	Amyotrofische Lateraal Sclerose (ALS)   wijzig

	 

	Beschrijving van ALS
ALS is een aandoening van het zenuwstelsel (ruggenmerg en hersenen). De afkorting ALS staat voor amyotrofische lateraal sclerose (a betekent ontbrekend, myo betekent spier, trofische betekent voedende, lateraal betekent zijdelings en sclerose betekent weefselverharding). Bij deze aandoening ontstaan verlammingsverschijnselen in de ledematen en/of in het gebied van de hals, keel en mond en het gezicht. 
ALS komt vaker voor bij mannen dan bij vrouwen en begint doorgaans tussen het veertigste en zeventigste levensjaar. ALS is bij 5 tot 10% van de mensen erfelijk, dat wil zeggen meer mensen uit de familie hebben de ziekte (gehad). Bij het grootste deel van de patiënten is echter geen sprake van erfelijkheid. Ieder jaar krijgen tussen de 150 en 300 mensen in Nederland ALS. De ziekte verloopt progressief, dat wil zeggen dat de verschijnselen steeds erger worden. 
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Typen ALS
Men onderscheidt drie typen ALS: 

· typische ALS, waarbij zowel perifere als centrale motorische cellen uitvallen; 

· progressieve spinale spieratrofie, waarbij vooral de perifere motorische zenuwcellen uitvallen. De uitval van centrale motorische zenuwcellen is veel minder, waardoor andere verschijnselen ontstaan dan bij de typische vorm. Soms blijft de ziekte langdurig beperkt tot alleen de perifere motorische zenuwcellen; 

· progressieve bulbaire paralyse. Hierbij raken alleen de spieren van de keel en het gezicht verzwakt of verlamd. De spieren van de romp en de ledematen zijn (in eerste instantie) niet verzwakt.

Verschijnselen 
Verschijnselen van ALS (de typische vorm)
ALS begint vaak met krampen en kleine onwillekeurige spierbewegingen, die een soort golfvormige bewegingen op de huid veroorzaken (fasciculaties). Krampen zijn samentrekkingen van een spier die enige tijd aanhouden (30 seconden of langer). Ze zijn soms pijnlijk, vooral als ze in de kuiten optreden. 
Tegelijk met de krampen en fasciculaties of enige tijd later ontstaan ergens in het lichaam spierzwakte en verschrompeling (atrofie) van een of meer spieren. Dit kan bijvoorbeeld een hand of het uiteinde van een been zijn. Soms beginnen de spierzwakte en atrofie in een ademhalingsspier, maar dat is zeldzaam. De spierzwakte en atrofie breiden zich langzaam uit tot andere spieren. Krampen en fasciculaties verdwijnen in spieren die krachteloos worden. Soms zijn spieren (bijvoorbeeld in de armen en benen) enige tijd stijf voordat ze slap en krachteloos worden. 
Na verloop van tijd verzwakken ook de keelspieren: het spreken wordt onduidelijk, vaak onmogelijk. Slikken wordt moeilijk en ten slotte onmogelijk. Bij het minste of geringste ontstaan huilbewegingen, wat dwanghuilen genoemd wordt. Door aantasting van de ademhalingsspieren kunnen kortademigheid en ademnood optreden. 

Verschijnselen van ALS (overige vormen)
Progressieve spinale spieratrofie is een vorm van ALS waarbij voornamelijk de perifere motorische zenuwcellen zijn betrokken. De verschijnselen beperken zich hierbij tot spierzwakte en spieratrofie (verschrompeling). Stijfheid, ontremde reflexen en dwanghuilen, verschijnselen die bij de typische vorm van ALS voorkomen, ontbreken bij progressieve spinale spieratrofie. Het verloop van de ziekte is trager dan bij de typische vorm; de vooruitzichten zijn daardoor wat beter. 
Bij progressieve bulbaire paralyse, eveneens een vorm van ALS, begint de spierzwakte in de keelspieren. Bij deze vorm komt dwanghuilen wel voor. De spierzwakte breidt zich uit naar andere spieren. Het tempo waarin dat gebeurt, verschilt per persoon. 
Meer informatie over progressieve spinale spieratrofie vindt u in het onderwerp SMA (spinale musculaire atrofie; musculair betekent 'van de spieren'). 

Oorzaken 
Oorzaken van ALS
Wat betreft de oorzaken van ALS is er een onderscheid tussen de erfelijke vorm en de niet-erfelijke vorm van ALS. In een vijfde deel van de gevallen berust erfelijke ALS op een fout (mutatie) in het gen voor enzym-superoxyde dismutase. Dit enzym is betrokken bij het onschadelijk maken van gevaarlijke chemische stoffen. Door de mutatie van het gen wordt er minder van dat enzym aangemaakt. De hoeveelheid die nog wel wordt aangemaakt is toch nog ruim voldoende om in de behoefte te voorzien. Het is daarom niet duidelijk waarom de mutatie leidt tot ALS. Welke genen betrokken zijn bij de overige 80% van de erfelijke ALS, is nog niet bekend. 
De oorzaak van niet-erfelijke ALS is niet bekend. Er zijn aanwijzingen dat verschillende zenuwcellen niet goed met elkaar communiceren. Verder bestaan enkele theorieën over factoren die een rol zouden spelen bij het ontstaan van niet-erfelijke ALS: milieufactoren (zoals blootstelling aan metalen), een stofwisselingsstoornis, een tekort aan een bestanddeel in het voedsel, een virusinfectie of het ontbreken van een groeifactor in de motorische cellen of in de spieren. 

Aantasting van de zenuwcellen bij ALS
Bij ALS worden twee soorten motorische zenuwcellen vernietigd: 

· perifere motorische zenuwcellen, die vanuit het ruggenmerg en het onderste deel van de hersenen (de hersenstam) direct opdrachten geven aan de spieren; 

· centrale motorische zenuwcellen, die vanuit het bovenste deel van de hersenen (de hersenschors) de perifere motorische zenuwcellen aanzetten tot meer of minder activiteit.

Als centrale motorische zenuwcellen uitvallen, raken perifere motorische zenuwcellen ontremd. Sommige spieren of lichaamsdelen worden dan stijf. Als de perifere motorische cellen doodgaan, krijgen spieren geen opdrachten meer. Ze worden slap, krachteloos en verpieteren. Het effect van de uitval van de centrale motorische cellen is dan verdwenen.
Vroeger werd gedacht dat ALS zich beperkte tot deze twee soorten zenuwcellen. Inmiddels is bekend dat na verloop van tijd ook veel andere zenuwcellen ziek worden. De perifere en centrale motorische zenuwcellen raken echter veel eerder en ernstiger aangetast dan de andere.

Prognose bij ALS
De verschijnselen van ALS verergeren zich gelijkmatig. Het tempo waarin dat gebeurt verschilt van persoon tot persoon. Perioden van stilstand of een plotseling versnelde achteruitgang doen zich niet voor. 
Door spierzwakte ontstaan verschillende beperkingen: door zwakte van de beenspieren kan men moeilijk (trap)lopen, door zwakte van de spieren in de handen en armen worden dagelijkse handelingen als wassen en aankleden onmogelijk. Zwakte van de keelspieren zorgt ervoor dat mensen niet meer kunnen praten en eten. Sommige mensen met ALS verslikken zich veel. 
Als mensen eenmaal verschijnselen van ALS hebben, leven zij gemiddeld nog drie jaar. Soms is dat veel korter, maar niet zelden ook veel langer. Ongeveer 20% van de mensen met ALS leeft na de eerste verschijnselen nog ten minste vijf jaar. Er zijn mensen die tien of twintig jaar leven met ALS. 

Diagnose stellen bij ALS
Voor het stellen van een nauwkeurige diagnose bij ALS zijn verschillende onderzoeken nodig. De neuroloog zal een lichamelijk onderzoek uitvoeren. De arts let daarbij met name op eventuele fasciculaties (onwillekeurige, plaatselijke samentrekkingen van kleine bundels spiervezels). Wanneer de fasciculaties niet spontaan optreden kan de arts ze met een tikje met een reflexhamer uitlokken. 
Verder is meestal een elektrisch spieronderzoek nodig (elektromyografisch onderzoek of EMG). Dit onderzoek is niet prettig, het kan soms zelfs wat pijnlijk zijn. Het is echter geen echt vervelend onderzoek. 
Soms wordt een MRI-scan gemaakt. Hierbij wordt met magnetische straling een beeld gemaakt van de bijvoorbeeld de hersenen. Dit onderzoek is pijnloos. 
Een spierbiopsie is slechts zelden nodig. Bij dit onderzoek haalt de arts met een naald een stukje spierweefsel weg, dat onder een microscoop onderzocht wordt. Andere onderzoeken zijn over het algemeen niet nodig. 

Medische behandeling van ALS
Het is niet mogelijk de toenemende spierzwakte van ALS te stoppen. Er is wel een medicijn (rilutek) dat de toename van spierzwakte enigszins vertraagt. De levensduur wordt hierdoor gemiddeld met enkele maanden verlengd. Rilutek heeft over het algemeen weinig bijwerkingen. 

Medische behandeling van ALS: ademhalingsondersteuning
Sommige mensen met ALS krijgen weinig last van benauwdheid, bij anderen nemen de ademhalingsproblemen plotseling snel toe. Meestal ontstaan ademhalingsproblemen 's nachts omdat de ademhaling in liggende houding minder effectief is (de longen kunnen zich dan minder goed ontplooien). Bij ernstige ademhalingsmoeilijkheden komt er te weinig zuurstof in het lichaam. Hierdoor stijgt de koolzuurgehalte van het bloed, wat een slaperig gevoel geeft. Deze slaperigheid kan overgaan in bewustzijnsverlies (meestal 's nachts), en in een later stadium tot overlijden. 
Om ademhalingsmoeilijkheden te verminderen zijn er twee mogelijkheden: 

1. ademhalingsondersteuning met een apparaat, waardoor de benauwdheid verdwijnt. Dankzij ademhalingsondersteuning leeft de patiënt langer, maar het ziekteproces blijft doorgaan. De patiënt raakt op den duur geheel verlamd; 

2. behandeling met medicijnen. Bij een goede medicamenteuze behandeling heeft de patiënt weinig last van benauwdheid. De levensverwachting is bij deze behandeling wat minder dan bij ademhalingsondersteuning met een apparaat. 

Mensen met ALS kunnen zich gemakkelijk verslikken, wat zeer beangstigend is. Voor zover bekend overlijden mensen met ALS niet door verstikking als gevolg van verslikken. Door slikproblemen kan er wel wat vocht in de luchtpijp terecht komen. Hierdoor kan een longontsteking ontstaan, die zonder behandeling de dood tot gevolg kan hebben. Longontstekingen worden met medicijnen behandeld. 

Medische en paramedische begeleiding van mensen met ALS
Bij ernstige spierzwakte door ALS kan een revalidatie-arts adviezen geven over de zelfredzaamheid. Sommige revalidatiecentra hebben speciale kennis en ervaring met behandeling en begeleiding van mensen met ALS. Voor de adressen van deze centra kunt u terecht bij de huisarts of bij de Vereniging Spierziekten Nederland. Oefentherapie kan de spierzwakte niet tegenhouden. Een revalidatie-arts geeft ook adviezen als het doorslikken van eten moeilijk wordt. Zo nodig verwijst de revalidatie-arts naar een diëtist of gastro-enteroloog (een arts die is gespecialiseerd in maag- en darmaandoeningen). Bij ernstige slikstoornissen wordt door de wand van de buik een buisje naar de maag aangelegd. Bij spraakstoornissen bieden een Keel-, Neus- en Oorarts en een logopedist begeleiding. Zij geven advies over communicatie-apparatuur en het gebruik daarvan. 

Voeding bij ALS
Bij ALS zijn geen specifieke dieetmaatregelen nodig. Wel is het belangrijk gezond en gevarieerd te blijven eten en drinken. 
Door verminderde lichaamsbeweging en medicijngebruik kan verstopping optreden. Daarbij komt dat persen moeilijker wordt als u minder kracht hebt in de buikspieren. Verstopping is te voorkomen door veel te drinken (minimaal twee liter per dag) en vezelrijk voedsel te eten. Ook beweging helpt, eventueel met behulp van fysiotherapie. 
Krijgt u last van te veel speeksel doordat de slikreflex niet goed functioneert, dan kan een logopedist u leren hiermee om te gaan. Zure dranken zoals sinaasappelsap en grapefruitsap stimuleren de speekselvorming en kunt u dus beter laten staan. 
Producten die slijmoplossend werken (door ze te drinken of ermee te spoelen) zijn ananassap, (donker) bier, rode wijn en kamillethee. 
Wanneer u via eten en drinken onvoldoende voedingsstoffen naar binnen krijgt, dan kunt u in overleg met een diëtist dieetpreparaten gebruiken. Om tekorten aan te vullen kan het nodig zijn uiteindelijk gedeeltelijk of geheel over te gaan op sondevoeding. 

Voeding bij ALS: slikklachten
Door ALS kunt u problemen krijgen met het slikken. Bij beginnende kauw- en slikklachten kunt u beter niet te snel overgaan op gemalen voeding, maar probeer de kauwspieren zo lang mogelijk te gebruiken. 
U kunt het voedsel wel zachter maken, bijvoorbeeld door de korstjes van het brood te snijden, het brood dik te besmeren met een smeuïg beleg, brood te vervangen door pap, fruit te prakken, een sausje, klontje boter of scheutje room toe te voegen aan groente, aardappels en groente te stampen, en goed gaar gekookte rijst of macaroni aan te maken met een saus of een scheutje olie. Bij vergevorderde kauw- en slikklachten kunt u het voedsel malen. 
Om verslikken bij het drinken tegen te gaan wordt aangeraden om dunne vloeistoffen te binden. Een goed alternatief voor drinken is het eten van vaste producten met veel vocht, zoals groenten en fruit (gesneden, gemalen of geprakt) of ijsjes van gepureerd fruit of vruchtensap. 

Verantwoording 
Verantwoordingstekst ALS
De informatie over het onderwerp ALS is bedoeld als aanvulling op het gesprek met uw arts. Deze algemene informatie kan niet altijd recht doen aan iedere individuele situatie. Hebt u na het lezen van deze informatie nog vragen, dan kunt u die stellen aan uw arts. 
De teksten zijn gebaseerd op:

· voorlichtingsmateriaal van de Vereniging Spierziekten Nederland; 

· F.G.I. Jennekens en J.M.B.V. de Jong (red), Behandeling en begeleiding van patiënten met amyotrofe lateraalsclerose. Wetenschappelijke Uitgeverij Bunge, 1997.

De informatie is totstandgekomen in overleg met de Nederlandse Vereniging voor Neurologie.


