatum: Angaben vollstindig ja [I

Wie ist der Patient gestorben?

1. im Schlaf 0 nicht im Schlaf 0 im Koma O

2. friedlich 0 méBig gelitten O qualvoll 0
bei einer Reanimation 0

3. Todesursache:

Wo ist der Patient gestorben?

3.a zu Hause O 3.b  im Krankenhaus O

3.c im Hospiz O 3.d  in einer Intensivstation O

3.e Pflegeheim []

zu 3 b—e: wann aufgenommen ?

Aufnahmegriinde?
Therapie bei Aufnahme?
Verlaufsbeschreibung?
Therapie im Verlauf?

Zur medizinischen Situation:

1. Welche Medikamente bekam der Patient in der Terminalphase?

la Dosis? Indikation?
1.b Dosis? Indikation?
l.c Dosis? Indikation?
1.d Dosis? Indikation?
l.e Dosis? Indikation?

1.f Dosis? Indikation?
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Fragen an die betreuende Person beim Tod eines ALS-Patienten Seite 2
1. Bekam der Patient Morphin?  ja [1 nein [J Verabreichungsart?
Indikation?

Wie war die Wirkung? bzw. NW?

Wenn kein Morphin - warum ?

2. Bekam der Patient Benzodiazepine? ja O nein [ Verabreichungsart?
Indikation?
Wie war die Wirkung? bzw. NW?

Wenn keine Benzodiazepine - warum?

3. Hatte der Patient eine PEG? nein [ ja 1 seit wann?
Indikation?
Wurde sie gut vertragen ja 0 nein [}

Warum ja/nein?-Benefit?

Wenn kein PEG - warum?
Wenn die PEG-Anlage erneut anstiinde, wiirden Sie wieder zustimmen? ja [] nein []
Warum ja/nein?

4. War der Patient beatmet? nein [ ja O seit wann?
Indikation?
Welche Art der Beatmung?
Machte der Pat. damit gute Erfahrungen? ja 0 nein [

Warum ja/nein? -Benefit?

Wenn keine Beatmung - warum?
Wenn die Beatmung erneut anstiinde, wiirden Sie wieder zustimmen? ja [ nein [
Warum ja/nein?

5. Hatte der Patient Begleiterkrankungen? nein [ ja 0
Welche?

Beschreibung der Sterbephase im Detail:

Anmerkungen:
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C Ergebnisse

C 1 Das Telefoninterview

Nicht immer konnte die Hauptpflegeperson per Telefon erreicht werden. In 9 Fallen lebte der
hauptsédchlich pflegende Angehorige inzwischen nicht mehr; 15 weitere Angehdrige waren
unbekannt verzogen und weitere 34 Angehorige trotz bekannter sowie giiltiger
Telefonnummer und Adresse telefonisch in der beschriebenen Weise nicht zu erreichen.
Insgesamt konnte bei 121 Patienten der Angehorige und/oder die Krankenschwester
beziehungsweise der Arzt ermittelt werden, die den Erkrankten in seiner Terminal- und/oder
Sterbephase betreut hatten.

Einer der Patienten starb durch einen geplanten Suizid mit Zyankali. Hier wurde der Tod des
Patienten von keiner weiteren Person miterlebt. Die Art und Weise des Todes durch eine
Vergiftung mit Zyankali ist in der Literatur jedoch genau beschrieben [Heintz 1990; Benaissa
1995]. Da sonst alle relevanten Daten dieses Patienten bis wenige Stunden vor dessen Tod zu
erhoben werden konnten, wurde dieser Patient in die Untersuchung mit aufgenommen.

Von den 121 telefonisch erreichten Pflegepersonen verweigerte keine das Interview. Die
Riicklaufquote der Befragung betrug somit 100 %. In 107 Fillen fand das Interview bei dem
Erstkontakt statt. Bei den Ubrigen wurde um die zeit- und ortlichen Vorgaben einhalten zu
konnen ein erneuter Termin vereinbart. Bei 119 Patienten war es moglich die Angehdrigen zu
ermitteln, die den Erkrankten in seiner Terminalphase betreut hatten. Von diesen hatten 107
unmittelbar die Sterbephase und den Tod miterlebt. In den {iibrigen Féllen waren zehn
Krankenschwestern oder -pfleger Zeugen der unmittelbaren Sterbephase und bei drei
Patienten der zustindige Arzt. Hierbei waren zur Vervollstindigung der Daten zwei
Interviews notwendig. Da 58 der betroffenen Patienten vom Autor wéhrend der
Terminalphase mitbetreut wurden, konnten wesentliche Daten bei diesen schon vor ihrem
Tod erhoben werden. Daher ergab sich eine sehr unterschiedliche Zeitdauer fiir die einzelnen
Interviews, die von sieben bis 113 Minuten iiber einen Median von 43 Minuten reichte.

Die seelisch belastenden Themen des Interviews 16sten bei einem groflen Teil der Befragten
starke Affektbewegungen aus. Mindestens 23 (19 %) (dreizehn Frauen und zehn Ménner) der
Angehdrigen weinten ein oder mehrfach wiahrend des Telefongesprachs. Trotz wiederholter
Hinweise auf die Moglichkeit das Interview jederzeit abbrechen zu kdnnen, beendete keiner
der Befragten das Interview vor Beantwortung aller Fragen. Zudem bedankten sich, mit
Ausnahme der beruflichen Pflegekriifte und Arzte, alle Studienteilnehmer dafiir, iiber die
Auswirkungen der schweren Erkrankung ihres Partners auf ihr Leben und iiber den Tod eines
nahe stehenden Menschen gesprochen haben zu diirfen.
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C 2 Patienten

C 2.1 Geschlecht und Sterbealter der Patienten

Von den 121 untersuchten Patienten waren 50 (41,3%) weiblichen und 71 (58,7%)
mannlichen Geschlechts. Das mittlere erreichte Alter der Patienten betrug 62,7 Jahre mit
einem Median von 64,0 Jahren bei einer Standardabweichung von 10,7. Der jlingste Patient
starb mit 27 Jahren, der Alteste mit 86 Jahren. Das Sterbealter der betroffenen Frauen lag mit
64,4 um genau drei Jahre liber dem der Méanner, der Unterschied war jedoch statistisch nicht
signifikant. Die genaue Verteilung von Sterbealter und Geschlecht ist in Tabelle 2.1
aufgefiihrt. Das Geschlecht der Patienten hatte keinen Einfluss auf die Art und Weise des
Sterbevorganges.

Tabelle 2.1: Sterbealter der Patienten in Jahren

Geschlecht der  Anzahl der Mittelwert Median ~ Min. Max. Standardabweichung

Patienten Patienten (Jahre)  (Jahre) (Jahre) (Jahre)

méinnlich 71 61,4 63,0 27 81 11,5
weiblich 50 64,4 64,5 32 86 9,5
Insgesamt 121 62,7 64,0 27 86 10,7

C 2.2 Alter der Patienten bei Beginn der Erkrankung

Das mittlere Alter bei Auftreten der Erstsymptome betrug 59,6 Jahre und war normalverteilt,
bei einer Standardabweichung von 11,2. Der jiingste Patient war bei Beginn der Symptomatik
25, der dlteste 84 Jahre. Die Tabelle 2.2 zeigt die Anzahl der Patienten nach jeweiligen
Ausbruchsalter und Geschlecht geordnet.

Tabelle 2.2: Geschlecht und Alter bei Beginn der Erkrankung

Alter der Patienten bei Geschlecht der Patienten

Krankheitsbeginn mannlich (%) weiblich (%)
jiinger als 40 7 (5,8) 2(1,7)
von 40 bis 49 6 (5,0) 2 (1,7)
von 50 bis 59 23 (19,0) 15 (12,4)
von 60 bis 69 24 (19,8) 20 (16,5)
von 70 bis 79 10 (8,3) 10 (8,3)
alter als 80 1(0,8) 1(0,8)
gesamt 71 (58,7) 50 (41,3)

C 2.3 Die Erkrankungsdauer

Die mittlere Uberlebensdauer der Patienten ab Auftreten des Erstsymptoms war 36,4 Monate.
Die kiirzeste Uberlebensspanne waren sieben und die lingste 131 Monate. Der Median betrug
34 Monate bei einer Standardabweichung von 20,4. Die Grafik zeigt die genaue Verteilung
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der Uberlebensdauer. Das Geschlecht der Patienten hatte keinen statistisch signifikanten
Einfluss auf die Dauer der Erkrankung. Die Erkrankungsdauer der 50 Frauen betrug 36,6
Monate (Standardabweichung 15,2), die der 71 Ménner 36,3 (Standardabweichung 23.5).

Diagramm 2.3: Die Verteilung der Erkrankungsdauer

35

30 +

25 +

20

15 +

Patientenzahl

10 +

<12 13-24 25-36 37-48 49-60 61-72 73-90 >120

Erkrankungsdauer in Monaten

Das Alter bei Ausbruch der Erkrankung war mit der Uberlebensdauer statistisch signifikant
korreliert. Die Uberlebensdauer nimmt mit zunehmendem Alter bei Erkrankungsausbruch ab.
In der Regressionsanalyse ergibt sich ein MaBkorrelationskoeffizient nach Pearson von -0,21
bei einem p von 0,05. Die altersentsprechende Verteilung der Uberlebensdauer ist in der
Tabelle 2.3 dargestellt.

Tabelle 2.3: Das Patientenalter bei Ausbruch der Erkrankung mit zugehorigen
Uberlebenszeiten

Alter der Patienten Anzahl der  mittlere Erkrankungs- ~ Minimum Maximum Standardab-
in Jahren Patienten (%) dauer in Monaten in Monaten  in Monaten weichung SD
<40 9(74) 59,4 26 123 29,9
40 - 49 8 (6,6) 49,0 11 131 36,7
50-59 38 (31,4) 33,5 7 73 14,4
60 - 69 44 (36,3) 36,9 7 87 17,5
70 - 79 20 (16,6) 27,1 10 46 11,1
>179 2(1,7) 20,0 13 27 9,9

insgesamt 121 36,4 7 131 20,4
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C 2.4 Die Verteilung der Verlaufsformen der ALS

Bei 84 (69,4 %) Patienten begann die Erkrankung in den Armen oder Beinen. Davon waren
54 ménnlichen und 30 weiblich Geschlechts.

37 (30,6 %) Patienten hatten die ersten Beschwerden im bulbdren Bereich. Davon waren 20
Betroffene Frauen und 17 Ménner. Fiir das Geschlecht der Patienten und den Ort des
Erstsymptoms ergab sich kein statistischer Zusammenhang. Ebenso hatte die Verlaufsform
der ALS keinen Einfluss auf die Art und Weise des Sterbevorganges und die
Erkrankungsdauer. Das mittlere Erkrankungsalter dieser Gruppen ist in Tabelle 2.4
dargestellt.

Tabelle 2.4: Haufigkeit und Erkrankungsalter der Patienten je nach Ausbruchsort der ALS

Erstsymptomatik der Anzahl der  mittleres Alter Min. Max.  Standardab-

Erkrankung Patienten (%) in Jahren inJ. inlJ. weichung SD
bulbér 37 (30,6) 63,14 33 84 10,1
an den Extremititen 84 (69,4) 58,07 25 80 11,4

Insgesamt 121 (100) 59,62 25 84 11,2
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C 3 Pflegepersonen

C 3.1 Hauptpflegepersonen der Patienten

Die Hauptpflege der 67 Patienten, die zu Hause gestorben waren, leisteten in 66 Fillen von
Verwandte oder Bekannte. Einem der Angehdrigen wurde durch die Einrichtung einer
Krankenhausersatzpflege ein Grofteil der Pflege abgenommen. Hier stand dem Patienten am
Tag und in der Nacht jeweils mindestens acht Stunden eine professionelle Pflegekraft zur
Verfligung. 47 Erkrankte verstarben in einem Krankenhaus oder auf einer Palliativstation. Die
Aufenthaltsdauer in diesen Einrichtungen blieb mit 6,2 Tagen im Mittel in der Regel unter
zwei Wochen und betrug im Hochstfall 26 Tage (vergleiche auch Tabelle 4.3.1). Daher kann
bei einer mittleren Erkrankungsdauer von 36 Monaten davon ausgegangen werden, dass die
Hauptpflege auch in diesen Féllen von Verwandten oder Bekannten iibernommen wurde. Die
verbleibenden sieben Patienten waren in einem Pflegeheim gestorben. Von diesen wurden
zwei Patienten erst zwei Tage vor ihrem Tod in das Pflegeheim aufgenommen, so dass der
wesentliche Anteil der Pflege von Verwandten oder Bekannten getragen wurde. Fiinf der
Patienten waren lidnger als drei Wochen vor ihrem Tod in ein Pflegeheim aufgenommen
worden. Davon iibersiedelten zwei mit ihren Ehepartnern, die weiterhin die Hauptpflege
iibernahmen. AuBBerdem wurde in einem dieser Fille die Hauptpflege in der Terminalphase
wegen ihrer rdumlicher Nédhe von den Verwandten weitergefiihrt. Bei den verbleibenden zwei
Patientinnen, die keine Angehorigen hatten, welche die Pflege hitten iibernehmen konnen,
wurde die Versorgung von professionellen Pflegekriften iibernommen. Eine detaillierte
Aufschliisselung der Hauptpflegepersonen folgt im nidchsten Abschnitt.

C 3.2 Verhiltnis der Pflegeperson zum Patienten

Der tiberwiegende Teil der Hauptpflege der Patienten wurde in 82 (67,8 %) Féllen von einem
Ehepartner und in 25 Fillen (20,1 %) von einem leiblichen Kind iibernommen. Die Tabelle
3.2.1 zeigt die verschiedenen Bezichungsgrade der Hauptpflegeperson zum Patienten sowie
deren Geschlecht auf.

Tabelle 3.2.1: Die Beziehung der Hauptpflegeperson zum Patienten

Beziehung der Pflegeperson  Anzahl geschlechtsbezogene
zum Patienten (%) Bezeichnung

der Pflegeperson
Ehepartner 82 (67,8) 57 Ehefrauen und 26 Eheménner
Kind 25 (20,1) 16 Tochter und 9 S6hne
Lebensgefdhrte 1(0,8) Freundin
Eltern 3(2,5) 2 Miitter und 1 Vater
Geschwister 4(3,3) 3 Schwestern und 1 Bruder
Verwandter 2. oder 3. Grades 1(0,8) Cousine (Krankensw.)
Freunde 3(2,5) 2 Freundinnen 1 Freund
keine 2(1,7) Krankenschwestern

Gesamt 121 (100) 121
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C 3.3 Die Geschlechterverteilung der Pflegepersonen

Die Geschlechterverteilung der Pflegepersonen ergab 38 Minner zu 83 Frauen (1 : 2,18) und
die Verteilung der Geschlechter der Patienten betrug 71 Méanner zu 50 Frauen (1,42 : 1).

Die Wahrscheinlichkeit, von einer Frau gepflegt zu werden, ist unabhingig vom Geschlecht
des Patienten bei einem Rangkorrelationskoeffizient nach Spearman von — 0,62 mit einem p <
0,001 statistisch signifikant erhoht. Das Geschlecht oder der Verwandtschaftsgrad der
Pflegeperson hatte keinen Einfluss auf die Art und Weise des Sterbeprozesses.
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C 4 Die Terminalphase

C 4.1 Die Todesursache der Patienten

Als Todesursache wurde von den behandelnden Arzten laut Arztbrief oder Totenschein im
Einzelnen angenommen:

e 99 (81,8%) der Patienten verstarben an einer respiratorischen Insuffizienz,

e 8(6,4 %) an einer Pneumonie,

e 8(6,6%) an einem akuten Herzversagen,

e 2(1,7%) anden Folgen eines Tumorleidens,

e 1(0,8%) durch Suizid (Zyankalivergiftung, gerichtsmedizinisch gesichert),

e 3(2,4%) an anderen Ursachen (Mesenterialinfarkt, intrakranielle Blutung als Folge
eines leichten Schddel-Hirn-Traumas unter Marcumartherapie sowie akutes
Nierenversagen).

Insgesamt starben 107 Patienten (88,4 %) an pulmonalen Komplikationen der ALS. Bei
einem Patienten wurde eine Autopsie durchgefiihrt. Der Befund ergab eine milde Gastritis
und unterstiitzte die Verdachtsdiagnose Tod durch Atemversagen. Ein Patient stellte sein
Riickenmark zu wissenschaftlichen Untersuchungen zur Verfiigung.

C 4.2 Die Dauer der akuten Sterbephase

Die Daten iiber die Dauer der akuten Verschlechterung, die zum Tode fiihrte, sind
Schitzwerte der Angehorigen und/oder des medizinischen Personals. Bei den Patienten, die
vom Untersucher betreut wurden, liegen aufgrund des regelmiBigen und ereignisnahen
Patientenkontaktes zuverldssige Angaben iiber die Sterbephase der Patienten vor. Der
statistische Vergleich dieser Gruppe mit den iibrigen Patienten ergab jedoch beziiglich dieser
Zeiten keinen signifikanten Unterschied.

Die Dauer der akuten Verschlechterung, die zum Tode fiihrte, lag bei 87 Patienten (72 %) im
Bereich von 24 Stunden oder kiirzer. In dem Diagramm 3.2 ist die Zeitdauer der akuten
Verschlechterung, die dann zum Tod des Patienten fiihrte, angegeben. Von den vier Patienten
(3,3 %), deren zum Tode flihrender Zustand ldnger als 168 h (sieben Tage) dauerte, erlitt
einer der Betroffenen 16 Tage vor dem Tod ein leichtes Schidelhirn-Trauma unter
Marcumartherapie mit nachfolgender intrazerebraler Blutung. Diese wurde operativ entlastet,
und es wurde eine Intubation {iber fiinf Tage notwendig, die jedoch acht Tage vor dem Tod
abgesetzt werden konnte. Bei einem weiteren Patienten mit multiplen Leber-Metastasen eines
Colonkarzinoms trat acht Tage vor dem Tod eine zunehmende Bewusstseinseintriibbung auf,
die in ein laborchemisch gesichertes Leberausfallkoma miindete. Ein Patient nahm bewusst
die letzten neun Tage seines Lebens keine Nahrung mehr zu sich und reduzierte seine
Fliissigkeitszufuhr auf etwa 500 ml pro Tag. Ein Patient hatte in den letzten 14 Tagen seines
Lebens zunehmende, auch unter Gabe von extremen Dosen des Muskelrelaxans Dantrolen,
nicht beherrschbare schmerzhafte Muskelkrampfe. Von allen untersuchten Patienten starben
68 (56%) in der Zeit von 20:00 Uhr bis 8:00 Uhr.



C Ergebnisse 24

Diagramm 4.2: Dauer der zum Tode fithrenden akuten Verschlechterung
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C 4.3 Der Sterbeort der Patienten
Von den Patienten in dieser Untersuchung starben

67 (55,4 %) zu Hause,

27 (22,3 %) auf einer internistischen Allgemeinstation,
9 (7,4%) auf einer Intensivstation,

11 (9,1 %) auf einer Palliativstation und

7 (5,8 %) in einem Pflegeheim.

Die mittlere Aufenthaltsdauer der Patienten in einem Krankenhaus inklusive Intensiveinheit
oder einer Palliativstation betrug 6,2 Tage. Die Tabelle 4.3 zeigt die Dauer des Aufenthaltes
der Patienten in den entsprechenden Einrichtungen im Detail.

Tabelle 4.3.1: Die Dauer des Aufenthaltes in den entsprechenden Einrichtungen

Sterbeort Anzahl der mittlere Aufent- Min. Max. Standardab-
Patienten  haltsdauerind ind ind weichung SD
Krankenhaus 27 59 1 26 54
Intensivstation 9 4,3 1 15 4,3
Palliativstation 11 8,3 1 20 6,1
Pflegeheim 7 306,4 2 834 305,5
insgesamt 54 45,1 1 834 144,8
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Die Indikation fiir die Aufnahme der Patienten ins Pflegeheim war deren nicht mehr
ausreichend gewéhrleistete hdusliche Pflege.

Die Aufnahmegriinde fiir die Krankenhauseinweisung der Patienten sind in Tabelle 3.3.2
zusammengefasst. In elf Féllen wurden die Erkrankten vom Notarzt in die Klinik gebracht. In
den iibrigen Fillen veranlasste der Hausarzt oder Neurologe die Uberweisung ins
Krankenhaus.

Tabelle 4.3.2: Griinde der Aufhahme der Patienten in ein Krankenhaus oder eine
Intensivstation.

Aufnahmegrund Anzahl der Aufnahmegrund Anzahl der
Patienten Patienten

PEG-Anlage 6 Pneumonie 6

Entlastung der Pflegepersonen 10 akuter Verlauf einer 3

(respite care) Begleiterkrankung

akute Atemnotattacken 6 Reanimation 5

Der Grund fiir die Ubernahme des Patienten auf eine Palliativstation war in drei Fillen die
Entlastung der pflegenden Angehdrigen, bei fiinf Patienten stand die palliative
Symptomkontrolle im Vordergrund, bei zwei Betroffenen war es der Sterbewunsch und in
einem Fall die Anlage einer PEG.

Fiir eine Beziehung zwischen Sterbeort sowie Art und Weise des Sterbens der Patienten fand
sich kein statistisch signifikanter Zusammenhang.

C 4.4 Der Bewusstseinszustand beim Sterben

Der Bewusstseinszustand der Patienten beim Sterben wurde fiir diese Untersuchung wie folgt
eingeteilt:

e . wach®: Der Patient kommunizierte eindeutig bis mindestens fiinf Minuten vor seinem Tod
mit seiner Umgebung.

e ,schlafend”: Der Patient legte sich auf eigenen Wunsch zum Mittags- oder Nachtschlaf
nieder oder wurde hingelegt und verstarb dann im Schlaf.

e komatds“: Der Patient duBBerte keinen Wunsch zu schlafen und fiel, wobei Atmung und
Pulsschlag noch wahrnehmbar waren, in einen von seinen Angehdrigen sowie
behandelnden Arzten nicht erweckbaren Zustand - und/oder der Patient erlangte sein
Bewusstsein nach einer Reanimation nicht mehr zurtick.

Von den untersuchten Patienten starben 33 (27,3 %) in wachem, 75 (62 %) in schlafendem,
davon 27 (36%) im Nachtschlaf und 13 (10,7 %) in komatdsem Zustand.

Bei der statistischen Untersuchung werden die Patienten aufgrund des nicht zu bestimmenden
Anteils der komatdsen Patienten in der Schlaf-Gruppe sowie deren niedriger Fallzahl nur in
wach und nicht wach unterschieden. Fiir die Wahrscheinlichkeit, im Schlaf oder Koma
friedlicher als wach zu sterben, ergibt sich ein Spearmanscher Rangkorrelationskoeffizient
von 0,3 bei einem p < 0,001.
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C 4.5. Die Symptome der letzten 24 Stunden

Die Angehorigen gaben an, dass die Patienten vor allem Lufthunger, Unruhe, Angst,
Verschlucken und Husten als Beschwerden in den letzten Lebensstunden beklagten. In
Tabelle C 4.5 sind die Haufigkeiten der Symptome aufgelistet.

Tabelle C 4.5: Die Symptome der letzten 24 Stunden

Symptome Anzahl der Patienten (%)
Dyspnoe 24 (19,8 %)
Unruhe und Angst 10 (8,3 %)

Unwillkiirliches Verschlucken durch Speichel 9 (7,4 %)

oder Bronchialschleim

Hustenanfille 5 4,1 %)
Diffuse Schmerzen 2 (1,7 %)

C 4.6 Die Art und Weise des Sterbevorgangs

Bei 120 Patienten lag das Telefoninterview mit mindestens einer Person vor, die den
Sterbevorgang unmittelbar miterlebt hatte. In 107 Féllen war ein Angehdriger Zeuge der
Sterbephase, in zehn die betreuende Krankenschwester oder -pfleger und bei drei Patienten
der zustidndige Arzt. In dem Fall der Selbsttotung wurde auf den Sterbebericht verzichtet, da
die Wirkung der Substanz (Zyankali), die zur Selbsttotung eingesetzt wurde, bekannt und gut
dokumentiert ist (vergleiche Abschnitt B 2.1). Von den drei Patienten die im Klinikum
GroBhadern gestorben waren, gab es zusétzlich krankenhauseigene Sterbeberichte. In
weiteren 27 Fillen lag ergénzend ein &rztlicher Bericht iiber den Sterbevorgang vor. 58 der
Erkrankten wurden vom Untersucher bis zum Tod betreut. In diesen Féllen lagen detaillierte
Aktennotizen {liber die Terminal- und Sterbephase von zum Teil mehreren Angehdrigen und
oder Pflegekriften vor. Bei der Einzelauswertung der drztlichen Berichte im Vergleich zur
Gesamtauswertung war kein statistisch signifikanter Unterschied in den untersuchten
Parametern festzustellen.

Die ,,Qualitidten* beim Sterben werden im Einzelnen unterschieden in:

e friedlich“: Bei dem Patienten zeigten sich keinerlei Unruhe, keine Symptome von
Atemnot, Hunger sowie Durst, und er du8erte keine Erstickungsangst oder Schmerzen.

e . mifig gelitten”: Bei dem Patienten fanden sich keine Hinweise auf Hunger, Durst oder
Symptome von starker Atemnot, jedoch Anzeichen von leichten bis miBigen Angsten und
Unruhe. Die in dieser Untersuchung berichteten Symptome waren Husten und
Verschleimung, begleitet von einer milden intermittierenden Dyspnoe, Angst sowie
Unruhe.

e ,qualvoll“: Bei dem Patienten zeigte sich starke Unruhe, er duBerte starke Angste sowie
starke Schmerzen. Symptome einer starken Atemnot, von Hunger oder Durst wurden nicht
berichtet. Die in dieser Untersuchung angegebenen Beschwerden waren Angst,
Panikattacken sowie Schmerzen durch Muskelkrampfe.

e _nach Reanimation*: In allen Féllen wurde eine cardiopulmonale Reanimation mit
Intubation, Herzdruckmassage und intensiver medikamentdser Therapie durchgefiihrt. Bei
keinem der Patienten setzten die Vitalfunktionen wieder ein. Die maximale
Reanimationsdauer betrug 47 Minuten. Alle reanimierten Patienten wiren ohne den
Wiederbelebungsversuch unter die Kategorie friedlicher Tod eingeordnet worden.



C Ergebnisse 27

e ,Suizid“: Der Patient hatte sich iber die Gesellschaft fiir humanes Sterben eine
Zyankalikapsel besorgt und diese dann eingenommen.

Keiner der Patienten zeigte Hinweise auf einen akuten Erstickungstod. In 107 (88,4 %) Féllen
wurde ein friedlicher Sterbevorgang beschrieben. Nur bei einem Betroffenen (0,8 %) wurde
eine qualvolle, durch die ALS bedingte, prifinale Sterbephase beobachtet. Dieser Patient litt,
auch unter Gabe von hohen Dosen des Muskelrelaxans Dantrolen, an nicht beherrschbaren
schmerzhaften Muskelkrdmpfen, die bis zwei Tage vor dem Tod anhielten. Der eigentliche
Sterbevorgang war dann unter Gabe von Benzodiazepinen und Morphin in hoher Dosierung
friedlich.

Als ,,méBig gelitten" werden folgende Beschwerden der Patienten beim Sterben eingestuft. Es
werden jeweils kurz die Symptome der einzelnen Patienten oder Patientinnen beschrieben:

1. Wiederholtes Verschlucken von eigenem Speichel mit kurzen Hustenattacken bis kurz vor
dem Tod. Die Einnahme von prophylaktisch bereitgestelltem Morphin sowie
Benzodiazepinen wurde von der Patientin verweigert.

2. Das wiederholte Einsetzten von schiittelfrostartigen Krampfen, die medikamentds von den
zustindigen Arzten, nicht behandelbar waren. Dabei war die Patientin fieberfrei und bei
klarem Bewusstsein.

3. Das Auftreten von einer Verschleimung bei einer Lungenentziindung, welche nur durch
wiederholtes Absaugen behandelt wurde, ohne das Morphin oder Sedativa eingesetzt
wurden.

4. Das FEinsetzen einer Tachycardie ca. 5 Minuten vor dem Tod. Dies wurde von einem
kurzzeitigen Stéhnen begleitet. Unmittelbar darauf verstarb der Patient.

5. Entwicklung von Husten- und Wiirgeattacken wihrend eines der regelméfig notwendigen
Versuche Bronchialschleim abzusaugen. Am Sterbetag wurde der Patient nach einem
Absaugeversuch bewusstlos, und nach einigen Minuten horte das Herz auf zu schlagen.

6. Das Auftreten von Hustenattacken und Unruhe aufgrund einer tracheopulmonalen
Verschleimung, in den letzten Minuten des Lebens.

Da der Freitod und die Reanimationsversuche nur indirekt mit der Grunderkrankung in
Verbindung zu bringen sind, ist eine Einteilung und Bewertung dieser Sterbevorgénge von
unserer Seite nicht vorgenommen worden. Die Tabelle 4.6 zeigt die genaue Aufteilung der
Art und Weise des Sterbevorgangs der Patienten.

Tabelle 4.6: Die Art und Weise des Sterbens der Patienten

Art und Weise des Sterbens Anzahl der Patienten
(%)

friedlich 107 (88,4)

méBig gelitten 6 (5)

qualvoll 1 (0,8)

nach einem Reanimationsversuch 6(5)

Suizid 1 (0,8)

insgesamt 121 (100)
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C 4.7 Die Einstellung der Patienten zu lebensverldangernden Mallnahmen

Bei 81 Patienten wurden die wesentlichen Anteile der Aufklirung {iber die Terminalphase der
Erkrankung in der Motoneuronambulanz in GroBhadern durchgefiihrt. Bei diesen Patienten
konnte deren Haltung zu lebensverlingernden MaBBnahmen in der Klinik festgestellt werden.
In den restlichen 40 Féllen war das Telefoninterview die Grundlage der Auswertung. Beim
Vergleich dieser beiden Gruppen konnte kein statistisch signifikanter Unterschied in der
Verteilung der Angaben gefunden werden.

Von den untersuchten Patienten &ullerten nach Aktenlage und Angaben der
Hauptpflegeperson:

e acht (6,6 %) wiederholt den Wunsch nach aktiver Sterbehilfe. Von diesen Patienten nahm
sich einer das Leben (vergleiche Abschnitt B2.2) AuBlerdem unternahmen drei weitere
Patienten erfolglose Suizidversuche (einer dieser Patienten konnte seine Pistole nicht mehr
laden und halten; eine weitere Erkrankte hatte nicht mehr genug Kraft in den Fingern, sich
Schlaftabletten aus dem Blister der Packung zu driicken; der dritte Patient versuchte sich
mit Strom aus der Steckdose das Leben zu nehmen). Ein Patient verweigerte die letzten
beiden Wochen seines Lebens konsequent jede feste Nahrung. Mindestens drei weitere
Patienten hatten Kontakt mit der Gesellschaft fiir humanes Sterben aufgenommen und sich
so Anweisungen und Gift (Zyankali) fiir eine Selbsttotung verschafft, ohne dies jedoch
einzusetzen. Strikt abgelehnt wurde von dieser Patientengruppe zudem der Einsatz von
lebensverldngernden MaBBnahmen wie eine Intubation, die Anlage eines Tacheostomas und
die maschinelle Beatmung;

e 35 (28,9 %) mehrfach den Wunsch, sterben zu diirfen und sprachen sich gegen den Einsatz
von lebensverldngernden Maflnahmen aus;

e 40 (33,1 %) sich eindeutig gegen den Einsatz von lebensverlingernden Maflnahmen wie
oben beschrieben, nicht jedoch einen Sterbewunsch;

e 38 (31,4 %) keinen Sterbewunsch und hatten bis zu ihrem Tod keine eindeutige Meinung
gegeniiber intensivmedizinischen Mallnahmen gedufert.

C 4.8 Die Beatmungssituation in der Terminalphase

C 4.8.1 Die angewendeten Beatmungsformen und deren Anwendungsdauer

Zum Zeitpunkt des Todes waren 81 (66,9 %) aller Patienten nicht beatmet worden. In 28
Féllen wurde eine Beatmung bis zum Tod durchgefiihrt. Von diesen Patienten wurden 21 iiber
eine Nasenmaske heimbeatmet. Die Aufschliisselung sowie die Anwendungszeit der
eingesetzten Beatmungsmethoden ist in Tabelle 4.8.1 dargestellt. Die tigliche Dauer der
Heimbeatmung schwankte zwischen zwei Stunden in der Nacht und 24 Stunden. Wegen der
unzureichenden Dokumentation der Zeiten fiir die Heimbeatmung und ihres héaufig
bedarfsorientierten Einsatzes konnen Mittelwerte hier nicht berechnet werden.
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Tabelle 4.8.1: Art und Dauer der Beatmung zum Zeitpunkt des Todes

Art der Beatmung Anzahl der Dauerim Min. Max. Standardab-
Patienten (%) Mittelind ind ind weichung SD
Heimbeatmung {iber Nasenmaske 21 (17,4 %) 247 14 1490 319
Heimbeatmung iiber Tracheostoma 4 (3,3 %) 561 2 1695 767
Intubation 3(2,5%) 6,3 2 8 1,5
Insgesamt 28 (23,2 %) 256,8 2 1695 398

In der letzten Lebenswoche wurden sechs weitere Patienten voriibergehend intubiert. Diese
Patienten wurden entweder auf eigenen Wunsch oder auf den der Angehodrigen wieder
extubiert. Keiner der neun insoweit befragten Angehorigen von intubierten Patienten wiirde,
wenn er erneut Uiber die Intubation eines Angehorigen zu entscheiden hitte, dieser Maflnahme
wieder zustimmen. Die Anlage eines Tracheostomas war bei zwei weiteren Erkrankten
geplant. Diese verstarben jedoch vor dem Anlagetermin.

AuBer diesen 21 Patienten, die bis zu ihrem Tod heimbeatmet waren, gebrauchten finf
weitere in ihren letzten sechs Lebensmonaten zeitweise diese Beatmungsform. Von diesen
setzten zwei Patienten die Heimbeatmung {iber Nasenmaske wegen der Luft, die beim
Beatmen in den Magen gelangte, wieder ab. Bei zwei weiteren Patienten kam es so zu
ausgepriagten Beklemmungen durch die Maske, dass diese Behandlung wieder abgebrochen
werden musste. Ein Erkrankter hatte eine ausgepriagte Septumdeviation, so dass es unter der
Nasenmaske zu einer starken Irritation der Nasenschleimhaut kam.

Bei einem der Patienten mit Beklemmungen durch die Nasenmaske wurde in der letzten
Lebenswoche ein Versuch mit einem Unterdruckbeatmungsgerit durchgefiihrt. Dieser Patient
wiinschte bei Ausbleiben einer suffizienten Wirkung dieser MaBnahme die endgiiltige
Beendigung der Atemunterstiitzung.

C 4.8.2 Bewertung der Beatmung durch die Angehorigen

Die Heimbeatmung {iber Nasenmaske wurde von 18 Angehdrigen als duflerst positiv
bewertet. Linderung der Dyspnoe, Abnahme der Tagesmiidigkeit sowie Verbesserung des
Nachtschlafes und des allgemeinen Wohlbefindens wurde von all diesen Befragten
angegeben. Zwei der Angehdrigen erwdhnten neben positiver Bewertung der Beatmung iiber
die Maske storende Nebenwirkungen. Dies war in einem Fall die Luft, die beim Beatmen
wiederholt in den Magen des Beatmeten gedriickt wurde. Bei dem anderen Patienten kam es
im Krankheitsverlauf zu einer ausgeprégten, nicht beherrschbaren Verschleimung, so dass der
Betroffene bis zu 20-mal an einem Tag abgesaugt werden musste. An nicht
beeintrachtigenden Nebenwirkungen wurden Druckstellen an der Nase durch die Atemmaske,
Reizung der Nasenschleimhédute sowie Schwierigkeiten mit der Abdichtung der Maske
angegeben.

Die Heimbeatmung iiber ein Tracheostoma wurde von einem Angehdrigen trotz des hohen
pflegerischen Aufwandes als sehr positiv bewertet. Eine weitere Pflegeperson bewertete die
Beatmung iiber das Tracheostoma als eingeschriankt positiv aufgrund der zum Teil sehr
starken Schleimbildung, die sich als therapieresistent erwies. Ein weiterer Patient wurde in
einer Notfallsituation ohne die Mdglichkeit der entsprechenden Aufklarung tracheotomiert
und beatmet. Dieser Betroffene bestand auf die Entwohnung vom Respirator. Bei einem
weiteren Erkrankten wurde acht Tage vor dem Tod ein Tracheostoma in einer vergleichbaren
Situation ohne die Einwilligung des Patienten angelegt. Dieser Patient bestand zwei Tage
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nach Anlage erfolgreich auf der Entfernung seines Tracheostomas. Er lebte noch sechs Tage
mit wiederverschlossenem Tracheostomaschnitt und wurde daher nicht in die Gruppe der
beim Tod beatmeten Patienten aufgenommen. Die Angehorigen dieser Patienten bewerteten
diesen Eingriff als sehr negativ und wiirden fiir sich selbst diese Maflnahme strikt ablehnen.

Von den interviewten Hauptpflegepersonen wiirden 19 (90 %) einer erneuten Heimbeatmung
iiber Nasenmaske fiir ihren Partner zustimmen. Zwei der Befragten wiirden eine abermalige
Beatmung in dieser Form nicht wieder bejahen. Die Griinde der Ablehnung waren zum einen
die tracheobronchiale Verschleimung und zum anderen die Aerophagie.

Einer der Angehorigen wiirde eine Beatmung seines Partners iiber Tracheostoma wiederholt
bejahen. Die drei iibrigen Angehorigen wiirden dieser Beatmungsform nicht wieder
zustimmen. In zwei Fillen war das Gegenargument der Angehorigen die Unfreiwilligkeit der
Anlage und in einem Fall die ausgeprigte, den Patienten sehr belastende Verschleimung.

Die drei Angehodrigen der intubierten Patienten sowie die neun der voriibergehend oder der
bis zum Tode intubierten Patienten wiirden, erneut vor die Entscheidung einer Intubation
ihres Partners gestellt, ihre Einwilligung zu dieser Maflnahme verweigern, da sie als sinnlos
und leidensverldngernd eingestuft wurde.

C 4.8.3 Griinde fiir den Verzicht auf Beatmungsmafinahmen

Als Griinde fiir den Verzicht auf die Beatmung gaben die pflegenden Angehorigen in acht
Féllen das Fehlen von Atemnot an. 38 (31,4 % von allen Patienten) der Erkrankten
verweigerten diese MaBnahme primdr aus Angst vor einer Lebens- und somit
Leidensverldngerung. Bei sechs der betroffenen ALS-Patienten war eine Anpassung der
Nasenmaske anatomisch/technisch nicht moglich. In fiinf weiteren Fillen wurde die
Heimbeatmung aufgrund von Nebenwirkungen wieder abgesetzt. Fiinf Patienten fanden die
Heimbeatmung ,,zu technisch® und ,,zu aufwendig* und lehnten sie deshalb ab. Bei zehn der
Betroffenen wurde aufgrund des raschen Verlaufs keine Indikation gestellt. Drei Erkrankte
hatten ein tiefes Misstrauen gegeniiber stationdren Aufenthalten in Krankenhdusern und
waren trotz Zeichen einer respiratorischen Insuffizienz auf keinen Fall bereit gewesen, zur
Anpassung einer Nasenmaske in ein Krankenhaus zu gehen. Ein Betroffener hatte Angst,
dass, wenn er irgendwann bei fortgeschrittener Lahmung trotz Beatmung sterben wollte, ein
Dritter - insbesondere sein Ehepartner - das Beatmungsgerit abschalten miisste. Um dies
niemandem zumuten zu miissen, verzichtete er auf den Gebrauch der Heimbeatmung.

C 4.9 Erndhrungssituation in der Terminalphase

C 4.9.1 Art und Dauer der Ernidhrungsform

Von den untersuchten Patienten wurden 33 (27 %) mit einer perkutanen endoskopischen
Gastrostomie (PEG) versorgt. Die PEG-Sonde lag im Mittel 198 Tage, bei einer
Standardabweichung von 192. Der kiirzeste Zeitraum betrug sechs Tage und der lingste 1008
Tage. Bei zwei Patienten musste die Sonde aufgrund einer auch antibiotisch nicht
beherrschbaren Infektion der Einstichstelle wieder entfernt werden. Vier Patienten wiinschten
die Anlage einer PEG, verstarben aber vor dem geplanten Eingriff. In fiinf weiteren Fillen
war die PEG-Anlage geplant. Diese wurde aber vom zustdndigen Anésthesisten aufgrund der
eingeschriankten Vitalkapazitdt und des dadurch deutlich erhohten Eingriffsrisikos abgelehnt.
Eine Patientin erlitt wiahrend der Gastroskopie zur PEG-Anlage - in Vollnarkose - einen
Herzstillstand. Ein weiterer Patient wurde in den letzten zwei Tagen seines Leben iiber eine
nasogastrale Sonde ernédhrt. Eine parenterale Erndhrung wurde bei zwei Patienten fiir fiinf
bzw. 63 Tage durchgefiihrt.
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Die Indikation zur PEG und zur Nasensonde waren in allen Féllen zum Teil mit schweren
Attacken von Atemnot einhergehende Schluckbeschwerden. Fiir 32 der Erkrankten war nach
Angabe der befragten Pflegeperson der fortschreitende Gewichtsverlust das zweite
wesentliche Motiv fiir die Anlage einer PEG gewesen.

C 4.9.2 Bewertung der Ernihrungshilfen durch die Angehorigen

Zwei Angehorige gaben an, dass die jeweiligen Erkrankten die Sonde in erster Linie als
leidensverldngernd empfanden. FEine weitere Pflegeperson berichtete von wiederholt
aufgetretenen starken Schmerzen um die Einstichstelle. Diese drei Patienten sowie deren
Angehorige empfanden keinen Nutzen durch die PEG. In den iibrigen 30 Fillen wurden das
Wegfallen des Verschluckens bei der Nahrungsaufnahme und die Verkiirzung der Essenszeit
sowie eine Verlangsamung des Gewichtsverlustes von Patienten und Angehorigen als sehr
positiv bewertet. Von diesen Patienten gaben 3 im Anschluss an die PEG-Anlage fiir etwa
eine Woche dauernde Schmerzen um die Einstichstelle an. An langfristigen Nebenwirkungen
gab ein Patient wiederholte, mit Antibiotika gut behandelbare, Infektionen an. Bei Fiinf
weiteren Erkrankten gelangte wiederholt Sondennahrung in die Lunge. Zudem klagten sie
tiber den eintonigen Geschmack der Fliissigkost.

Von den interviewten Hauptpflegepersonen wiirden 30 (91 % der Gruppe mit den Patienten,
die eine PEG erhielten) einer erneuten PEG-Anlage fiir ihren Partner zustimmen. Drei der
Befragten wiirden die wiederholte Anlage einer PEG aus oben genannten Griinden
(Leidensverlangerung und Schmerzen) nicht wieder bejahen.

C 4.9.3 Griinde fiir den Verzicht auf Ernihrungshilfen

Da 38 Patienten zumindest noch Breikost essen konnten, bestand in diesen Fillen aus Sicht
der Angehorigen keine Indikation zu einer PEG-Anlage. Strikt abgelehnt wurde diese
MaBnahme von 30 Erkrankten wegen ihrer Angst die PEG konnte sich lebensverldngernd
auswirken. Weitere sechs Betroffene verweigerten die Zustimmung zu einer PEG aufgrund
der Ablehnung von invasiven MaBinahmen sowie in drei Fillen zusitzlich aufgrund eines
tiefen Misstrauens gegen Krankenhduser.

C 4.10 Die medikamentdse Therapie in der Terminalphase

C 4.10.1 Morphin

Von den untersuchten Patienten wurden 33 (27,3 %) mit Morphin behandelt. Die Dauer der
Verabreichung war im Mittel sechs Tage, mit einer Standardabweichung von 8,8. Das
Minimum betrug einen Tag, das Maximum 52 Tage. Insgesamt erhielten 24 Patienten
Morphin fiir ein bis fiinf Tage. Vier Patienten wurden damit ldnger als zehn Tage behandelt.
Die Verabreichung erfolgte in 19 Féllen subcutan, in fiinf intravends, in sieben oral und in je
einem Fall rektal sowie transdermal. Aufgrund der zu kleinen Fallzahl der nicht friedlich
gestorbenen Patienten konnte der Einfluss von Morphin auf die Art und Weise des Sterbens
statistisch nicht aufgearbeitet werden. Von den sechs Patienten, deren Tod unter ,miBig
gelitten* eingeordnet wurde, erhielt nur ein Erkrankter Opioide. Diese wurden erst am
Sterbetag als Hautpflaster verordnet und blieben ohne wesentliche Wirkung.

Das Morphin wurde den Erkrankten zum Teil von den Angehdrigen in Riicksprache mit dem
behandelnden Arzt verabreicht. Bei zwei Patienten war es aufgrund einer ungeniigenden
Dokumentation nicht mehr mdglich, die gegebene Dosis genau zu ermitteln. Daher gingen in
die statistische Auswertung nur die Werte von 31 Patienten ein. Bei der Berechnung der
mittleren Tagesdosis wurde die orale Aquivalenzdosis verwendet.
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Da das Morphin hdufig einschleichend gegeben wurde, nahmen wir zur Auswertung die
mittlere Tagesdosis am Tag vor dem Tod oder Todestag. Der so fiir alle Darreichungsformen
ermittelte Mittelwert war 90 mg/die, mit einem Minimum von 10 mg und einem Maximum
von 360 mg. Die Standardabweichung betrug 101. Die mittlere Tagesdosis des subkutan
verabreichten Morphins betrug 35 mg pro Tag. Die geringste gegebene Tagesdosis war 5 mg
subkutan, die hochste 120 mg intravends. Die Indikation war in 25 Féllen die akute Atemnot
und in acht Féllen standen Schmerzen im Vordergrund, bei in der Terminalphase zusétzlich
auftretender Atemnot. Bei den Patienten, die unter Schmerzen litten, war die mittlere
verabreichte Tagesdosis 208 mg. Wurde das Morphins primir wegen der Atemnot verordnet,
wurden im Mittel pro Tag 48 mg appliziert. Dieser Dosisunterschied kann nach dem Mann-
Withney-U-Test trotz der kleinen Fallzahl bei einem p = 0,002 als statistisch signifikant
angesehen werden.

Zwolf Patienten verweigerten aus Angst vor Nebenwirkungen (Benommenheit und
Suchtpotential) die Einnahme des vom behandelnden Arzt verordneten Morphins. In
mindestens vier Féllen verweigerte der Hausarzt die Verordnung von Morphin aus Angst eine
Abhingigkeit zu erzeugen. Zwolf Erkrankte gaben keine Atemnot an. Von den verbleibenden
58 Patienten verstarb der liberwiegende Teil so rasch oder im Schlaf, dass sich in der
Sterbephase eine Indikation fiir die Gabe von Morphin nicht mehr ergab.

Bei der Bewertung der Wirkung des Morphins gaben 30 von 33 (90,9 %) der Angehorigen
eine gute Linderung der Beschwerden der Erkrankten, bei gut ertraglichen Nebenwirkungen,
an. In zwei Féllen wurde eine gute Symptomlinderung angegeben, bei jedoch ausgeprigten
Nebenwirkungen, wie andauernder Schléfrigkeit und hartndckiger Verstopfung. Ein
Angehoriger konnte nur eine geringe Wirkung ohne wesentliche Nebenwirkungen feststellen.
Dieser Patient erhielt an seinem letzten Lebenstag ein Fentanyl®-Hautpflaster, welches
bekanntlich erst nach einer Anflutungszeit von mehreren Stunden wirkt.

C 4.10.2 Benzodiazepine

Von den Patienten nahmen 39 (32,2 %) Benzodiazepine ein. Sie wurden im Mittel 120 Tage
mit einer Standardabweichung von 241 eingenommen. Die kiirzeste Einnahmezeit betrug
einen Tag, die langste 1400. Insgesamt erhielten 22 Patienten Benzodiazepine fiir ein bis fiinf
Tage. Sechs Patienten wurden damit langer als zehn Tage behandelt.

Diese Mittel wurden in fiinf Féllen oral als Tablette oder Tropfen, bei 32 Erkrankten
sublingual als Tavor expidet® und bei zwei Patienten intravends verabreicht. Da die
Benzodiazepine in der Regel als vom Patienten selbst gesteuerte Bedarfsmedikation verordnet
wurden und zudem mehrere nicht direkt vergleichbare Wirkstoffe dieser Substanzklasse
eingenommen wurden, kann eine einheitlichen mittleren Tagesdosis nicht berechnet werden.
Fiir das am héufigsten verwendete Préparat Lorazepam (Tavor expidet®) war die minimale
Tagesdosis 0,5 mg und die Hochstdosis 7,5 mg.

Die Indikation fiir die Benzodiazepine war in 28 Féllen Angst aufgrund von akuten
Atemnotattacken, in weiteren sechs Fillen waren Schlafprobleme bei in der Terminalphase
zusitzlich auftretenden Angstattacken vorherrschend und in flinf Féllen wurde es bei akuten
Erregungszustinden gegeben.

Vier Patienten verweigerten aus Angst vor Nebenwirkungen (Benommenbheit,
Beeintrachtigung des Bewusstseins) die Einnahme eines vom Hausarzt verordneten
Benzodiazepins. Bei 16 Patienten linderte das Morphin die Atemnot, so dass keine Angst oder
Unruhe mehr auftrat. Bei 14 Patienten wurde mit Neuroleptika eine ausreichende Beruhigung
erzielt. Bei den restlichen 48 Betroffenen wurde keine Indikation zur Behandlung von
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Angsten gestellt, wobei mindestens 17 der Erkrankten nie behandlungsbediirftige Angste
auflerten.

Zur Wirkung der Benzodiazepine gaben 33 von 39 (84,6 %) Angehdrigen eine gute
Linderung der Angst und Schlafstorung bei nur geringen Nebenwirkungen an. In sechs Fillen
wurde eine gute Symptomlinderung, bei jedoch ausgeprigten Nebenwirkungen wie
andauernder Schlafrigkeit und Suchtentwicklung angegeben.

C 4.10.3 Sauerstoff

Von den untersuchten Patienten nahmen 46 (38 %) bei Bedarf Sauerstoff {iber eine
Sauerstoftbrille. Die Dauer der Therapie mit Sauerstoff war im Mittel 39 Tage mit einer
Standardabweichung von 77. Das Minimum betrug hierbei einen Tag, das Maximum 335
Tage. Die tdgliche Anwendungsdauer schwankte zwischen 30 Minuten und 24 Stunden.
Aufgrund der unzureichenden Dokumentation der Zeiten fiir die Sauerstoffgabe sowie ihres
sehr stark bedarfsorientierten Einsatzes, ist eine Berechnung von Mittelwerten der Dauer
nicht mdglich gewesen. Aus diesen Griinden war es ebenso nicht moglich, einen Mittelwert
fir die pro Minute gegebene Sauerstoffmenge zu errechnen. Die Indikation zur
Sauerstofftherapie war in allen 46 Féllen akute Atemnot.

Als Griinde fiir den Verzicht auf die Gabe von Sauerstoff gaben die pflegenden Angehdrigen
in 8 Fillen das Fehlen von Atemnot an. Bei 50 Patienten konnten sich die Angehorigen an
Griinde fiir den Nichteinsatz von Sauerstoff nicht mehr erinnern. 16-mal wurde diese
MalBnahme von den Erkrankten aus Angst vor einer Lebens- und somit Leidensverlingerung
verweigert. Bei zwei Patienten war eine Gabe von Sauerstoff nicht mdglich, da diese tiber
eine, durch Sauerstoff verursachte, Irritation der Nasenschleimhaut klagten. Trotz der
Ablehnung von lebensverldngernden Mafinahmen wurden 21 dieser Patienten mit Sauerstoff
behandelt. Von diesen Patienten lagen 13 in einem Krankenhaus oder Hospiz.

Bei der Bewertung der Wirkung von Sauerstoff gaben etwa 71 % der Angehorigen der
Patienten, die Sauerstoff erhielten, eine gute Linderung der Atemnot ihrer Partner an. Uber
das Auftreten von nennenswerten Nebenwirkungen wurde nicht berichtet. Ein Erkrankter gab
die Austrocknung der Nasenschleimhdute durch den Gebrauch der Sauerstoffbrille an;
aufgrund der subjektiven Linderung der Atemnot habe er die Therapie trotzdem fortgefiihrt.
In acht Fillen wurde bei unwesentlichen Nebenwirkungen eine méBige Symptomlinderung
angegeben. Fiinf Angehorige gaben an, der jeweilige Betroffene habe keine Wirkung durch
die Sauerstoffgabe bemerkt.

C 4.10.4 Medikamente allgemein

Wegen der schwerwiegenden ALS-Symptome und insbesondere der Schluckstorungen
wurden in vielen Féllen Medikamente in der Sterbephase nicht mehr eingenommen. Eine
arterielle Hypertonie oder Fettstoffwechselstorung im Angesicht des Todes zu behandeln,
sahen viele Patienten und deren Angehdrige als nebensichlich an. Des Weiteren wurde, da
mehr als die Hilfte der Patienten zu Hause starb, ein Teil der Medikamente in der
Sterbephase von den Patienten oder deren Angehorigen selbstindig abgesetzt. Aus diesen
Griinden waren exakte Héufigkeiten der Einnahme und ebenso genaue Dosierungen von
einzelnen Medikamenten in vielen Fillen nicht feststellbar. In die Auswertung gingen nur die
ausreichend dokumentierten Préparate ein. Die folgenden Werte sind daher nur als untere
Grenzwerte anzusehen. Antidepressiva und Neuroleptika wurden von jeweils etwas mehr als
10 % der Patienten in der Sterbephase eingenommen. Nicht opioidhaltigen Schmerzmittel,
Mucolytika sowie Laxantien wurden jeweils von etwas mehr als 15 % der Patienten
gebraucht.
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C 5 Begleiterkrankungen

Nach Durchsicht der Krankenakten und den Auskiiften der Angehorigen lagen bei 84 (69,4
%) der Patienten keine relevanten Begleiterkrankungen vor. Fiinf (4,1 %) Betroffene litten an
Diabetes mellitus Typ IIb, neun (7,2 %) an einer arteriellen Hypertonie, fiinf (4,1 %) an einer
koronaren Herzerkrankung, drei (2,5 %) an einer Herzinsuffizienz, sechs (4,9 %) an
Herzrhythmusstorungen, drei (2,5 %) an einem malignen Tumor und drei (2,5 %) an einer
ausgepriagten Demenz. Bei sechs (4,9 %) Patienten war ein Zustand nach Myocardinfarkt
bekannt.
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D Diskussion

Die bis zur Erstveroffentlichung der eigenen Daten im Juli 2001 vorliegenden
Untersuchungen iiber die Terminalphase der ALS betrafen ausschlieBlich Patienten, die in
einem Hospiz gestorben oder von einer derartigen Einrichtung in der Sterbephase betreut
worden waren [O’Brien 1992; Oliver 1996]. In diesen ALS-Patientengruppen fand sich ein
iiberwiegend friedlicher Tod. Diese Beobachtung bestitigte sich in der vorliegenden
Untersuchung auch an iiberwiegend ambulant betreuten Patienten und wird durch eine
vergleichbare Studie an 1014 amerikanischen ALS-Patienten bestétigt [Mandler 2001].

D 1 Methodenkritik

In den Phasen vor der Akzeptanz des nahenden Todes durch eine unheilbare Erkrankung
steigt die Prévalenz fiir Depressionen, Angsterkrankungen und Selbstmord [Vachon 1993].
Um in diesen hiufig von Vermeidungsstrategien geprigten Prozess [Jarrett 1992] nicht
storend einzugreifen, wurde zur Beantwortung der in der Einleitung formulierten Fragen iiber
die Sterbephase der ALS eine retrospektive Untersuchungsform gewihlt. Eine prospektive
Untersuchung, in einer iiberwiegend nicht geschiitzten héuslichen Situation, hitte
moglicherweise storend in die schiitzenden Verdrangungsprozesse der Erkrankten und deren
Angehdrigen eingreifen konnen. Zudem hétte auch die Moglichkeit der Weigerung der
Angehorigen, an einer prospektiven Studie teilzunehmen, zu einer nicht kalkulierbaren
Verzerrung der Ergebnisse fithren kdnnen.

Ob die retrospektiv erfassten Daten der 202 im Untersuchungszeitraum konsekutiv
gestorbenen  Patienten der Motoneuronambulanz ~ GroBhadern eine représentative
Patientenstichprobe darstellen, kann nicht eindeutig festgestellt werden. Von allen Patienten
erfiillten 23 (11,4 %) die Einschlusskriterien nicht, da entweder keine Krankenakte oder keine
Hauptpflegeperson vorhanden war, eine Sprachbarriere vorlag oder die Diagnose der ALS in
der Motoneuronambulanz in GroBhadern nicht eindeutig gesichert werden konnte. Das
Erreichen der Hauptpflegeperson per Telefon war nicht immer moglich. In 24 (11,9 %) Fallen
war der hauptsidchlich pflegende Angehdrige inzwischen nicht mehr am Leben oder
unbekannt verzogen und weitere 34 (16,8 %) Angehdrige waren telefonisch trotz wiederholter
Versuche nicht zu erreichen. Insgesamt konnte von 121 Patienten der Angehdrige und/oder
die Krankenschwester beziehungsweise der Arzt ermittelt werden, der den Erkrankten in
seiner Terminal- und/oder Sterbephase betreut hatte. Dies entsprach 59,9 % aller von Januar
1995 bis Mérz 1999 verstorbenen Patienten, die von der Motoneuronambulanz Grof3hadern
betreut wurden.

Dieser daraus folgende mogliche systematische Fehler und der, der durch die
Nichterreichbarkeit eines Teils der Angehorigen entstanden sein konnte, war nicht
vermeidbar. Die demographischen Daten wie Erkrankungsdauer, -form und -alter, Verteilung
der Geschlechter sowie Todesursache der Patienten in dieser Studie, stimmen mit den in der
Weltliteratur angegebenen Daten weitgehend iiberein [Gubbay 1985; O’Brien 1992;
Jerusalem 1994; Brooks 1996; Mandler 2001]. Aufgrund dieser Ergebnisse kann die
vorliegende Patientengruppe als reprisentativer Querschnitt eingeschitzt werden.

Bei der Beobachtung zuriickliegender Ereignisse sind weitere systematische und zufallige
Fehlern moglich. Dazu gehoren Erinnerungsverzerrungen und eine euphemistische
Umschreibung und Verkldarung des Todes eines nahe stehenden Menschen [Corr 1999].
Vergleicht man die Datensétze der Patienten, die vor der Datenerhebung gestorben waren, mit
denen, die wiahrend der Datenerfassung starben, ergab sich kein statistischer Zusammenhang
zwischen dem Zeitpunkt der Datenerfassung und der Art und Weise des Sterbens. Ebenso war
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die von den Pflegepersonen angegebene Zeitdauer der akuten Sterbephase unabhédngig von
der Liange der Zeit seit dem Tod. Das bedeutet, dass der Tod der Patienten nicht als friedlicher
oder kiirzer dauernd beschrieben wurde, wenn der Todeszeitpunkt mit bis zu drei Jahren
deutlich vor der Datenerhebung lag.

Bei Nichtvorliegen eines im Voraus erstellten Untersuchungsplanes und Fragenkataloges
ergibt sich bei retrospektiven Untersuchungen zwangsldufig eine zum Teil unvollstindige
Dokumentation. Dies kann zu Datenverlusten und/oder -verzerrungen fithren [Lorenz 1992].
In der vorliegenden Untersuchung wurden 58 (48 %) der untersuchten Patienten iiber die
gesamte Terminalphase vom Untersucher mitbetreut. In diesen Féllen lag eine detaillierte
Aufzeichnung der Sterbephase aus erster Hand durch direkten Patienten-, Angehdrigen- sowie
Hausarztkontakt vor. Beim statistischen Vergleich dieser Gruppe mit der der nicht vom
Untersucher betreuten Patienten ergaben sich jedoch keine signifikanten Unterschiede oder
Zusammenhéange.

In der vorliegenden Studie wurde zur Datengewinnung ein strukturiertes Telefoninterview
eingesetzt und durch die Auswertung der dazugehorigen Krankenakten ergénzt. Das Telefon
bietet eine einfache Mdglichkeit, mit moglichst vielen Menschen in Verbindung zu treten
[Comer 1995]. Dies wurde auch in der vorliegenden Studie mit dem Erreichen von 68 % aller
fiir die Untersuchung in Frage kommenden Patientenangehorigen bestitigt. Da ein
Telefongesprich jederzeit beendet werden kann, ist ein hohes Mal} an Freiwilligkeit auf Seite
der Befragten gewahrleistet.

Die Sensitivitit und Spezifitit einer Befragung iiber das Telefon steht einem direkten
Gespréch nicht nach [Wells 1988; Simon 1993]. Die Anonymitit des Telefons macht auch die
Beantwortung von unangenehmeren Fragen leichter, was sich in Untersuchungen iiber die
Wirksamkeit von Psychotherapie mittels Telefon gezeigt hat [Mermelstein 1991]. Dieser
Umstand konnte sich in dieser Untersuchung, bei dem hohen emotionalen Gehalt der Fragen,
als vorteilhaft erwiesen haben. Das Wegfallen der direkten Beobachtung durch den Fragenden
und der Aufenthalt in der vertrauten Umgebung konnte dazu beigetragen haben, dass keiner
der befragten Angehorigen - trotz starker GefiihlsduBBerungen (beinahe 1/5 der
Interviewpartner weinte) - das Interview vorzeitig abbrach.

Das Sprechen tiber die Sterbephase und den Tod von Mitmenschen belastet den Untersucher
sowie den Befragten stark [Woof 1998]. Die ein- oder beidseitige Uberlastung der
Interviewpartner senkt die Validitdt von Beobachtungsergebnissen [Foster 1986]. Um dies zu
vermeiden, stand dem Untersucher pro Interview mindestens eineinhalb Stunden Zeit ohne
Storung zur Verfiigung. Auch fiir den Befragten wurde auf ein aureichendes Mal} an Zeit
geachtet.

Eine weitere mogliche Quelle von Fehlern, die sich aus dem Sprechen iiber die Sterbephase
und den Tod eines Menschen ergeben, sind Vermeidungsstrategien. In einer Untersuchung an
AIDS-Patienten und deren Arzten zeigte sich, dass beide beteiligten Gruppen versuchten, das
Ansprechen dieses Themas zu vermeiden [Curtis 1997]. Dies kann zu einem bewussten oder
unbewussten Vorenthalten von Informationen von seiten des Interviewpartners fithren. Dem
entgegen steht die Tatsache, dass kein Befragter das Interview ablehnte oder vorzeitig
abbrach. Zudem wurde von allen Interviewten jeweils der gesamte Fragebogen beantwortet.

In dem schon bestehenden Verhéltnis der Angehdrigen der 58 vom Untersucher betreuten
Patienten, liegt eine weitere Fehlerquelle, der ,,Beobachterverzerrungseftekt" [Shuller 1980].
Dieser Gefahr wurde mit dem genauen Einhalten des strukturierten Interviews begegnet. Der
statistische Vergleich dieser Untergruppen ergab keine signifikant voneinander abweichenden
Ergebnisse. Durch genaues Abfragen anhand eines strukturierten Fragebogens wurde zudem
versucht, die Versuchsfehlerstreuung gering zu halten [Lorenz 1992].
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Eine andere Fehlerquelle stellt der ,,Beobachterdrift" [O’Leary 1973] dar. Hierbei konnen sich
die Beurteilungskriterien auf Seiten der Beobachter, bei langen Untersuchungszeitrdumen - in
dieser Studie iiber mehr als ein Jahr - unmerklich verdndern. Dieser moglichen Fehlerquelle
wurde mit der Einhaltung des strukturierten Interviews und einem ausreichenden Zeitmaf} pro
Befragung begegnet.

Es besteht ein groler Bedarf an gesicherten Daten fiir die palliativmedizinische Betreuung
von neurologischen Patienten. Vor allem in der Terminalphase ist die Durchfithrung von
prospektiven Studien hdufig aus ethischen Griinden nicht moglich. In Anlehnung an die
Arbeiten mit vergleichbaren Fragestellungen bei ALS-Patienten [O’Brien 1992; Oliver 1996],
stellte die Datenerhebung mittels Telefoninterviews und retrospektiver Analyse von
Krankenakten eine valide und vertretbare Untersuchungsform dar.
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D 2 Diskussion der Ergebnisse

D 2.1 Der Sterbeort

Der Wunsch, in der vertrauten Umgebung zu Hause oder im Altersheim sterben zu diirfen,
wurde von den Patienten in unserer Ambulanz regelméBig geduBert. Der mogliche Verlust der
vertrauten Umgebung gehért in der Terminalphase zu den am hiufigsten geduBerten Angsten
von ALS-Patienten [Parkes 1973]. Der bei zunehmender Muskelschwiche stindig
fortschreitende Funktionsverlust des eigenen Korpers wird unter anderem als Grund fiir die
ausgeprigte Angst vor Kontrollverlust der ALS-Patienten dargestellt [Moore 1993]. Nach den
Ergebnissen einer entsprechenden Studie, liegt hierin auch der Grund fiir den Wunsch der
ALS-Patienten, in der vertrauten — unter anderem besser kontrollierbaren — Umgebung
sterben zu diirfen [Moore 1993]. Zudem scheint auch die Lebensqualitit der in der
Sterbephase zu Hause gepflegten Patienten signifikant hoéher zu sein als die der
vergleichbaren Patienten im Krankenhaus [Ventafridda 1989; Wanzer 1989]. Bei den von uns
untersuchten Patienten war es fiir etwa 2/3 moglich, in der vertrauten Umgebung zu sterben.
Dieser Prozentsatz entspricht einer vergleichbaren amerikanischen Studie iiber eine ALS-
Datenbank, was somit auf eine reprdsentative Verteilung der Sterbeorte in der eigenen
Untersuchung hinweist [Mandler 2001]. Im Vergleich dazu sterben heute in Deutschland
mehr als 70 % aller Menschen in Krankenhédusern [Sandegathe-Huseboe 2000]. Damit liegen
die ALS-Patienten, wenn man den Tod in der vertrauten Umgebung als Ideal ansieht, deutlich
iiber dem bundesdeutschen Durchschnitt.

Hinsichtlich der nicht zu Hause Verstorbenen ist anzumerken, dass diese entweder wegen
einer akuten Zunahme von Beschwerden oder zur Entlastung der pflegenden Angehdrigen in
ein Krankenhaus oder Hospiz aufgenommen worden waren. Der Wunsch der Patienten war
es, nach Verbesserung oder Stabilisierung der medizinischen Situation, wieder nach Hause
zuriick zu kehren. Von allen Patienten unserer Studie wollten nur zwei bewusst nicht zu
Hause sterben und lieen sich daher zum Sterben in ein Hospiz aufnehmen. Die Qualitit des
Sterbens war in unserer Untersuchung zu Hause nicht schlechter als in den iibrigen
Einrichtungen, inklusive des Hospizes. Daher sollte dem Wunsch des Patienten zu Hause
seine letzten Stunden verbringen zu diirfen, so gut es geht, entsprochen werden. Im Zeitalter
knapper materieller Ressourcen ist auch der Kostenfaktor, der wie Ventafridda berechnet hat,
mit einem Verhéltnis von 1:6 deutlich zu Gunsten der zu Hause Gepflegten spricht, nicht zu
unterschitzen [Ventafridda 1989].

D 2.2 Die Pflegepersonen

In der BRD benétigen etwa 1,1 Millionen in Privathaushalten lebende Menschen regelméBig
Hilfe. In 77 % (860 000) wird diese Hilfe durch eine Hauptpflegeperson geleistet. In gut vier
von fiinf Fillen ist dies eine Frau (Ehefrau, Tochter, Schwiegertochter) [Helmstaedher 1997].
Diese Beobachtung wird auch in der vorliegenden Studie bestitigt. Die Hauptpflege wurde in
beinahe 68 % von Frauen iibernommen. Aufgrund der soziokulturellen Traditionen scheint
die Pflege von Kranken oder Bediirftigen in unserem Kulturkreis eine vornehmlich
,weibliche Aufgabe* zu sein.

D 2.3 Die Todesursache

Wie in anderen Untersuchungen von ALS-Patienten [Howard 1989; O’Brien 1992; Mandler
2001] ist die respiratorische Insuffizienz auch in der vorliegenden Patientenserie mit 81 % die
héufigste Todesursache. Somit weist die Frage der Patienten nach dem Erstickungstod bei
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oberfldchlicher Betrachtung in die Richtung der wesentlichen Todesursache bei der ALS. Die
in der Medizin gebriduchliche exakte Definition des Erstickens beschreibt eine akute
Unfahigkeit zu atmen durch Verlegung oder Stenose der Atemwege [McDonough 1994]. Im
Sinne der Patienten, die das Sterben im qualvoll erlebten Zustand der Atemnot fiirchteten, ist
in der vorliegenden Studie, ebenso wie in den frither untersuchten ALS-Patientenkollektiven,
kein Patient erstickend gestorben [O’Brien 1992]. Dennoch hat unserer Erfahrung nach
beinahe jeder ALS-Patient die Angst, an seiner Erkrankung zu ersticken. Bei ersten
Anzeichen von Atembeschwerden sollte der Patient unverziiglich iiber den am héufigsten
vorkommenden Sterbevorgang bei der ALS informiert werden.

In der Sterbephase féllt der an einer ALS erkrankte Patient in der Regel in einen durch
Hyperkapnie induzierten Schlaf. Dieser kann dann bei deutlich herabgesetzter
Empfindlichkeit der Kohlendioxyd-Rezeptoren in ein hyperkapnisches Koma iibergehen. Mit
dem Aussetzen des Ansprechens des Atemzentrums auf das Kohlendioxyd (CO,), dem
physiologischen Hauptatemstimulus, hort dann der Patient in der tiefen Bewusstlosigkeit des
Komas einfach auf zu atmen [Schonhofer 1998]. Die Aufklarung tiber diese Vorgiange 16st bei
den Erkrankten - unserer Erfahrung nach - eine enorme Erleichterung aus. Aus diesen
Griinden ist, wie O’Brien vorschldgt, der Begriff des Erstickens im Patientengesprich strikt
zu meiden oder, wenn in den Gedanken des Patienten vorhanden, auszurdumen [O’Brien
1992]. Dieser sehr emotional aufgeladene und &duBlerst bedrohliche Terminus gibt die
haufigste Todesursache bei der ALS - die respiratorische Insuffizienz - nicht richtig wieder.
In jedem Fall ist hinsichtlich dieses Themas eine ausfiihrliche und wiederholte Aufklarung
der Patienten und ihren Angehdrigen unerlésslich [Borasio 1997; Schonhofer 1998].

Sterben bedeutet einen fortschreitenden Funktionsverlust aller unserer Organsysteme,
inklusive des Atmungsorgans. In einer Untersuchung von 1754 Patienten mit einer
Tumorerkrankung leiden 23,9 % in der Terminalphase an Atemnot. Keiner dieser Patienten
wies jedoch eine Lungen- oder Pleurabeteiligung beziehungsweise eine Herzerkrankung auf
[Reuben 1986]. Das bedeutet, Atemnot ist ein hdufiges Symptom des sterbenden Menschen.
Daher erscheint es im Aufklarungsgesprach liber das Sterben besonders wichtig den im
natiirlichen Verlauf des Sterbens auftretenden Lufthunger und auch die Atemnot zu
beschreiben. Hiervon klar und nachdriicklich zu differenzieren ist der qualvolle
Erstickungstod.

Bei 7 Patienten (5,8%) der vorliegenden Patientengruppe wurde ein plotzlicher Herztod als
Todesursache angenommen. Keiner dieser Betroffenen wies jedoch eine positive Anamnese
fiir ein kardiales Leiden auf. Eine subklinische Mitbeteiligung der Funktionen des autonomen
Nervensystems ist bei der ALS bekannt [Pisano 1996; Druschky 1999]. Ahnliche Ergebnisse
zeigten sich in der Untersuchung von Mandler. In dessen Studie wurde in 4 % der Fille eine
cardialen Todesursache der ALS-Patienten angenommen [Mandler 2001]. Ob bei ALS-
Patienten die Wahrscheinlichkeit eines plotzlichen Herztodes erhoht ist, sollte Gegenstand
einer zukiinftigen Untersuchung sein.

D 2.4 Die Dauer der akuten Sterbephase

ALS-Patienten haben weiter Angst vor einer lange dauernden Sterbephase. Die Angst vor
dem Tod als solche scheint nicht so grof3 zu sein wie die Angst vor einem langen qualvollen
Tod, dem man ohnméchtig ausgeliefert ist [Bulkin 1988]. Die Dauer der akuten
Verschlechterung in dieser Untersuchung ist ein Schitzwert. In etwa 50% der Fille wurde er
retrospektiv von den Angehorigen angegeben, wodurch sich ein systematischer Fehler
ergeben konnte. Bei Schitzung einer definierten Zeitdauer durch Normalpersonen ergeben
sich in einer Studie Schwankungen bis zu 50 % [Aschow 1985]. Bei dem Anteil der ALS-
Patienten, die unter Aufsicht im Krankenhaus verstarben oder deren Tod durch eine
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professionelle Pflegekraft beobachtet wurde, und bei den Patienten, bei denen der
Untersucher der primir versorgende Arzt war, lagen wesentlich genauere Zeitangaben
beziiglich der Sterbephase vor. Eine statistische Auswertung dieser Zeitspannen und der von
Angehorigen beurteilten Zeitrdume ergab jedoch keinen signifikanten Unterschied. Somit
kann man bei diesen Daten von realen Werten ausgehen. Zudem entsprechen die Zeitangaben
tiber die Dauer der akuten Verschlechterung weitgehend denen der Studie von O’Brien
[O’Brien 1992]. Man kann also den ALS-Patienten, die an keiner wesentlichen
Begleiterkrankung leiden, gut begriindet mitteilen, dass die Zeit der akuten Verschlechterung
oder die Sterbephase in beinahe 2/3 der Fille unter 24 Stunden andauert und bei weniger als 5
% eine Sterbephase von iiber 7 Tagen beobachtet wird. Bei letzterer Patientengruppe war in
der Mehrzahl jeweils eine weitere schwerwiegende Erkrankung die Ursache fiir die lange
Sterbephase.

D 2.5 Der Bewusstseinszustand beim Sterben

Der Wunsch schlafend sterben zu diirfen wurde von den ALS-Patienten in unserer Klinik
hiufig ausgesprochen. Bei den hier untersuchten Patienten war es nicht immer moglich, den
Zustand schlafend oder komatds zu unterscheiden. Da dem durch Hyperkapnie induzierten
Koma in der Regel der hyperkapnische Schlaf vorausgeht, ergab sich fiir den einzelnen
Patienten daraus klinisch jedoch kein Unterschied.

Die vorliegenden Ergebnisse iiber den Bewusstseinszustand beim Sterben, decken sich
weitgehend mit denen von Witzel [Witzel 1971; Witzel 1973]. Die dort untersuchten 110
sterbenden Patienten erhielten, mit der von uns untersuchten Patientengruppe vergleichbar
hiufig Sedativa. Von den Patienten der Studie von Witzel waren 70 % bis mindestens 24 h
vor ihrem Ableben bei klarem Bewusstsein. Von diesen waren 26,4 % bis 15 Minuten vor
threm Tod wach und geistig klar. Die Ergebnisse der eigenen Studie entsprechen mit 72,7 %
im Schlaf oder im Koma Verstorbenen und 27,3 % bis kurz vor dem Tod wachen und
bewussten Erkrankten denen von Witzel. Sie konnen daher als verlédsslich angesehen werden.

Die Wahrscheinlichkeit, im Schlaf oder Koma friedlicher als bei wachem Bewusstsein zu
sterben, ist in der vorliegenden Untersuchung signifikant erhoht. Auch wenn der
Rangkorrelationskoeffizient unter 0,75 liegt und die Zufallskomponente bei dem Ergebnis
tiberwiegen konnte, nehmen wir aufgrund des niedrigen p-Wertes und der relativ hohen
Fallzahl ein systematisches Ergebnis an. Von den Patienten starben 68 (56%) in der Zeit von
20:00 Uhr bis 8:00 Uhr. Hier konnte angefiihrt werden, dass die Aufmerksamkeit der
Pflegepersonen wegen des Nachtschlafs geringer ist als am Tage. Daher konnte der Anteil der
friedlichen Sterbevorgédnge in dieser Zeit hoher liegen, weil eventuelle Leidensphasen nicht
bemerkt wurden. Dem gegeniiber steht die Beobachtung, dass die Angehorigen in dieser
Untersuchung zum Zeitpunkt des Todes ihres Partners immer wach gewesen waren.

D 2.6 Die Symptome des Sterbevorgangs

Fiir die Qualitdten des Sterbens finden sich nur schwer objektive Kriterien. Zur Bestimmung
des Begriffes des friedlichen Todes haben wir uns an jene von Weismann gehalten
[Weismann 1972]. Dieser beschreibt den friedlichen oder ,,guten Tod als denjenigen, den wir
uns selbst aussuchten, wenn wir die Wahl hitten. In diesem Sinne wurde auch die Frage nach
der Art und Weise des Sterbens an die Angehorigen der ALS-Patienten gestellt. Der Versuch
einer Unterteilung der verschieden Sterbequalititen wird im Folgenden néher erlautert.

Cohen Kklassifizierte in einer Untersuchung die verschiedenen Verldufe des Sterbens von
nieren-insuffizienten Patienten, die freiwillig die Dialyse beendeten [Cohen 1995]. Die
hierbei beschriebenen Qualititen des Sterbens sind in einer fiinfstufigen Skala angeordnet,
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von ,.keine Beschwerden* bis ,,dauernde Beschwerden ohne Mdglichkeit der Linderung®.
Aufgrund der Komplexitit des Untersuchungsgegenstandes wurde in der vorliegenden Arbeit
versucht, die Fragen so einfach wie moglich zu halten. Und zudem stellten die Patienten nur
die Frage nach einem friedlichen Tod an sich und nicht nach einer moglichen Graduierung
eines leidvollen Sterbeprozesses. Daher wurde der Sterbevorgang von ,,friedlich* iiber ,,méaBig
gelitten* nach ,,qualvoll in nur drei Stufen eingeteilt. Da der Freitod durch Zyankali und die
Reanimationsversuche nur indirekt mit der Grunderkrankung in Verbindung zu bringen sind,
wurde eine Bewertung dieser Sterbevorginge in der vorliegenden Untersuchung nicht
vorgenommen, wobei ein friedlicher Sterbevorgang in diesen Féllen weitgehend
auszuschlieen ist.

In Cohens Untersuchung ist bei der Beurteilung der Sterbequalitit auch die Dauer des
Sterbevorganges eingegangen. Hierbei entsprach einem ,,guten Tod", wenn der Patient
innerhalb von sieben Tagen nach Beendigung der Dialyse gestorben war. Dies traf bei sieben
von elf Erkrankten zu. Im Vergleich dazu wurde in der vorliegenden Arbeit nur bei 3,3 % ein
Sterbevorgang von mehr als sieben Tagen beobachtet. Bei Cohen ging weiter noch die soziale
Einbindung der Erkrankten in die Sterbequalitit ein. Der Tod in Begleitung wird dort als gut,
der einsame als schlecht eingestuft. Alle ALS-Patienten in der vorliegenden Untersuchung -
bis auf den Patienten der Selbstmord beging - wurden in ihrer Sterbephase von Angehdrigen
oder professionellen Pflegekriften begleitet.

Eine wesentliche Frage ist, wie zuverldssig beobachteten die Angehdrigen das Ausmal} des
Leidens der Patienten in der Terminalphase. Fiir das Mall von Leid oder Leiden gibt es
bislang keine objektiven Parameter. Eine Beurteilung dieser Qualitit ist nur indirekt durch die
Beobachtung von Symptomen wie zum Beispiel Schmerz, Atemnot oder Angst mdglich. Die
Qualitdt der Beurteilung dieser Parameter durch Angehorige ist unter anderem Gegenstand
einer Studie iiber die Terminalphase von 262 Patienten. In dieser Studie nahmen die
Angehorigen die Schmerzen und Atemnot der Patienten statistisch signifikant deutlicher wahr
als die betreuende Krankenschwester oder der Hausarzt [Wilkes 1984]. In der Arbeit von
Ganzini Uber 100 ALS-Patienten und deren Angehdrige beurteilen die Pflegepersonen
ebenfalls sehr prizise das Ausmall des Leidens ihrer kranken Angehorigen [Ganzini 1998].
Somit sind Angehorige gut begriindet als empfindlicher, wenn auch subjektiver Mafistab bei
der Beurteilung des Sterbens ihrer Partner anzusehen. Wenn unter Sicht-, Hor- und/oder
Korperkontakt den Angehdrigen keine wesentlichen Symptome, die auf ein Leiden
hingewiesen haben konnten, aufgefallen sind, wurde ein qualvoller Tod von den Untersuchern
ausgeschlossen.

Bei allem Bemiihen, den ALS-Patienten einen friedlichen Tod zu ermdglichen, darf nicht
vergessen werden, dass auch bei sogenannten Normalpatienten nicht immer eine leidensfreie
Sterbephase zu beobachten ist. Hierzu im Vergleich einige Studien iiber die Sterbephase von
verschiedenen Patientengruppen mit dhnlichen Fragestellungen.

Exton-Smith untersuchte die Sterbephase von 220 Patienten in einer internistisch-
geriatrischen Abteilung. Die untersuchten Personen waren 80 Ménner und 140 Frauen mit
einem mittleren Alter von 80 Jahren. Von diesen hatten in der Sterbephase 7,7 %
Beschwerden wie Ubelkeit und Erbrechen, Atemnot und Erstickungsangst sowie ausgeprigte
Furcht vor dem Verlassenwerden. 13,6 % der Patienten litten unter nicht linderbaren
Schmerzen. Die restlichen 78,7 % hatten eine friedliche Sterbephase [Exton-Smith 1961].

Hinton beschreibt die Sterbephase von 102 Patienten, von denen 71 auf einer internistischen
Station starben. 16 % der Untersuchten hatten bis zum Tod andauernde Beschwerden wie
Ubelkeit, Schmerzen und Dyspnoe [Hinton 1963].
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Lichter und Hunt untersuchten die letzten 48 Lebensstunden von 200 Patienten, die vom Te
Omanga Hospice in Neu Seeland betreut wurden. Von allen Untersuchten starben 40 % zu
Hause. 8,5 % der Patienten litten bis zu ihrem Tod an Atemnot, Unruhe, Schmerzen,
Blutungen oder Erbrechen [Lichter 1990].

Ventafridda untersuchte 120 Krebspatienten, die in einem Hospiz betreut wurden. 63
Patienten litten bis zu ihrem Tod an Symptomen wie Dyspnoe (33 Patienten), Schmerzen und
Erbrechen, die nur durch eine vollstindige Sedierung der Patienten zu kontrollieren waren
[Ventafridda 1990].

In der ebenfalls retrospektiven Untersuchung von O’Brien an einem vergleichbaren ALS-
Patientenkollektiv, starben von 124 Patienten 113 in einem Hospiz. In 94% der Fille wurde
ein friedlicher Sterbevorgang berichtet. Hier ist anzumerken, dass 89% aller Erkrankten
Morphin, 64% Phenothiazine, 66% Anticholinergika und 60% Benzodiazepine erhielten
[O’Brien 1992].

Auch in der 2001 publizierten amerikanischen Studie von Mandler findet sich bei 1014 ALS-
Patienten ein Anteil von 90.7 % friedlich Verstorbener [Mandler 2001].

In Zusammenschau der Literatur reicht die Spanne der friedlichen Sterbevorgénge von 47,5%
ohne sedierende Maflnahmen, bis 94% unter der medizinischen Betreuung eines stationiren
Hospizes. In der vorliegenden Untersuchung wurde in 88,4 % der Fille ein friedlicher
Sterbevorgang beobachtet. Dieses Ergebnis bestitigte sich nachgerade in der vergleichbaren,
aber zahlenmiBig groferen US-amerikanischen Patientenserie [Mandler 2001]. Es ergab sich,
und dies ist wesentlich, bei O’Brien und in der eigenen Studie bei keinem der untersuchten
ALS-Patienten auch nur ein Hinweis auf einen akuten Erstickungstod. Der Patient, der in der
eigenen Studie als qualvoller Sterbevorgang eingeordnet wird, litt, bis etwa 36 Stunden vor
dem Tod an nicht beherrschbaren schmerzhaften Muskelkrampfen. Danach war er aufgrund
der hohen Morphin- und Neuroleptikadosis stark sediert. Das letzte bewusste Erleben dieses
Kranken war von dieser schweren Symptomatik iiberschattet. Daher stufen wir den Tod trotz
des dann friedlichen Sterbevorgangs als qualvoll ein. Zeichen eines Erstickungstodes fanden
sich auch hier nicht.

Auch wenn der eigentliche Sterbevorgang der von uns untersuchten Patienten tiberwiegend
friedlich war, kam es in den letzten 24 Lebensstunden der Patienten doch wiederholt zu
Symptomen wie Lufthunger, Angst, Unruhe, Husten, Verschlucken und zu Schmerzen. Diese
Beschwerden konnten bis auf 7 Félle medikamentds oder durch eine intensive psychosoziale
Betreuung weitgehend gelindert werden. Bei der Bewertung dieser Zahlen muss immer in
Betracht gezogen werden, dass in einem nicht unerheblichen Teil der Tod so rasch und
unerwartet eintrat, dass keine palliative Behandlung mehr eingeleitet werden konnte.
AuBerdem ist es nicht immer moglich, selbst unter hochwertiger palliativmedizinischer
Betreuung eine ausreichende Symptomlinderung in den letzten Lebensstunden zu erreichen
[Lichter 1990]

Nach Lage der aktuellen Literatur und den eigenen Ergebnissen folgend, scheint der
Erstickungstod bei ALS-Patienten in der Regel nicht vorzukommen. Auflerdem zeichnet sich
fiir ALS-Erkrankte ein iiberdurchschnittlich hédufig friedlicher Sterbevorgang ab, vergleicht
man deren Terminalphase mit der von anderen Patientengruppen.
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D 2.7 Das Verhiltnis der Patienten zu lebensverlangernden MaBnahmen

Bei einer chronisch fortschreitenden Erkrankung, die sicher zum Tod des von ihr Betroffenen
fihrt, erscheint das Auftreten von Sterbewiinschen und das Ablehnen von
lebensverlingernden Mallnahmen nicht iiberraschend. Bei unheilbaren Erkrankungen mit
schwerwiegenden Symptomen kann der Tod fiir Patienten und deren Angehorige auch die
Erlésung von zum Teil nicht vorstellbarem Leid darstellen [McCue 1995]. Unter diesem
Gesichtspunkt interpretieren wir auch, dass sich 62% der Patienten gegen den Einsatz von
lebensverlingernden MaBnahmen aussprachen. Dieser Aspekt ist von é&rztlicher Seite
besonders bei der Einleitung von intensivmedizinischen Maflnahmen wichtig. Insbesondere
die Durchfilhrung einer Reanimation erscheint in der Terminalphase einer ALS sehr
fragwiirdig. In dieser Untersuchung blieben alle diese Mallnahmen erfolglos. Zudem wéren
alle reanimierten Patienten ohne die Wiederbelebungsmaflinamen friedlich verstorben. Die
unentschlossene Haltung fast eines Drittels der Patienten gegeniiber intensivmedizinischen
MaBnahmen kann auch als Teil einer vom Patienten als notwendig empfundenen
Verdrangungsstrategie des eigenen Todes interpretiert werden [Wool 1988; Jarrett 1992].
Diese Beobachtung bestétigt sich in einer Untersuchung von Hospiz-Patienten. In dieser
verdrdngten 26 % der Befragten phasenweise ithren bevorstehenden Tod [Fife 1994].

In der vorliegenden Studie duBerten auBerdem etwas mehr als ein Drittel der Patienten
wiederholt Sterbewiinsche, jedoch nur etwa 7 % einen eindeutigen Wunsch nach aktiver
Sterbehilfe durch Dritte. Diese Beobachtung deckt sich nicht mit den Ergebnissen von
Ganzini, wo von 100 ALS-Patienten 56 einen von Dritten unterstiitzen Suizid fiir sich in
Betrachtung zogen [Ganzini 1998]. Noch gegensitzlichere Ergebnisse finden sich in einer
aktuellen Studie aus den Niederlanden. Hier kamen von liber 270 untersuchten ALS-Patienten
17 % durch Euthanasie und 3 % durch &drztlich assistierten Suizid zu Tode [Veldink 2002].

Dieser Unterschied mag unter anderem darauf beruhen, dass in Nordamerika und den
Niederlanden die Patientenautonomie stirker als in Deutschland ausgebildet ist [Borasio
1998a]. Zudem besteht eine gesetzlich geregelte, grofere Freiheit in der Wahl einer
individuellen Behandlung, im &uBersten Fall auch zum Tode. Des Weiteren zeigen
Untersuchungen tiiber Arzt-Patienten-Kommunikation, dass auf Patientenseite vorhandene
Sterbewunsche nicht immer dem behandelnden Arzt direkt mitgeteilt werden [Curtis 1997].
Auch ist das AuBern von Sterbewiinschen bzw. Einfordern von Euthanasie, aufgrund der
jeweiligen Gesetzeslage in den USA und den Niederlanden, in einem juristisch gesicherten
Rahmen moglich. Diese Tatsache verstirkt wahrscheinlich ein zugrunde liegendes
methodisches Problem. Die amerikanische Untersuchung war primdr auf die Haltung der
Patienten gegeniiber dem unterstiitzten Suizid hin ausgelegt und die niederldndische Studie
sollte in erster Linie die Haufigkeit von Euthanasie und arztlich unterstiitzen Suizid erfassen.
Die Ergebnisse der eigenen Studie sind dagegen als Nebenbefunde erhoben worden.

Die eigenen Ergebnisse hinsichtlich der Haltung gegeniiber lebensverldngernden Ma3inahmen
decken sich vielmehr mit einer Untersuchung von Exton aus London {iber die Terminalphase
von 220 Patienten in einer geriatrischen Abteilung [Exton 1961]. In ihr duBlern 5% der
Patienten nachdriicklich den Wunsch sterben zu diirfen. Dieser internationale Datenvergleich
macht die groBe Spannbreite innerhalb dieses Themas deutlich. Diese kann von einer
moglichen Verdrangung der Sterbewiinsche bis zum vielleicht zu raschen und kritiklosen
Erfiillen dieser Anliegen reichen. Die Zahlen aus der amerikanischen und niederldndischen
Studie konnten auch auf die Schwierigkeit oder Unfdhigkeit eines medizinischen Systems
hinweisen, einen schwerkranken Patienten psychologisch, spirituell und existentiell bei
schwerwiegenden Entscheidungen zu unterstiitzen [McCormack 1998].
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Als Konsequenz fiir den klinischen Alltag erscheinen zum einen der Aufbau einer stabilen
und vertrauensvollen Patienten-Arzt-Beziehung sowie eine hochwertige palliativmedizinische
Betreuung, die den ganzen Patienten erfasst, unabdingbar.

Interessanterweise lieBen sich 21 der 83 Patienten, die sich gegen lebensverldngernde
MalBnahmen aussprachen, mit Sauerstoff behandeln und eine PEG-Sonde anlegen. Sauerstoff
und PEG-Sonde wurden von dieser Patientengruppe allem Anschein primér als
symptomlindernd und nicht als lebensverldngernde Maflnahmen angesehen, was auch der
medizinischen Realitdt entspricht.

D 2.8 Die Beatmungsmalinahmen bei der ALS

Bei einer Erkrankung, die unter anderem zu einer Ldhmung der Atemmuskulatur fiihrt,
nehmen BeatmungsmafBinahmen eine zentrale Stellung ein. Ein Drittel aller untersuchten
Patienten wurde widhrend der Erkrankung voriibergehend beatmet, ein Viertel aller
Betroffenen bis zum Tod. Dass 75% der Betroffenen und deren Angehorige die hauptsédchlich
angewendete nicht-invasive Heimbeatmung positiv bewerten, entspricht den Ergebnissen aus
anderen Studien [Schlamp 1998, Schreiber 1999].

In der Untersuchung von Schlamp an Patienten mit ALS zeigte die Heimbeatmung {iber
Nasenmaske in 71 % der Félle eine gute bis hervorragende Linderung der Dyspnoe und der
ndchtlichen Hypoventilation. Die beobachteten Komplikationen waren Undichtigkeit der
Maske, Druckstellen im Maskenbereich und Unterbrechung der Beatmung wegen
Pseudohypersalivation [Schlamp 1998]. Dies entspricht weitgehend den in der vorliegenden
eigenen Arbeit beobachteten Wirkungen und Nebenwirkungen.

Auch die von den Angehorigen in der eigenen Studie hiufig angegebene Verbesserung der
Schlafqualitét, der Abnahme des néchtlichen Erwachens und die Verbesserung der Stimmung,
nach regelméfBigem Einsatz der Heimbeatmung wurden in einer Untersuchung von Schreiber
schon beschrieben [Schreiber 1999].

Die von Aboussouan beobachtete Lebensverlingerung durch die nicht invasive
Heimbeatmung [Aboussouan 1997] war anhand der hier erhobenen Daten nicht festzustellen.
Nach géngiger Literatur fiihrt die Heimbeatmung vor allem bei Dyspnoe in der Frithphase der
Erkrankung zu einer deutlichen Verbesserung der Lebensqualitit [Moss 1993; Schonhofer
1998; Polkey 1999]. Trotz der {iiberwiegend positiven Resonanz und der leichten
Nebenwirkungen der Heimbeatmung, ist die Indikation zu deren Einsatz nur wohliiberlegt zu
stellen. Insbesondere ist auf das soziale Umfeld und dessen Belastbarkeit zu achten
[Schonhofer 1998; Polkey 1999]. Diese MaBBnahme, insbesondere iliber Tracheostoma, kann
eine extreme psychische und physische Biirde, vor allem fiir die Pflegepersonen, darstellen
[Biniek 1994; Kaub-Wittemer 1998]. AuBlerdem kann die invasive Beatmung zu einem
,verlingerten Sterben" oder sogar zu einem ,,Locked-in-Syndrom" dhnlichen Bild fiihren
[Cazzolli 1996; Cazzolli 1998; Schonhofer 1998]. Als besonders problematisch erweist sich
unter diesen Gesichtspunkten die Anlage eines Tracheostomas bei akut lebensbedrohlichen
Symptomen [Kaub-Wittemer 1998; Cazzolli 1998]. Hier muss in der Regel, vor allem in der
Terminalphase, ohne Einwilligung des Patienten gehandelt werden. So konnen eventuell alle
oben angefiihrten negativen Begleitumstinde der Heimbeatmung auftreten. Um dies zu
vermeiden, muss wiederholt ausfiihrlich und alle mdglichen Konsequenzen darstellend zu
diesem Thema aufgeklart werden. Im Besonderen sollte im Patientengesprich auf die
mogliche Lebensverldngerung bei zunehmender Behinderung eingegangen werden [Polkey
1999].

Beziiglich der Patientenautonomie ebenfalls von hoher Bedeutung ist die in Akutsituationen
wiederholt gegen den Willen des Patienten durchgefiihrte Intubation. In unserer Untersuchung
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bestanden 2/3 der intubierten Patienten ausdriicklich auf ihrer Extubation. Das entspricht 100
% der Betroffenen, die zu diesem Zeitpunkt noch wach und bewusstseinsklar waren. Hier
scheint ebenfalls eine ausdriickliche und wiederholte Aufkldrung iiber die Terminalphase,
insbesondere iiber die Beatmungsmoglichkeiten und ihre Konsequenzen auch fiir das Umfeld
notwendig [Borasio 1996; Winterholler 1997; Polkey 1999]. Insbesondere scheint sich auch
die Notwendigkeit von Richtlinien fiir Arzte zu ergeben, um ungerechtfertigte medizinische
Interventionen in der Terminalphase zu vermeiden [Moss 1993].

Da etwa 2/3 aller Patienten aus Angst vor einer Lebens- und somit Leidensverlangerung
BeatmungsmalBnahmen grundsétzlich ablehnten, sollten die genauen Wiinsche der Patienten
schriftlich in einer Patientenverfligung niedergelegt werden [Schonhofer 1998]. Mit Hilfe
dieses Dokumentes kann die Selbstbestimmung des Patienten, auch in Notfallsituationen,
gewahrt werden.

D 2.9 Die Sauerstoffgabe in der Terminalphase der ALS

Etwas mehr als ein Drittel der hier untersuchten Patienten erhielt in der Terminalphase
Sauerstoff. Nach einer Untersuchung tiber amerikanische ALS-Patienten wurde in der
Terminalphase in etwa 52,6 % der Fille Sauerstoff verabreicht [Mandler 2001]. Auf dem
Hintergrund der Hypothese des Todes durch ein hyperkapnisches Koma bei der ALS konnte
man die Sauerstoffgabe zur Verbesserung der Atemsituation als fragwiirdig ansehen [Kellogg
1964]. Schonhofer berichtet tiiber eine bei ALS-Patienten notwendig werdende
Beatmungspflicht nach einer Gabe von nur 0,5 1 Sauerstoff (O,) iiber Nasensonde. Die
physiologische Grundlage hierfiir ist, dass eine Sauerstoffgabe den zentralen Atemantrieb
weiter senkt und somit zu einem rascheren Einsatz des hyperkapnisches Koma fiihren kann
[Schonhofer 1997]. Dies wiirde bedeuten, dass eine Behandlung mit Sauerstoff unter
Umstidnden zu einer unwillkiirlichen Verkiirzung des Lebens des jeweiligen Patienten fiihren
konnte.

Auf der anderen Seite besteht bei dem ALS-Patienten meist eine chronische Hyperkapnie und
Hypoxémie. Dabei kommt es, entsprechend der Anpassung der Kohlendioxyd(CO;)-Chemo-
rezeptoren zu einer Abnahme ihrer Empfindlichkeit [Schonhofer 1994]. Bei vorsichtiger Gabe
von Sauerstoff (z. B. 0,5 bis 1 | pro Minute) kann jedoch eine suffiziente Entlastung der
Atempumpe erreicht werden. Dies fiihrt vor allem zu einer Abnahme der Dyspnoe und
Agitation [Schonhofer 1998]. Ahnliches beschreibt auch Bruera bei Patienten mit einer
tumorbedingten  Dyspnoe. In dieser placebokontrollierten Studie konnte die
Sauerstoffsittigung und Dyspnoe signifikant durch O,-Gabe verbessert werden [Bruera
1993]. Dies bestitigt sich auch in der vorliegenden Studie in der positiven Bewertung der O-
Gabe durch etwa % der Angehdrigen. Die in der eigenen Untersuchung zudem hiufig
angegebene Verbesserung des Nachtschlafes durch O, ist folgendermallen erkldrbar. Die
Toleranz gegeniiber der CO, Konzentration im Blut nimmt durch den erhdhten O,-
Partialdruck (Pa) zu. Damit fiihrt dieser erhohte PaCO, zu einem konsekutiven Schlaf im
Sinne einer CO,-Narkose bei jedoch ausreichender Oxygenierung. Bei gut erhaltener
Nierenfunktion kann der dadurch entstehende Séaureiiberschull metabolisch, zumindest
partiell, gut kompensiert werden [Schonhofer 1998].

Auf dem Hintergrund der Beobachtungen von Schonhofer und Bruera steht mit der
niedrigdosierten Sauerstoffgabe ein potentes Mittel zur Linderung von Angst und Dyspnoe
zur Verfligung [Bruera 1993; Schonhofer 1998]. Auch scheint die Akzeptanz von Sauerstoff
wegen der leichten Applizierbarkeit hoch zu sein. In der vorliegenden Studie lieBen sich 21
Patienten trotz der Ablehnung von lebensverlingernden MaBnahmen mit Sauerstoff
erfolgreich symptomlindernd behandeln.
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D 2.10 Die Erndhrungsmafinahmen bei der ALS

Das héufige und zum Teil mit Atemnotsattacken sowie Angst einhergehende Verschlucken
und der fortschreitende Gewichtsverlust wurde von den Patienten und deren Angehorigen als
sehr belastend empfunden. Mit der PEG steht den Patienten eine Mallnahme zur Verfiigung,
die die Beschwerden des Verschluckens langfristig lindert und zudem eine ausreichende
Versorgung mit Fliissigkeit und Kalorien gewiéhrleist [Mathus-Vliegen 1994; Mazzini 1995].
Uber ein Viertel der in der eigenen Studie untersuchten Patienten wurde mit dieser
Erndhrungshilfe versorgt. Entsprechende Vergleichsdaten iiber die Héaufigkeit des Einsatzes
dieser MaBnahme liegen bislang noch nicht vor. Die aufgetretenen Nebenwirkungen wie
Infektionen der Inzisionsstelle oder Aspirationspneumonien entsprechen den Beobachtungen
aus anderen Studien. Nach Meinung von Park sind diese jedoch als gering einzustufen [Park
1992], da sie keinen negativen Effekt auf die Langzeiterfolge dieser MaBnahme haben
[Manzini 1995]. Eine Verringerung des Risikos einer Aspirationspneumonie durch die PEG
wurde bislang nicht beobachtet [Cogen 1989].

Nach wunserer Befragung wiinschten neun weitere Patienten den Einsatz dieser
Erndhrungshilfe. Die Griinde fiir die Nichtanlage waren der vorzeitige Tod oder ein vom
zustindigen Andsthesisten festgestelltes unvertretbares OP-Risiko, aufgrund der
eingeschriankten Vitalkapazitit. Um dies zu vermeiden und die PEG optimal nutzten zu
konnen, sollte, sobald didtetische MaBlnahmen und kontrolliertes Schlucktraining erfolglos
bleiben, eine PEG angelegt werden [Park 1992].

Andere Erndhrungshilfen wie eine nasogastrale Sonde oder eine intravendse Erndhrung
wurden nur in Einzelfdllen angewendet. Nach den Ergebnissen von Park ist die PEG der
Nasensonde in jedem Fall iiberlegen [Park 1992]. Eine nasogastrale Sonde sollte nur zur
kurzfristigen Uberbriickung einer akut aufgetretenen Schluckstdrung angelegt werden.

Insgesamt ist die PEG eine sichere Methode, den Patient vor Hunger und Durst zu bewahren.
Zudem verringert sich die Hiufigkeit des Verschluckens und es scheint eine
Gewichtsstabilisation moglich. Thren groften Nutzen entfaltet sie bei rechtzeitiger Anlage.
Dies sollte bei Auftreten von entsprechenden Symptomen beriicksichtig werden und
frithzeitig in die Patientenberatung einflieBen [Norris 1985].

D 2.11 Benzodiazepine

Benzodiazepine werden bei der ALS in erster Linie zur Behandlung der chronischen Angst
vor Atemnot und im Akutfall zur Durchbrechung der durch plétzliche Atemnot ausgeldsten
Angstattacke eingesetzt [Borasio 1998b]. Auch in der eigenen Untersuchung waren Angst
und Erregungszustinde in 85% der Félle die Indikation fiir deren Einsatz. Als Mittel der
ersten Wahl hat sich am ehesten Lorazepam durchgesetzt. Es ist im Akutfall als
schleimhautgingiges, sofortwirkendes Tavor expidet® und als Dauermedikation in
verschiedenen gastrointestinal resorbierbaren Tabletten verfiigbar. Zudem wirkt es nur sehr
gering atemdepressiv. Ein weiterer Vorteil von Tavor expidet® ist, dass es vom Patienten als
selbst gesteuerte orale Bedarfsmedikation eingenommen werden kann. Dies bewirkt den
vorliegenden Ergebnissen zufolge, eine deutliche Reduktion der Angst vor den
Atemnotsattacken.

In der Arbeit von O'Brien erhielten 60 % der dort untersuchten ALS-Patienten
Benzodiazepine [O'Brien 1992]. Uber die Wirksamkeit, die Akzeptanz und die Indikation von
Benzodiazepinen bei Atemnot gibt es bislang nur wenige Untersuchungen. Hierin und in der
Angst der behandelnden Arzte, eine Atemdepression zu erzeugen, liegt wahrscheinlich ein
wesentlicher Grund, dass in der eigenen Patientenserie nur knapp einem Drittel
Benzodiazepine verordnet wurden. Auf der anderen Seite ist unklar, wie genau und
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nachdriicklich von Patientenseite vor allem das Symptom Angst dem behandelnden Arzt
geschildert wird [Angell 1982]. AuBlerdem ist zu beriicksichtigen, dass ein Teil der Patienten
aus Furcht vor Nebenwirkungen die Einnahme der verordneten Benzodiazepine verweigerte.
Zudem wurden etwas mehr als 10 % der Patienten Neuroleptika verabreicht, die zumindest
eine anxiolytische Wirkung aufweisen.

Aufgrund der guten Bewertung der Wirkung der Benzodiazepine von allen Angehdrigen bei
einer Nebenwirkungsrate von unter 15% sollten die Patienten und deren Angehorige
frithzeitig tiber diese Substanzgruppe aufgeklart und im Bedarf unverziiglich damit versorgt
werden.

D 2.12 Morphin

Ein weiteres fiir die Patienten wesentliches Medikament ist Morphin, das vor allem Atemnot
und Schmerzen lindern hilft. Diese Substanz ist nach Dame Cicely Saunders das
Hauptmedikament bei Schmerzen oder Dyspnoe sowie anderen belastenden Symptomen in
den letzten Lebenstagen einer unheilbaren Erkrankung [Saunders 1994]. Es kann zudem oral,
subcutan oder intravends verabreicht werden und verursacht bei umsichtigem Einsatz keine
relevanten Nebenwirkungen [Zenz 1991]. In unserer Studie wurden etwas mehr als ein Viertel
aller Patienten mit Morphin behandelt. Im Vergleich dazu erhielten ALS-Patienten in zwei
Untersuchungen aus GroBbritannien zu 88 % [O'Brien 1992], beziehungsweise zu 97 %
[Oliver 1998] Morphin. Die Griinde fiir diesen Unterschied sind mannigfaltig.

Aus Angst vor einer moglichen Abhédngigkeit haben immerhin 10 % der Patienten und 4
Arzte, die Einnahme beziechungsweise Verordnung von Morphin verweigert. Diese Angst ist
nachgewiesenermallen irrational. Das Suchtpotential von starken Opioiden in der
Palliativtherapie liegt unter 0,1 %. [Miller 1978; Porter 1980]. Auch die von é&rztlichen
Kollegen wiederholt vorgebrachte Sorge der lebensgefdhrlichen Atemdepression treten nur
bei etwa einem Prozent der Patienten, die intravends hochdosiert Opioide erhielten, auf
[Miller 1978]. In der bei den ALS-Patienten in der Regel niedrigen Dosis, ist dies ein im
klinischen Alltag praktisch nicht existierendes Problem. Gegen dieses Vorurteil hilft nur
gezielte Aufklirung der Patienten und eine stetige Fortbildung der behandelnden Arzte.

In der BRD wurden im Jahr 1997 pro 1 Million Einwohner 13 kg Morphin zur
Schmerztherapie verbraucht. In Grofbritannien wurden dagegen pro Jahr 24 kg und in
Dianemark sogar 80 kg verabreicht [WHO 1997]. Dieser wohl soziokulturell bedingte
Unterschied kann nur durch die gezielte Wahl des Hausarztes und/oder die Anbindung an eine
Spezialambulanz ausgeglichen werden.

In Deutschland haben nur 26 % aller Arzte ein Rezept fiir Betiubungsmittel und weniger als
20 % aller Arzte verschreiben Morphin [Lindena 1994]. Die betiubungsmittelrechtlichen
Formalien in der BRD sind sicherlich auch ein mdglicher Hinderungsgrund fiir die
mangelhafte Verordnung von Morphin. Hiergegen hilft dem Patienten nur die gezielte
Arztwahl.

Haufig schimen sich Patienten, Angst vor Schmerzen oder anderen schweren Symptomen
offentlich zuzugeben. Zudem wollen sie den Arzt schonen und nicht als um Medikamente
bettelnder Quilgeist dastehen [Angell 1982]. Da Atemnot und Schmerzen Angst auslsen,
kann von drztlicher Seite aus diesem Grund die Indikation fiir Benzodiazepine und Morphin
hiufig nicht gestellt werden. Die wiederholt fehlende Schmerzdiagnosestellung und
dementsprechende Nicht-Behandlung zeigte sich auch in einer Untersuchung von 100
ambulant betreuten ALS-Patienten [Ganzini 1999]. Dem kann durch den Aufbau einer
tragfdhigen  Arzt-Patienten-Beziehung und durch ein gezieltes Nachfragen zur
Diagnosefindung von drztlicher Seite begegnet werden.
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Gegeniiber all diesen Hinderungsgriinden fiir die Morphinverordnung und -einnahme, steht
der von Oliver und O’Brien gefiihrte Nachweis, dass mit Opioiden eine wirkungsvolle und
sichere symptomlindernde Therapie bei ALS-Patienten mdglich ist [O’Brien 1992; Oliver
1998]. Diese Behandlung sollte den Erkrankten nicht vorenthalten werden. Um auch in
Deutschland eine optimale Versorgung der ALS-Patienten mit Morphin zu gewihrleisten, ist
die gezielte Anamnese und Diagnosestellung durch den Arzt, die umfassende Aufklirung
aller Beteiligten und die entsprechende Arztwahl der Patienten von grundlegender Bedeutung.

Ein weiterer Unterschied zu den englischen Arbeiten zur Terminalphase bei ALS ist die
Indikation fiir Morphin. Bei Oliver waren in 76 % Schmerzen neben Dyspnoe die Indikation
fiir Morphin [Oliver 1998], bei O'Brien 57 % [O'Brien 1992] und bei Newrick 65 % [Newrick
1985]. In der vorliegenden Studie waren Schmerzen nur bei weniger als 10 % der Patienten
eine Indikation fiir Morphin, wobei insgesamt nur 24 (19,8 %) der Patienten in der
Terminalphase Schmerzen angaben. Dies konnte an einer noch nicht ausreichenden
Empfindlichkeit der deutschen Arzte gegeniiber Symptomen, die eine Morphingabe
notwendig machen, liegen. AuBBerdem wurden alle britischen Patienten von einem Hospiz
betreut, was einen hohen palliativmedizinischen Standard bedeutet. Nach Dame C. Saunders
haben 40 % aller Patienten im Finalstadium ihrer Erkrankung Schmerzen [Saunders 1981].
Deren Ursache bleibt oft unbekannt und Schmerzmittel helfen bei einem Teil der Patienten
nicht. Bei dieser Art von Schmerzen sei, diesen Autoren folgend, Krankengymnastik eine
hervorragende Pravention. Vielleicht mag der hohe Anteil der Patienten in der vorliegenden
Studie, die bis zum Tode krankengymnastisch behandelt wurden, auch ein Grund fiir die
niedrige Inzidenz von Schmerzen in unserer Patientengruppe sein.

Die mittlere verabreichte Tagesdosis von Morphin war bei O'Brien 30 mg pro Tag [O'Brien
1992] bei Oliver 69 mg [Oliver 1998] und in der eigenen Arbeit 90 mg orales
Morphindquivalent. Die Erkldrung fiir diesen Unterschied diirfte im Wesentlichen in der
unterschiedlichen Dauer des Untersuchungszeitraums liegen. Die eigenen Werte bezogen sich
nur auf die letzten 24 h. In einer Subanalyse von 50 ALS-Patienten ermittelte Oliver einen
vergleichbaren Wert von 115 mg fiir die letzten 24 Lebensstunden [Neudert 2001].

Die Gabe von Morphin und Benzodiazepine hatte in der vorliegenden Untersuchung keinen
statistisch signifikanten Einfluss auf die Art und Weise des Sterbens. Dies erklart sich durch
die geringe Fallzahl in der Gruppe der Patienten, die nicht friedlich starben. Aus diesem
Grund ist kein statistischer aussagekriftiger Test moglich. Um dies im Einzelnen zu kldren,
ist eine Studie mit deutlich groeren Fallzahlen n6tig. Dennoch ist anzumerken, dass von den
sechs Patienten die in der Sterbephase mifBig litten, nur einer Morphin erhielt.
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D3 Ausblick

Die Art und Weise des Sterbens eines Menschen ist eine der intensivsten Erinnerungen seiner
Hinterbliebenen [Saunders 1994; McCue 1995]. Daraus ergibt sich - auch gegeniiber den
Hinterbliebenen - eine wesentliche Verpflichtung des Arztes: Dieser sollte so gut als moglich
die Voraussetzung schaffen, das Sterben dem jeweiligen Menschen so zu ermdglichen, wie
dieser es sich wiinscht und zu ertragen féhig ist [Weissman 1972]. Gelingt dies, wird ein
wesentlicher Teil zur Erhaltung der Wiirde des Patienten und dessen Angehorigen geleistet.
Dann kann auch das Denken und Erinnern an den Tod positiv besetzt werden und bei der
Verarbeitung des Todes von geliebten Mitmenschen und auch der eigenen Sterblichkeit
helfen [Suchmann 1988].

How people die remains in the memories of those who live on ~ Dame Cicely Saunders
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E Zusammenfassung

Beinahe alle ALS Patienten entwickeln im Verlauf ihrer Erkrankung Symptome einer
respiratorischen Insuffizienz. In diesem Zusammenhang wird von den Betroffenen regelhaft
die Angst vor dem Erstickungstod geduBert. Bis zur Erstverdffentlichung der eigenen
Ergebnisse gab es nur wenige Daten iiber die Terminalphase der ALS. Diese betrafen
ausschlieBlich Patienten, die in einem Hospiz gestorben sind oder von einer derartigen
Einrichtung in der Sterbephase betreut wurden [O’Brien 1992; Oliver 1996]. Mit der Absicht,
diese Erstickungsingste zu entkriften, fiihrten wir eine retrospektive Studie iiber den Verlauf
der Terminalphase der ALS durch.

Dazu sichteten wir die Unterlagen und/oder Akten von 202 Patienten der
Motoneuronambulanz an der Neurologischen Klinik der Universitidt Miinchen, die mit einer
wahrscheinlichen oder sicheren ALS von Januar 1995 bis Mérz 1999 gestorben waren. In 121
Féllen war es moglich, ein strukturiertes Telefoninterview mit der Hauptpflegeperson der
Patienten durchzufiihren. Die gestellten Fragen konzentrierten sich - jeweils aus Sicht der
Hauptpflegeperson - auf die Symptome und den Grad des Leidens sowie des Bewusstseins in
der Sterbephase, den Sterbeort, das Verhéltnis zu lebensverlingernden MaBnahmen und die
PalliativmaBnahmen, die in der Sterbephase angewendet wurden. Insbesondere wurde nach
Medikamenten, vor allem nach Opiaten und Benzodiazepinen, wie auch nach
Erndhrungshilfen und Beatmungsmafnahmen gefragt.

Von den 121 Patienten waren 50 weiblichen und 71 miannlichen Geschlechts. Das mittlere
Sterbealter war 62,7 Jahre (27-86) und die mittlere Erkrankungsdauer betrug 36,4 Monate (7-
131). Bei 84 Betroffenen begann die Erkrankung an den Extremitéten und bei 37 bulbér. Von
den Hauptpflegepersonen waren 83 Ehepartner/Lebensgefihrte, 25 Kinder, acht Verwandte
und zwei Bekannte oder Freunde der Patienten sowie drei Krankenschwestern.

Zu Hause oder in einem Pflegeheim starben 74 Patienten. Die iibrigen 47 Erkrankten
verstarben in einem Krankenhaus oder einer Palliativstation. Zwei Patienten haben sich
bewusst zum Sterben in eine Palliativeinrichtung aufnehmen lassen. Die Todesursache war in
99 Fillen eine respiratorische Insuffizienz. Jeweils acht Patienten verstarben an einer
Lungenentziindung und Herzversagen sowie zwei an einem Tumorleiden. Einer der
Erkrankten beging Selbstmord. Bei den restlichen Patienten hatte der Tod verschiedene
andere Ursachen. Der Tod trat bei 33 Erkrankten in wachem, bei 75 in schlafendem und bei
13 in komatdsem Zustand ein. Symptome der letzen 24 Stunden waren bei 24 Patienten
Dyspnoe, bei zehn Unruhe und Angst, bei neun Verschlucken von Speichel oder
Bronchialschleim, bei fiinf Hustenanfille und in zwei Fillen diffuse Schmerzen. Diese
Beschwerden wurden bis auf sieben Félle suffizient palliativmedizinisch gelindert. Kein
Patient unserer Studie ist erstickt und 107 (88,4%) der Kranken starben friedlich. Sechs
Patienten litten miBig in der Sterbephase und einer der Kranken starb qualvoll. Eine
Reanimation wurde erfolglos bei sechs Patienten durchgefiihrt und es kam zu einem Suizid.

Aktive Sterbehilfe wurde wiederholt von acht Erkrankten gewiinscht. Von diesen Patienten
nahm sich einer tatsichlich das Leben und drei weitere unternahmen je einen erfolglosen
Suizidversuch. Ferner duflerten 35 Betroffene mehrfach Sterbewiinsche und sprachen sich
zudem, wie 40 weitere Patienten, deutlich gegen lebensverlingernde MafBnahmen aus. Die
verbleibenden 39 Untersuchten gaben keine Sterbewiinsche oder Stellungnahmen zu
mdglichen intensivmedizinischen Schritten an.

Ohne Beatmungsmafinahme bis zum Tod blieben 81 (66,9%) Erkrankte. In 21 Fillen wurde
iiber Nasenmaske und viermal {iber Tracheostoma eine Heimbeatmung angewendet. Die
mittlere Beatmungsdauer betrug 297 Tage (2-1695). Bei weiteren fiinf Patienten wurde diese
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Malnahme wegen Nebenwirkungen nur voriibergehend gebraucht. Das Tracheostoma wurde
von zwei Angehorigen und die Nasenmaske von 20 Pflegepersonen als positiv bewertet.
Intubationen wurden neunmal vorgenommen, wovon sechs auf ausdriicklichen
Patientenwunsch wieder riickgdngig gemacht wurden. Keiner der Hauptpflegenden wiirde,
erneut vor die Wahl gestellt, einer Intubation zustimmen.

Mit einer PEG versorgt wurden 33 (27%) Patienten im Mittel {iber 192 Tage (6-1008). An
Nebenwirkungen traten zweimal schwere Infektionen auf, die zur Sondenentfernung fiihrten.
Einmal kam es bei der Anlage der Sonde zu einem Herzstillstand. Eine erneute Zustimmung
zu dieser Erndhrungshilfe wiirden 30 (91%) der Angehorigen geben. Verweigert wurde das
erneute Einverstdndnis zur PEG-Anlage in sechs Fillen. Die Griinde - aus Sicht der
Angehorigen - waren zu gleichen Teilen zum einen die Nebenwirkungen und zum anderen die
durch diese Maflname herbeigefiihrte Lebens- und somit Leidensverlangerung

Morphin wurde von 33 (27%) Patienten iiber eine mittlere Dauer von sechs Tagen (1-52)
eingenommen. Die mittlere Dosis fiir ein orales Dosisdquivalent betrug pro Tag 90 mg (10-
360 mg). Die Hauptindikationen waren Atemnot (in 25 Féllen) und Schmerzen. Aus Angst
vor Nebenwirkungen verweigerten zwolf Patienten sowie vier Arzte den Einsatz von
Morphin. Eine gute symptomlindernde Wirkung bei geringen Nebenwirkungen wurde dem
Préaparat von 30 Hauptpflegenden bestdtigt. Benzodiazepine wurden in 39 Féllen eingesetzt.
Die mittlere Anwendungszeit betrug 120 Tage (1-1400). Bei 29 Patienten war die Angst vor
Atemnot die Hauptindikation. Aufgrund der Angst vor unerwiinschten Wirkungen lehnten
vier Erkrankte die Einnahme von Benzodiazepinen ab. Ein sehr guter palliativer Effekt dieser
Substanzgruppe wurde von 33 Angehdrigen bemerkt.

Insgesamt sind etwa 90% der untersuchten ALS-Patienten friedlich gestorben, die Mehrzahl
davon im Schlaf. Kein ALS-Patient ist erstickt, und die Dauer der akuten zum Tode
fiihrenden Verschlechterung betrug bei 2/3 der Erkrankten unter 24 Stunden. Dies ist im
Vergleich mit anderen Studien an Normalpatienten, in denen die Spanne der friedlichen
Sterbevorgénge von 47,5% ohne sedierende MaBnahmen bis 94% unter den medizinischen
Bedingungen eines stationdren Hospizes reicht, als deutlich {iberdurchschnittlich anzusehen.

Wenn eingesetzt, wurden PEG, die nicht-invasive Heimbeatmung, Morphin und
Benzodiazepine von den Hauptpflegepersonen in den meisten Fillen als hochwirksame
palliative Therapien angesehen. ALS-Patienten sollten demnach, spétestens beim ersten
Auftreten von Atemschwierigkeiten, iiber den natiirlicherweise gutartigen Verlauf der
Sterbephase aufgeklart werden. Zudem sind die Betroffenen {iber die gute Wirksamkeit von
palliativen MaBnahmen zu informieren. So konnen wirkungsvoll die unberechtigten Angste
vor den Erstickungstod bei den Patienten und deren Angehdrigen zerstreut und die
Lebensqualitét aller von der ALS Betroffenen verbessert werden.
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