Bericht vom ALS / MND Alliance Meeting Berlin 2009

89 Delegierte vertraten 21 Mitgliedsorganisationen (und eine Gastorganisation) aus 22
Landern. Damit war Berlin 2009 das bisher grofdte Treffen — im vergangenen Jahr waren es
63 Teilnehmer. Die Alliance ist erneut gewachsen, sie hat derzeit 51 Mitglieder (38 full
members, 13 associate members). Die MDA Slowenien und die spanische ALS-
Forschungsorganisation FUNDELA (beide bisher associate members), die Irish MND
Research Foundation und die MDA USA sind neue Vollmitglieder. Neues assoziiertes
Mitglied ist das MND Research Institute of Australia.

Die Mitgliederversammliung

Der Vorstand der Alliance besteht aktuell aus Gudjon Sigurdsson (Vorsitzender, Island),
Andrew Fleeson (Schatzmeister, ALSA / USA), David Cameron (Kanada), Alan Graham
(MND-Association England, Wales and Northern Ireland), Sharon Matland (ALSA / USA),
Francisco Rotta (Brasilien), Yumiko Kawaguchi (Japan), Jeffrey Deitch (ALS Hope
Foundation / USA), Monica Cattani (AISLA / Italien), neu gewahlt: Ales Praznikar ( MDA /
Slowenien) und Jens Spanfelt (Muskelsvindfonden Danemark - er riickt nach fir Jette
Moeller, sich aus Altersgriinden zuriickzieht).

Tatigkeits- und Finanzbericht: Der Bericht des Vorsitzenden (liegt schriftlich vor) wurde
ohne Ruckfragen oder Diskussion verabschiedet. Die Einnahmen sind im Vergleich zum
Vorjahr gestiegen (£69,867), die Ausgaben auch etwas (£68,605), insgesamt also ein
leichtes Plus (£1,262), die vorhandenen Reserven betragen jetzt £140,695. Auch angesichts
der evtl. Auswirkungen der globalen Wirtschaftssituation steht die Alliance insgesamt
finanziell gut da. Andrew Fleeson stellte zum letzten Mal seinen Finanzbericht als
ehrenamtlicher Schatzmeister vor und wurde mit groBem Dank fiir sein langjahriges
Engagement verabschiedet — ein Nachfolger wurde aber noch nicht vorgestellt.

Das Jahrestreffen

Es gab diesmal keine projektbezogene (z.B. ,needs and offers*) Gruppenarbeit sondern
ausschlieBlich Prasentationen der nationalen Organisationen. Wie immer wurden hier
Ausschnitte der laufenden Arbeit, der Stand der Entwicklung, Erfahrungen, Erfolge und
besondere Projekte aus diesmal 12 verschiedenen Landern vorgestellt. Daran beteiligt
waren Australien, Brasilien, Danemark, GroR3britannien, Israel, Italien, Japan, Kanada,
Spanien, Taiwan, Turkei und die USA.

Danemark: Selbstbestimmt leben, Assistenz, Beatmung, Kommunikation

Birger Bergmann Jeppesen (ALS) stellte zwei Filme vor, in denen er zeigt, wie er, der nur
noch seine Augen bewegen kann, ein selbstbestimmtes, erflilltes und sinnvolles Leben
fuhren kann. In ,the right to live* tritt er fir das Recht auf Beatmung ein, in ,speaking with the
eyes” zeigt er, wie effektive Kommunikation nur mit Hilfe einer ja/nein Abfrage eines Buch-
stabensystems gelingen kann, was dafir nétig ist und wo andererseits auch die Schwierig-
keiten liegen. Evald Krog gab einen Einblick in sein selbstbestimmtes Leben mit Assistenz
und Beatmung und zeigte, wie das danische Sozialsystem ihm ermdéglicht, ein Teil der Ge-
sellschaft zu sein, seinen Teil dazu auch aktiv beizutragen und nicht eine Belastung fur die
Allgemeinheit zu sein. Er sprach tuber das VIVE Projekt in Island, ein neuer Ansatz, behin-
derte Menschen aus den Einrichtungen heraus und zurtick in die Gesellschaft zu bringen.

Italien: neue Initiative zur Forschungsforderung AriSLA

Mario Melazzini and Monica Cattani prasentierten als neues Projekt die innerhalb von AISLA
gegrindete Forschungsinitiative AriSLA. Vier Forschungsgebiete wurden identifiziert, ein
erster Aufruf verdéffentlicht, die Bewertung von Forschungsantragen wird nach den Kriterien
von Qualitat, Transparenz, Gleichbehandlung, Uberparteilichkeit, Effizienz und zeitlicher
Reihenfolge erfolgen, die Arbeit wird im April 2010 beginnen. Auch die Notwendigkeit guter
Patientenversorgung wurde betont und das neuromuskulare Zentrum NEMO (Privatklinik bei
Mailand) vorgestellt. T-Shirt mit Slogan: SLA — Start Living Again!



Grol3britannien: MND Year of Care Pathway - ein Modell auch fur andere Lander?
Heidi Macleod stellte den MND Year of Care Pathway vor, der bereits im vergangenen Jahr
beim Allied Professionals Forum prasentiert wurde und erklérte, wie Gutachter / Entschei-
dungstréager und Professionelle der Sozial- und Gesundheitsberufe diesen Versorgungsplan
nutzen kdnnen. Er soll dazu dienen, Patienten mehr Entscheidungsmaoglichkeiten anzubie-
ten, die Notfall-Klinikeinweisungen und die Zahl der Verlegungen aus der hauslichen Pflege
in Pflegeeinrichtungen in der letzten Phase des Lebens zu verringern. Er soll die Behandlung
und Versorgung am Ende des Lebens verbessern und es mehr Patienten ermdglichen,
wunschgemanl zu Hause zu sterben. Patienten sollen mehr Kontrolle tber ihre Situation
gewinnen, informiert sein — dadurch soll Angst verringert und Hoffnung gestéarkt werden.
Pflege kann so besser vorausschauend geplant werden, Entscheidungséanderungen sollen
erleichtert werden. Dazu wurde das ganze Spektrum an Interventionen und Hilfsmittelaus-
stattung (incl. der anfallenden Kosten), die im Laufe eines Jahres nétig werden kdnnten, in
einer Tabelle fur Gutachter/Entscheidungstrager aufgelistet.

Schottland: MND Scotland - Neuer Name, neues Logo

Die schottische ALS-Organisation hat sich umbenannt und auch ein neues Logo gewabhilt.
Um leichter auffindbar zu sein, nennt sie sich jetzt MND Scotland und hat in ihr Logo die
international als ALS-Hoffnungssymbol gebréauchliche blaue Kornblume aufgenommen.
Daneben berichteten Craig Stockton und Robert Bestow Uber die laufende Arbeit: Sie
finanzieren ein Care-Team, unterhalten einen Ausleihservice fir Hilfsmittel und eine
Blcherei, entwickeln die Arbeit der Ehrenamtlichen kontinuierlich weiter und haben neue
Info-Materialien in Form einer Loseblattsammlung zu verschiedenen Aspekten der ALS
erstellt, die einzeln angefordert werden kénnen.

Australien: Zusammenarbeit 2009

Carol Birks von der Australischen Dachorganisation stellte die Zusammenarbeit mit den
Mitgliedsorganisationen der einzelnen Staaten und weiteren Organisationen vor.

Mit der Mitgliedsorganisation MND Research Institute of Australia wurde ein Zusammen-
schluss vereinbart, um in Bezug auf Forschung und Patientenversorgung auf nationaler
Ebene mit einer Stimme zu sprechen.

Mit den MND-Organisationen gab es gemeinsame Offentlichkeitsarbeit (z.B. die MND-
Woche zum Gobal Day und Kampagne ,Living better for longer®, fir die der in Israel ent-
wickelte Film mit Stephen Hawkings genutzt wurde) und Unterstitzung bei der Mittelbe-
schaffung und IT-Ausstattung. New South Wales und Queensland arbeiteten eng zusammen
im ,Confident Caring Project®, das auch beim APF vorgestellt wurde. Hier wurde mit Projekt-
mitteln eine Pflegefachkraft fir ein Jahr eingestellt und beauftragt, (Uber 30!) Schulungen fir
Dienstleister, Patienten und Angehorige durchzufihren. Mit dem Karuna Hospiz in Brisbane /
Queensland wurde ein Film ,A glass half full: living with MND” produziert.

Das Bundesamt fur Gesundheit und Alter bewilligte eine FoérdermalRnahme zum Aufbau
eines Internetportals, um Fachpersonen in der ALS-Patientenversorgung aktuelle Informa-
tionen anzubieten.

Zusammenarbeit gab es auch mit Palliative Care Australia, der Neurological Alliance, den
Patientenorganisationen fur Alzheimer und Parkinson und dem CPA (Stammzellzentrum).

Japan: Ostasiatisches Symposium Home Care bei ALS

Yumiko Kawaguchi berichtete tber ein ,Internationales Symposium zur Home Care
Forschung bei ALS-Patienten in Ostasien“ am 21. Februar 2009 an der Ritsumeikan
Universitat Kyoto — angeschlossen an ein Projekt ,Ars Vivendi (www.arsvi.com), das ein
Netzwerk fur Patienten mit seltenen Erkrankungen in Ostasien aufbauen will und Vorschlage
fur notwendige Anderungen in den Sozial- und Gesundheitssystemen der Region erarbeiten
will. Vortrage dazu gab es aus Japan, Stidkorea, Mongolei, und Taiwan.

AulRerdem zeigte er einen wunderbaren Kurzfilm “Mr. Koutani’s house”, in dem die h&usliche
Pflegesituation eines ALS-Patienten in einem alten traditionellen Haus in Kyoto gezeigt wird:



http://www.arsvi.com/

Koutani’s Freunde, die mehrheitlich Tanzer und Schauspieler sind, bauen das Haus fur ihn
um und helfen ihm, das Krankenhaus zu verlassen und nach Hause zurlick zu kehren. Dort
fuhrt er seither ein selbstbestimmtes Leben mit Assistenz. Sie griinden ein kleines
Tanztheater im selben Haus und ermdglichen ihm, ebenfalls tanzend - mit dem Rollstuhl -
auf der Bihne zu stehen.

Taiwan: Global Day ,,See the life of ALS*

Dr Ching Piao Tsai prasentierte das diesjahrige Thema ,See the life of ALS* eines Events
zum Global Day in Taiwan. Erfolge im Hinblick auf ,total care” (physisch, psychisch,
spirituell) und die Anerkennung von Sinn und Wert eines Lebens mit ALS wurden durch
verschiedene Aktivitdten im Rahmen eines ALS-Symposiums gewdrdigt. ALS-Experten,
Vertreter der Patientenorganisationen und der Regierungen aus Taiwan, China und Japan
teilten in Vortragen ihre Erfahrungen und Erfolge beziiglich der Verbesserung der
Lebensqualitat von ALS-Patienten und ihren Angehdrigen. Fachpersonen im Sozial- und
Gesundheitswesen wurden Workshops zu allen Versorgungs- und Therapieaspekten
angeboten. AbschlieRend wurde ein Dokumentarfilm zum Leben von sieben ALS-Patienten
gezeigt, um den Teilnehmern Krankheitserleben aus Patientensicht nahe zu bringen.

Spanien: Offentlichkeitsarbeit / Kampagne ,,4000 Screams*“

Alberto Garcia Redondo gab einen Uberblick tiber die Arbeit von FUNDELA im Hinblick auf
Forschung, Information und Offentlichkeitsarbeit. Er zeigte den Film ,4000 screams” des
jungen ALS-Patienten Ignacio Delgado Beltrami, der wahrend einer zweiwdchigen
Kampagne mit Beteiligung von Fernsehen, Radio und Zeitungen gezeigt wurde. Ein
Radiosender hat einen regelmaRigen Slot ,Corner of Ignacio® eingerichtet und berichtet darin
taglich tUber die Erkrankung. Dies alles hat zu einem deutlichen Zuwachs an Besuchen der
Website gefiihrt, vielen Anfragen zur Erkrankung und einigen Spenden.

Kanada: Fortsetzung der Initiativen zur Offentlichkeitsarbeit

David Cameron stellte die Fortfiihrung der im vergangene Jahr gezeigten Medienkampagne
mit dem Film ,Head and Shoulders” durch weitere Beitrage in Radio und Print-Medien vor.
AuRerdem haben sie nach den von einer PR-Firma kostenlos entwickelten und preisge-
krénten Werbespots ,Running” und ,Hugging“ nun eine neue Firma gesucht und gefunden,
um einen Folge-Spot zu entwickeln, der in den letzten 18 Monaten landesweit zur Haupt-
sendezeit ausgestrahlt wurde, auf Giberwiegend positive Resonanz gestol3en ist und
ebenfalls bereits diverse Industriepreise flir Gestaltung erhalten hat.

Israel: Out of the box — Offentlichkeitsarbeit mit Spafl

Efrat Carmi wiirdigte Nir Tsoran, der im April verstorben ist fir sein Engagement und seine
Kreativitat bei Offentlichkeitsarbeit und Fundraising. Sie stellte dann zwei Kampagnen vor:
“The red paper clip”, eine Aktion, bei der etwas, das nichts kostet gegen etwas eingetauscht,
das etwas wertvoller ist (von 0 — 50.000 $!) und “Walk the land for those who can’t” als
Slogan fur einen Benefizmarsch durch Israel (Planziel 36.000 $ ist fast erreicht).

USA: MDA / ALS Abteilung

Annie Kennedy gab einen Uberblick tiber die umfangreichen Aktivititen des vergangenen
Jahres, u.a. ein Uber 250 Mio Dollar Forschungsprogramm, mit dem Forschern weltweit
Forderung angeboten wird und eine Online-Community fur ALS-Patienten.

USA: Jahresrickblick der ALS Association ALSA

Jane Gilbert berichtete Uber die Arbeit des vergangenen Jahres bei ALSA hinsichtlich
Forschung, Offentlichkeitsarbeit, das wachsende Netz von zertifizierten ALSA Zentren fur die
umfassende multidisziplindre Patientenversorgung und ALSA Niederlassungen zur Unter-
stutzung von Patienten und Angehdrigen vor Ort und vieles mehr. So wurde z.B. ein ,Walk to
defeat ALS" erstmalig durchgefihrt. In einem Filmbeitrag wurde ein Versorgungssystem
vorgestellt, das sich ,Care Connection“ nennt und die personlichen Netzwerke der Patienten
unterstitzt und koordiniert.



USA / Chicago: Das Les Turner ALS Patienten Service Programm

Judy Richman stellte die Arbeit des Home Care Teams vor, das aus drei Pflegekraften und
einem Sozialarbeiter besteht. Sie bieten kostenlose Beratung, Schulung, Koordinierung der
Versorgungsplanung, sowie kontinuierliche Unterstiitzung und Begleitung wahrend des
Krankheitsverlaufs in Hausbesuchen an.

USA: ALS/TDI - Ein umfassender Ansatz zur Entwicklung von Therapiemdglichkeiten
Steve Perrin stellte ALS/TDI als ein non profit Biotech-Unternehmen vor (Ziel: den Aufbau
einer Forschungsgemeinschaft zu unterstitzen), erklarte den Stand der Forschung und gab
eine Ausblick auf die zukunftig notige Arbeit. Er betonte die Notwendigkeit der
Zusammenarbeit in der Forschung und wies auf ein Patientenforum hin, das ALS/TDI
eingerichtet hat.

Brasilien: der “Paulo Contijo Award in Medicine for research in the cause and
treatment of ALS”

Marcela Contijo and Francisco Rotta gaben einen Uberblick tiber ihre Arbeit in Brasilien und
zeigten Bilder der Preisverleihung 2009. Ab 2012 soll der Preis jéhrlich vergeben werden.
Sie sind dabei, eine neue Homepage fir Patienten und Carer zu erstellen, die auch ins
Englische Ubersetzt werden soll, damit sie international genutzt werden kann.

Unterstitzung von Organisationen in Entwicklungslandern:

Kathy Mitchell / Kanada, Professorin fur Pflegewissenschaften in Ottawa und Mitglied der
Alliance hat ihre (ehrenamtlichen) Unterstiitzungsinitiativen der vergangenen Jahre
fortgesetzt und fur ihr langjéhriges Engagement den Humanitarian Award 2009 der
International Alliance erhalten. Sie gab einen Uberblick tiber ihre Aktivitaten im vergangenen
Jahr in Osteuropa (Serbien, Kroatien, Slowenien) und hielt auch einen entsprechenden
Vortrag beim APF. ,Passion, persistence and patience” - Leidenschaft, Beharrlichkeit und
Geduld seien fiir diese Arbeit unabdingbar. Rachael Marsden und Jean Clarke berichteten
ebenfalls Uber die Fortfiihrung ihrer Unterstiitzungsaktivitaten aus dem vergangenen Jahr in
der Turkei.

Wie man die Frage beantwortet: “Gibt es irgendeinen Forschungsfortschritt im
Hinblick auf Heilung?“

Zum Abschluss des Alliance Meetings und als Uberleitung zum Ask the Expert erklarte
Jeffrey S. Deitch, ALS Hope Foundation Philadelphia / USA die augenblickliche Situation in
der Forschung und warnte die Patientenorganisationen, zuviel Energie bei der Diskussion
wissenschatftlicher Ergebnisse zu verlieren. An einem Beispiel aus diesem Sommer
(Schlagzeile ,costly error in health research®) zeigte er, dass Tageszeitungen nicht der
geeignete Ort sind, um die wissenschaftliche Diskussionen in nitzliche Information fir
Patienten und ihre Vertreter zu Ubersetzen. Die Schwierigkeit und ethische Herausforderung
bestehe darin, die Begeisterung und das Engagement der Forscher an Patienten zu
Ubermitteln, ohne dass falsche Versprechungen und Folgerungen damit erweckt werden.
»Scientific communication is not the same thing as communicating science.”

Er vertrat die Auffassung, dass es durchaus mdaglich sei, die Hauptentwicklungen der
Grundlagenforschung in laienverstandlicher Sprache darzustellen, als solche nannte er
Protein Aggregation, Biomarker und diagnostische Kriterien, Genetik, Stammzellen,
entziindliche Prozesse und axonalen Transport. Er gab dann noch einige plakative Hinweise
fur den Umgang mit Forschungsmeldungen: Perspektive sei weiterhin die beste Antwort auf
enthusiastische Forschungsberichte: ,Fragen Sie die Forscher nach dem nachsten Schritt®.
Forschung sei ein Prozess, Durchbriiche nicht planbar. Die Aussagekraft der Studien sei
haufig durch zu kleine Fallzahlen eingeschrankt. Etwas, das zeitlich nach einer bestimmten
Intervention eintrete, sei deshalb noch nicht durch diese verursacht.

(15.12.2009, Antje Faatz)



Deutsche Gesellschaft fur g((
Muskelkranke e.V. DGM —

Joint opening Session

Der Internationale ALS-Kongress wird nach 1998 in Minchen aktuell zum 2. Mal in
Deutschland, diesmal in Berlin, durchgefuhrt. Insgesamt wurden ehr als 900
Teilnehmer des Kongresses registriert. Nach einer Begrif3ung durch die Vorsitzende
Professor Pamela Shaw (Sheffield/USA) hielt zunachst Frau Eva Luise Koéhler in ihrer
Rolle als Schirmherrin der Allianz Chronischer Seltener Erkrankungen (ACHSE) die
Eroffnungsrede. Sie betonte die Bedeutung dieses Kongresses, insbesondere in
Hinblick auf die Wahrnehmung der ALS-Erkrankung in der Offentlichkeit, stellte
heraus, dass eine gute Lebensqualitat und Selbstbestimmung der Patienten in jedem
Stadium der Erkrankung moglich sind und dass diese Aspekte gleichrangig zur rein
wissenschaftlichen Debatte im Rahmen des Kongresses diskutiert werden.
AnschlieRend legte Professor llora Finlay (Cardiff/Gro3britannien) die verschiedenen
Aspekte der Palliativversorgung, insbesondere die Abgrenzung zum arztlich
unterstitzten Suizid dar und unterstrich die Arzt-Patienten-Kommunikation in diesem
Zusammenhang. Professor Wim Robberecht (Leuven/Belgien) stellte abschlie3end
die Heterogenitat der ALS, die verschiedenen beteiligten Krankheitsmechanismen
(Anh&ufung fehlgefalteter Proteine in den Nervenzellen, Stérungen des RNA-
Metabolismus und des axonalen Transports (Axon=Nervenfortsatz)) sowie aktuelle
Therapieoptionen dar. Insbesondere wurden die Limitationen des vorhandenen
transgenen Maus-Modells (SOD1) sowie weitere mégliche Angriffspunkte zukinftiger
Therapien aufgezeigt.
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Deutsche Gesellschaft fur &(
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Zusammenfassung des Meetings der European ALS/MND Group
im Vorfeld des 20. ALS/MND-Weltkongresses in Berlin

Prof. Ludolph referierte in seiner Funktion des Vorsitzender der
Forschungsgruppe uber die Aktivitdten des vergangenen Jahres. Hierbei
ist die Entwicklung der europaischen ALS-Richtlinien unter Leitung von
Prof. Anderson ( Umea, Schweden) als wichtiger Beitrag der
Forschungsgruppe zur Etablierung von Diagnosestandards hervorzuheben.
Diese Richtlinien werden einer regelméiigen Evaluation zur Anpassung
an den aktuellen Kenntnisstand der internationalen Forschung unterzogen.
Begleitend wurden Richtlinien zur molekular-genetischen Diagnostik
erarbeitet.

Nachfolgend gaben Forschergruppen einen Uberblick tiber den aktuellen
Stand der genetischen Forschung an unterschiedlichen Standorten in
Europa.

Als wesentliche Kernpunkte zur Optimierung der Forschungsaktivitaten

im europaischen Mal3stab ist eine Verbesserung des gegenseitigen
Datenzugangs uber gemeinsame Datenbanke und die Standardisierung des
Probenaustauschs in den jeweiligen Kooperationen zu nennen. Dabei
wurde die fehlende finanzielle Ausstattung fir die Erstellung und den
Unterhalt solcher Kooperationsvorhaben diskutiert. Im Zusammenhang mit
der Zielstellung einer verstarkten Zusammenarbeit auf der Grundlage
einer gemeinsamen Nutzung von Datenbestanden wurde der Ausbau des
Internet -gestitzten Datenaustausches, auch als Voraussetzung fur die
Durchfiihrung nicht industrieller Therapiestudien zur ALS, als

notwendig beschrieben. Zusatzlich wird eine umfanglichere
forschungsbezogene Integration osteuropaischer Forschungszentren
angestrebt.

Im weiteren Verlauf wurde Prof. Ludolph von seiner Funktion als
Vorsitzender der Forschungsgruppe entlastet und zu seiner Nachfolgerin
Prof. Hardiman (Dublin/Irland) einstimmig gewahlt. Die anwesenden
Wissenschaftler dankten Prof. Ludolph flr seine geleistete Arbeit.
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Deutsche Gesellschaft fiir (
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Allied Professionals’ Forum APF Montag, 7.12.2009, 9:00 — 17:00 Uhr

Seit einigen Jahren schon werden beim Allied Professionals’ Forum am Tag vor dem
Internationalen ALS-Symposium Ergebnisse praxisbezogener Forschung zur Pflege,
Unterstitzung und Versorgung von ALS-Patienten und ihren Angehérigen von nichtarztlichen
ALS-Experten aus aller Welt vorgestellt. Dieser Veranstaltungsteil richtet sich besonders an
Selbsthilfeorganisationen, Therapeuten und andere Fachpersonen im Gesundheitswesen
(Sozialarbeiter, Pflegefachkrafte, Psychologen, Physio- und Ergotherapeuten, Logopaden).
Das Spektrum der ebenso wichtigen wie spannendenThemen umfasst in diesem Jahr
Kooperation, Vernetzung und interdisziplindre Zusammenarbeit, Hilfsmittelversorgung,
Vorsorge, Patientenverfigung und Entscheidungen zum Lebensende, ethische Fragen und
Beratung bei der familiaren Form der ALS, sowie internationale Zusammenarbeit durch
Fortbildungsprogramme und Offentlichkeitsarbeit in Entwicklungslandern.

Zu Beginn wurde ein Modell vorgestellt, Ehrenamtliche in eine multidisziplindre ALS-Klinik in
den USA einzubinden. Ziel dieses Versuchs war es, den Patienten und ihren Angehérigen
den Aufenthalt angenehmer zu machen und auch die Arbeit der Professionellen zu
unterstitzen, um insgesamt eine bessere Versorgung zu erreichen. Die Ehrenamtlichen
boten den Patienten beispielsweise Getranke und Erfrischungen an, Gesprache und den
Austausch von Erfahrungen. Sie Ubernahmen Hilfstatigkeiten wie kopieren, faxen, Patienten
zu Untersuchungsraumen zu begleiten und organisierten Fundraising Aktivitdten zur
finanziellen Unterstiitzung der Ambulanz.

Aus Grofbritannien kam ein Beitrag Uiber die Entwicklung eines multidisziplindren und
organisationsuibergreifenden ALS-Versorgungsnetzwerks. Neben monatlichen
Fallbesprechungen trifft sich das ALS-Fachteam vierteljahrlich zur kontinuierlichen
Weiterentwicklung der Arbeit. Die Mitglieder stehen flr ethische Konsile zur Verfligung und
auch als Ansprechpartner flr Fachpersonen, die in der Versorgung ALS-kranker Menschen
tatig sind. Enge Verbindungen wurden zu Palliative Care Diensten geknipft. Krisen und
Krankenhausaufenthalte sollen vermieden werden durch zeithahe und koordinierte
organisationsubergreifende Kommunikation und Bereitstellung der nétigen Hilfen. Eine
nahtlose und ganzheitliche Versorgung fur ALS-Kranke und ihre Angehérigen von der
Diagnose bis zum Tod soll so gewéhrleistet werden.

Aus Australien wurde eine Untersuchung vorgestellt, die die Haupterfordernisse fir ein
Versorgungsmodell fir ALS-kranke Menschen in der Region Viktoria identifizieren und
daraus Vorschlage und Forderungen ableiten wollte. Im Ergebnis wurde eine engere
Zusammenarbeit zwischen den regionalen und den spezialisierten Versorgern
vorgeschlagen, sowie Fortbildungsprogramme fiir die Fachpersonen im Gesundheitswesen.
Die Fachgruppe, die diese Untersuchung durchgefiihrt hat, wird nun eine Leitlinie zur
Bereitstellung der notwendigen Versorgung und zur Unterstiitzung von Entscheidungen fir
ALS-Patienten und ihre Angehdrigen zur Verfiigung stellen. Daneben soll die Entwicklung
regionaler Fachteams und multidisziplin&rer Kliniken voran getrieben werden und auch die
Koordination der Versorgung Uber grof3e Entfernungen hinweg.



Im Weiteren ging es um ambulante Therapien und Hilfsmittelversorgung. Eine Untersuchung
aus Irland zeigte, dass ambulante physiotherapeutische und ergotherapeutische Behandlung
fur ALS-Patienten haufig nicht fachgerecht durchgefiihrt wird und dass die Kommunikation
zwischen der ALS-Klinik und dem ambulantem Bereich diesbeziglich unvollstandig und
unbefriedigend verlauft. Vorgeschlagen wurde die Einfihrung eines Patientenpasses, um die
Kommunikation zu erleichtern. Der Beitrag aus Australien betonte die Notwendigkeit der
engen Zusammenarbeit zwischen Arzten und Spezialisten fiir unterstiitzte Kommunikation,
damit ALS-Patienten rechtzeitig verschiedene Optionen kennen lernen und aus den
verschiedenen Moglichkeiten das individuell Passende wahlen kdnnen. Aus den USA
wurden Erfahrungen mit der Anwendung eines Systems einer Computer- Gehirn-
Schnittstelle zur Kommunikation vorgestellt. Ein Vortrag aus Grol3britannien rundete das
Thema ab. Hier ging es um die Rolle der Ergotherapie in einem multidisziplinaren Team: um
die frihzeitige Einbeziehung der Hilfsmittelberatung, um die Mdglichkeit, angesichts der
schwierigen Thematik eine vertrauensvolle Beziehung zu den ALS-Patienten und ihren
Angehorigen aufzubauen, damit eine vorausschauende, zeithahe und individuell
bedarfsgerechte Versorgung gefunden und veranlasst werden kann. Vorgestellt wurde hier
auch die Notwendigkeit einer engen Zusammenarbeit und Vernetzung der
Hilfsmittelberatung mit den regionalen Anbietern und Technikern.

Dann standen Fragen zu Pflege, Lebensqualitat und Lebensende im Mittelpunkt. Ein Beitrag
aus Japan untersuchte die Frage professioneller Integritat und ethischer Dilemmata bei
Neurologen. Schwierig und kontrovers sind in Japan Fragen der Selbstbestimmung von
Patienten bei Entscheidungen zum Lebensende, besonders im Hinblick auf die Beendigung
einer Beatmung. Eine irische Studie untersuchte Haltungen, Verstandnis und Erfahrungen
von ALS-Patienten und den an ihrer Versorgung beteiligten Menschen (Angehdérige und
Fachpersonen) zu Fragen im Hinblick auf das Lebensende. Betont wurde die Notwendigkeit,
dass die betreuenden Fachleute diese Themen rechtzeitig ansprechen und fir einen
passenden Rahmen und angemessene Atmosphéare sorgen. ALS-Patienten und ihre
Angehdérigen sollen von ihnen ermutigt und unterstitzt werden, ihre berechtigten Anliegen
und Befurchtungen im Hinblick auf Entscheidungen zum Lebensende und die Erstellung
einer Patientenverfligung zu besprechen.

In Kooperation zwischen der ALS-Patientenorganisation und der Hospizbewegung in New
South Wales/ Australien wurde ein neues Palliative Care Angebot fir Angehdrige ALS-
kranker Menschen entwickelt. Enrenamtliche Hospizhelfer mit Erfahrung in der Pflege eines
Familienmitgliedes bieten als personliche Mentoren pflegenden Angehdrigen von ALS-
Patienten praktische Unterstlitzung an bei der Koordination mdglicher Hilfen und Helfer aus
dem personlichen Umfeld und kontinuierliche psychosoziale Begleitung Gber den Tod hinaus
(bis zu einem Jahr nach dem Tod). Neben der direkten Unterstiitzung fir die Angehdrigen
ALS-kranker Menschen soll hier modellhaft ein Weg gezeigt werden, die Offentlichkeit an der
Entlastung pflegender Angehdriger zu beteiligen. Basis fur diese Kooperation war die
gemeinsame Uberzeugung beider Organisationen, dass Schulung und Unterstiitzung
pflegende Angehdérige dazu befahigen kann, fundierte Entscheidungen tber ihre Versorgung
zu treffen — incl. der Entscheidung, wo sie gepflegt werden wollen.

Die Pflege und Versorgung ALS-kranker Menschen in den verschiedenen Landesteilen
Australiens ist von sehr unterschiedlicher Qualitat. Unterstitzt von der Australischen
Regierung konnte die Patientenorganisation MND Australia ein Pilotprojekt in Queensland
fortsetzen. Bestehende Konzepte aus New South Wales (s.0.) wurden im Hinblick auf den
Bedarf in Queensland weiter entwickelt. Daraus entstanden Schulungsprogramme fir vier
Zielgruppen: neu diagnostizierte ALS-Patienten und ihre Angehdérigen, pflegende Angehdérige
in drei Regionen, Dienstleister im Gesundheitswesen incl. Palliativpflegedienste und
ehrenamtliche Hospizhelfer. Die Erkenntnisse aus diesem Projekt sollen in die Entwicklung
eines nationalen Konzeptes fir die Unterstiitzung von Pflege und Versorgung in der Familie
munden.

Ein weiterer Vortrag aus Grof3britannien ging der Frage nach, ob schriftliche
Willensbekundungen in einer speziellen Pflege- und Versorgungsverfligung tatséchlich den



Sterbeort beeinflussen kénnen — und falls nicht, was dazu gefiihrt hat, dass es anders kam.
Ausgangssituation flr diese Frage sind Daten die zeigen, dass 80 — 90% der Menschen, die
von einer zum Tode filhrenden Erkrankung betroffen sind, zu Hause sterben wollen.
Tatséachlich sterben aber 60 % von ihnen in einem Krankenhaus. Im Ergebnis der
Untersuchung hatten Patienten mit einer solchen Verfligung eine deutlich hthere Chance, an
dem von ihnen bevorzugten Ort zu sterben. Der Hauptgrund daftr, dass von diesem Wunsch
abgewichen wurde lag jeweils in einer plotzlichen Verschlechterung des Zustandes und
Uberforderung der pflegenden Angehérigen. Die genauen Grinde hierfiir sollen nun weiter
erforscht werden und auch die Moglichkeiten, diese Situationen so aufzufangen, dass dem
urspriinglichen Wunsch der Betroffenen entsprochen werden kann.

Zwei Vortrage aus den USA befassten sich mit der familiaren Form der ALS. Im ersten
Beitrag ging es um die Frage ,was wissen Familienmitglieder und was wollen sie wissen
uber ihr Risiko eine familare Form der ALS zu entwickeIn?* In allen ALS-Zentren gibt es
einen gewissen Prozentsatz von Patienten mit einer familiaren ALS. Die Angehdrigen haben
dazu haufig unausgesprochene Fragen. Sowohl bei den Familienmitgliedern als auch bei
den professionellen Akteuren gibt es viel Unkenntnis im Hinblick auf genetische Risiken.
Deren Beurteilung fallt obendrein individuell sehr unterschiedlich aus. Deshalb wurde eine
Information entwickelt, die ALS-Kliniken als Instrument fir die Beratung der Angehdérigen
nutzen kénnen. Sie enthalt Kapitel zu folgenden Themen: Verbreitete Mythen und
irrefihrende Informationen, wie findet man den Familienstatus der SOD-1 Mutation heraus,
Beispiele fur Aussagen zur Eréffnung eines Gesprachs Uber Risiken, Vorstellung typischer
Reaktionsmuster bei der Auseinandersetzung mit Risiken (aktiv werden, Verleugnung, sich
entscheiden, den genetischen Status wissen zu wollen), Optionen fur Risiko-Angehdrige
(klinische Testung, forschungsbezogene Testung, Ablehnung einer Testung), genetische
Beratung (in Nordamerika und in Europa). Auch der zweite Vortrag befasste sich mit der
genetischen Testung von Risiko-Familienmitgliedern. Hier wurde v.a. die Frage untersucht,
ob und unter welchen Bedingungen prasymptomatische genetische Testung mdéglich und
zuldssig ist. Es wurde personliche und telefonische Beratung angeboten, sowie eine Online-
Unterstitzungsgruppe auch mit friiheren Studienteilnehmern. Die psychosozialen
Auswirkungen der Testung wurden in Interviews erfasst und ausgewertet, Risiko-
Familienmitglieder mit aktuellen psychiatrischen Problemen waren zuvor bereits identifiziert
und von der Teilnahme an der Studie und Testung ausgeschlossen worden.

Der Tag schloss mit einem beeindruckenden Vortrag einer Pflegewissenschaftlerin aus
Kanada mit dem Thema ,interprofessionelle Praxis — lokales Wissen / globale Auswirkung®.
Sie berichtete Uber ihr langjahriges ehrenamtliches Engagement in Entwicklungslandern wie
der Turkei, Serbien/Montenegro und Peru. Unterstitzt von der kanadischen Behorde fur
Internationale Entwicklung CIDA und von der International Alliance of ALS / MND
Assaociations entwickelte sie Schulungsprogramme fiir Fachpersonen in Pflege und
Versorgung und hat inzwischen mehr als 1000 Professionelle in diesen Landern im Hinblick
auf die speziellen Erfordernisse bei ALS unterrichtet. Verbunden waren diese Maflinahmen
jeweils mit Aktionen zur Offentlichkeitsarbeit und Vertretung der Interessen ALS-kranker
Menschen und ihrer Angehérigen bei den politisch wichtigen Stellen der jeweiligen Lander.
Daneben plant sie den Aufbau einer ,Human Resource Bank®, einer internetbasierten
Datenbank fiir ALS-Fachpersonen, die an freiwilligem Engagement fiir den Aufbau von ALS-
Gruppen in Entwicklungslandern interessiert sind - mit einem Informations- und
Vernetzungsangebot fir Professionelle in Entwicklungslandern.

(Antje Faatz)
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Session 2b Translating evidence into practice

Eingeleitet wurde diese Vortragsreihe durch Dr. Steven Ringel (Denver/USA) mit der
Darlegung der verschiedenen gesundheitsokonomischen  Aspekte  und
Verantwortlichkeiten  bei zunehmend begrenzten Ressourcen am Beispiel des
amerikanischen Gesundheitssystems. Weitere Vortrage stellten die aktuellen
Leitlinien zur Therapie der ALS vor. Dazu gehéren u.a. die Einnahme von Riluzol, die
PEG-Anlage, die Durchfihrung einer nicht-invasiven Maskenbeatmung, die
Behandlung eines vermehrten Speichelflusses durch Botulinumtoxin sowie eine
interdisziplindre Betreuung der Patienten, um Beschwerden zu lindern, die
Lebensqualitat zu erhéhen und den Krankheitsverlauf der ALS zu beeinflussen.
Dartber hinaus wurde die Rolle der Pflegenden und Angehérigen der Patienten
sowie Mdglichkeiten zu deren Unterstlitzung dargestellt. Frau Dipl. psych. Sonja Sorg
(Ulm/Deutschland) stellte die Bedeutung der arztlichen Aufklarung im Rahmen der
Durchfihrung lebensverlangernder MalBnahmen wie der PEG-Anlage oder der
Beatmungstherapie heraus und betonte, dass ein Fortschreiten der Erkrankung nicht
mit einer Zunahme von Depressionen oder einer Verminderung der Lebensqualitat
verbunden sein muss. Professor David Oliver (Rochester, Grol3britanien) prasentierte
Daten zur medikamentdsen palliativen Therapie von ALS-Patienten am Lebensende,
u.a. mit Opiaten und Benzodiazepinen, und unterstrich die Bedeutung und
Mdglichkeit einer effektiven Linderung eventueller Beschwerden wie Luftnot, Angst
oder Unruhe. Professor P. Callagher (Lancashire/Grol3britanien) thematisierte die
Bedeutung einer frihzeitigen Entscheidungsfindung zum Lebensende, wie
beispielsweise den Verzicht auf lebensverlangernde Malinahmen, die
Palliativversorgung in der hauslichen Umgebung oder einem Hospiz und die
Notwendigkeit einer schriftlichen Fixierung dieser Entscheidung.
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Session 3b Clinical Phenotypes and disease progression

Professor Kassubek (Ulm/Deutschland) eroffnete diese Lesungsreihe mit der
Vorstellung der Rolle bildgebender Verfahren bei der ALS. Dabei wurden die
Mdglichkeiten und Grenzen der konventionellen MRT-Diagnostik sowie die
Ergebnisse neuerer Untersuchungsmethoden wie der Voxel-basierten Morphometrie,
der Diffusions-Tensor-Bildgebung (DTI, diffusion tensor imaging) und des
funktionellen MRT sowie Kombinationen dieser verschiedenen Verfahren an ALS-
Patienten aufgezeigt. Ziel dieser Untersuchungen ist neben einem besseren
Verstandnis der zugrunde liegenden neuroanatomischen und funktionellen
Storungen die Charakterisierung ALS-spezifischer Merkmale, sogenannter
Biomarker, die zur Erfassung eines moglichen Effektes neuer Therapieansatze in
klinischen Studien Anwendung finden kénnten.

Anschlieend wurden neue Diagnosekriterien der Priméaren Lateralsklerose (PLS),
einer Unterform der ALS mit ausschlieBlicher Beteiligung der 1. motorischen
Nervenzelle, vorgestellt. Basierend auf Krankheitsdauer und Anzahl der beteiligten
Korperregionen erfolgt eine Unterteilung in die Kategorien ,definitive®,
~-wahrscheinliche“, ,moégliche* und ,suspekte PLS", was zur Diagnosestellung und
prognostische Einschéatzung in der Abgrenzung zwischen der sporadischen HSP
(Heriditdre spastische Paralyse), der PLS und der klassischen Form der ALS
beitragen kann.

Dr. Atassi (Boston, USA) thematisierte den Einfluss therapeutischer Interventionen,
wie der PEG-Anlage oder der Initiierung einer Maskenbeatmung auf den ALSFRS-R
(ALS Functional Rating Scale-Revised), ein etabliertes Mal3 zur Einschatzung des
individuellen Krankheitsverlaufs von ALS-Patienten. Dabei zeigte sich eine
beschleunigte Abnahme des ALS-FRS-Punktwertes nach Durchfiihrung einer PEG
oder Maskenadaptation. Insgesamt ist durch einen Grof3teil der Fragen eine
frihzeitige Abschatzung der Krankheitsprogression moglich.

AnschlieRend erfolgte eine Beschreibung des Phanotyps, d.h. der auf3erlichen
Merkmale von 9 Patienten mit einer familidren Form der ALS und Nachweis einer
TARDBP (=TDP-43)-Mutation. Der Erkrankungsbeginn manifestierte  sich
uberwiegend in den oberen Extremitaten, klinisch lassen sich diese Patienten jedoch
nicht von Patienten mit der klassischen ALS unterscheiden. Dartber hinaus kann
aufgrund der geringen Patientenzahl keine generelle Aussage Uber die
Geschwindigkeit des Krankheitsprogresses bei Patienten mit einer TARDBP-
Mutation getroffen werden.

Aus Atlanta/USA wurde eine im Moment noch nicht abgeschlossene Studie an
Familienmitgliedern von ALS-Patienten mit einer SOD-Mutation vorgestellt. Dabei
werden eine genetische Diagnostik, Beratung sowie jahrliche Kontroll-
untersuchungen an asymptomatischen Familienmitgliedern durchgefuhrt. Gentrager
erhalten dartber hinaus die Mdglichkeit, an einer placebokontrollierten
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Medikamentenstudie mit dem Praparat Arimoclomol, das positive Effekte im SOD-
Maus-Modell zeigte, teilzunehmen. Ziele sind die Gewinnung von Informationen Uber
die prasymptomatische Phase der ALS-Erkrankung, mogliche &ul3ere
Einflussfaktoren auf das Erkrankungsrisiko und -alter und den Effekt des
Arimoclomol auf den Krankheitsverlauf von ALS-Patienten mit einer SOD-Mutation.
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Session 4B Clinical Electrophysiology

In der abschlieRenden Prasentation am Dienstag sind verschiedene Aspekte elektrophysiologischer
Untersuchungsmethoden und deren méglicher diagnostischer und wissenschaftlicher Einsatz erlautert
worden.

Ein Ziel elektrophysiologischer Diagnosemethoden ist der friihzeitige Nachweis von ALS-bedingten
Veranderungen in der ersten und zweiten motorischen Nervenzelle um Medikamentenstudien und
eventuelle Therapien méglichst frih beginnen zu kénnen.

Professor Kiernan (University of New South Wales, Australien) begann mit einer Zusammenfassung
krankheitsbedingter Verdnderungen auf molekularer und zellularer Ebene im Verlauf der Amyotrophen
Lateralsklerose. Patienten mit Zeichen peripherer Lahmungen mit Muskelschwund, zeigen
elektrophysiologisch nachweisbare Erregbarkeitssteigerungen bei Ableitung betroffener
Muskelgruppen. Es gibt Hinweise darauf, dass die transkranielle Magnetstimulation (TMS), die bereits
in der klinischen Routine zum Nachweis von Schadigungen der ersten motorischen Nervenzelle
eingesetzt wird, bereits vor dem Auftreten von Beschwerden Schaden nachweist.

Herr Boekestein (MST Twente Enschede, Niederlande) présentierte die modifizierten
Diagnosekriterien der Awaji Kommission. Diese neuen Kriterien weisen eine hohe Sicherheit in der
Bestimmung des Krankheitsgrades auf, so dass Patienten, die aufgrund von diagnostischen
Unsicherheiten nicht an Studien teilnehmenden konnten, eventuell schneller diese Mdglichkeit
bekommen.

Herr Kleine (Radboud University Medical Centre Nijmegen, Niederlande) stellte mit der Triple-
Stimulationstechnik (TST) eine weitere elektrophysiologische Methode vor, mit der krankheitsbedingte
Veranderungen zentraler motorischen Nervenbahnen zu einem frilheren Zeitpunkt nachgewiesen
werden kdnnen.

Zudem wurde von Professor Shefner (Upstate Medical University, USA) eine verbesserte Methode zur
Abschétzung des zunehmenden Verlusts motorischer Einheiten im Muskel und damit des Verlusts von
den Muskel versorgende Nervenzellen (modified incremental motor unit number estimation)
vorgestellt, somit kann diese Untersuchungsmethode zukiinftig als genauerer Test innerhalb von
Therapiestudien eingesetzt werden.

T. Holm
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Session 6B: Clinical Trials and Trial Design — Klinische Studie und Studiendesign

Die Session wurde durch einen Beitrag zum Wirkstoff Ceftriaxon ertffnet, das die
ersten zwei Phasen der klinischen Testung, also der Testung am Menschen zur
Therapie der ALS, durchlaufen hat.

Ceftriaxon ist ein Antibiotikum, das die Bereitstellung bestimmter Glutamattransporter
im Stutzgewebe des Gehirns erh6ht und somit Nervengewebe vor einer zu hohen
Glutamatkonzentration und oxidativem Stress schitzen soll. Im ALS-Tiermodell
wurde durch den Einsatz von Ceftriaxon eine geringgradige Lebenszeitverlangerung
gezeigt.

Mit der bisher durchgefiihrten Testung konnte die Sicherheit und Vertraglichkeit von
Ceftriaxon in den Dosen 2 Gramm und 4 Gramm pro Tag gezeigt werden. Der nun
folgende Schritt ist die Durchfihrung einer Phase-3-Studie, also eine Testung auf
Wirksamkeit an einem grofR3en Patientenkollektiv von 600 Patienten. Diese Studie
wird mit einer Dosis von 4 Gramm am Tag ausschlief3lich in den USA und Canada
durchgefuhrt.

Im zweiten Beitrag referierte Frau Prof. M. Cudkowicz (Massachusetts General
Hospital, Boston, USA) Uber den aktuellen Stand der Testung eines Praparats zur
Verlangsamung der ALS-Erkrankung mit dem Namen KNS 760704. Hierbei handelt
es sich um einen strukturédhnlichen Stoff zum Pramipexol, das bei der
Parkinsonschen Erkrankung nervenschitzende Eigenschaften besitzt. Jedoch hat
KNS 760704 ein anderes Wirkungs- und Nebenwirkungsprofil und kann damit bei
Patienten mit ALS in deutlich hoheren Dosen eingesetzt werden. Im Tierversuch
zeigten sich vorab positiver Ergebnisse die den Einsatz am Menschen rechtfertigen.
Wie auch beim Ceftriaxon sind die ersten zwei Phasen der klinischen Testung
beendet und zeigten einer ausreichende Sicherheit und Vertraglichkeit von drei
verschiedenen Dosen (50, 150 und 300 mg pro Tag). Die bisherigen Ergebnisse von
98 Patienten lassen einen dosisabhangigen hemmenden Effekt auf den
Nervenzellverlust vermuten. Jedoch konnte dieser Effekt bisher nicht abschlieRend
statistisch gesichert werden. Der Beginn einer Wirksamkeitsstudie (Phase 3) in den
USA und Europa ist fir das kommende Jahr 2010 geplant.

Der folgende Vortrag hatte eine Studie mit dem Medikament AVP-923
(Dextromethorphan/Quinidin) zur Behandlung von sog. motorischer Disinhibition bei
der Amyotrophen Lateralsklerose und Multiplen Sklerose (MS) zum Thema. Bei
diesem Symptom handelt es sich um krankheitsbedingtes Zwangslachen bzw. —
weinen, also uberschie3ende emotionale Reaktionen. In der Studie wurde in 68
Zentren in den USA, Brasilien und Argentinien die Wirksamkeit des Medikaments an
197 ALS-Patienten und 129 MS-Patienten in zwei unterschiedlichen Dosen im
Vergleicht zu einem Placebo (Scheinmedikament) untersucht. Als Ergebnis zeigte
sich eine statistisch gesicherte Reduktion von Episoden in denen Symptome der
motorischen Disinhibition auftraten.

In der vorletzten Prasentation dieser Session wurde eine elektronische
internetbasierte Plattform prasentiert, die in Zukunft Charakteristika Kklinischer
Studienzentren der nordamerikanischen ALS-Gesellschaft NEALS (northeast ALS
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consortium) erfassen soll und damit den Beginn von klinischen Studien vereinfacht
und beschleunigt. Auferdem kann durch Standardisierung ein optimiertes Qualitats-,
Daten- und Dokumentenmanagement erreicht werden. Der Name dieser Plattform
-TREAT ALS" ist ein Akronym der Initiative ,Translational Research Advancing
Therapy for ALS* (Ubertragende Forschung zur Erlangung von Therapien bei der
ALS) der Amerikanischen ALS-Vereinigung, die zum Ziel hat gezielt
grundlangenwissenschaftliche Ergebnisse zu Medikamentenstudie schneller in
Klinische Studie zu Ubertragen.

AbschlieRend wurde im letzten Beitrag der Effekt von im Vorfeld einer klinischen
Studie bestimmten Einschlusskriterien auf das Ergebnis eben dieser Studien
prasentiert. Hintergrund dieser Betrachtung ist die Tatsache, dass unter bestimmten
Bedingungen Vergleichsgruppen aus vorangegangenen Studien in eine aktuelle
Medikamententestung einflie3en, obwohl die Studie andere Praparate testeten. In
Beispielen wurde gezeigt, dass in einer Medikamentenstudie, die das
Einschlusskriterium der Atemkapazitat (Vitalkapazitat) auch nur geringfugig niedriger
ansetzt als eine andere Studie, das Fortschreiten der ALS-Erkrankung Uber alle
Telnehmer gerechnet etwas schneller ist. Wird die Zeit seit dem Auftreten von ersten
Krankheitszeichen weiter gefasst als in einer anderen Studie, so ist der mittlere
Krankheitsfortschritt des Patientenkollektivs langsamer.

Fur zukinftige Studie, die auf Vergleichsgruppen anderer, bereits stattgehabter
Studie zurlckgreifen, bedeutet das, dass in der statistischen Auswertung sog. lineare
Rechenmodelle verwendet werden sollten, die diese Effekte ausgleichen.
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Session 7b - Spiritual care and meaningin life

M. Fegg (Germany)
Meaningin lifein ALS: empirical data and clinical relevance

e Lossof meaninginlife (MiL) is one of the determinants of the desire to hasten death.
Clinical dataregarding personal values and MiL are discussed
e Introduction: humoristic and philosiphical view on meaning of vs. In life

Objective: to help patients to find meaning in their lives

How can meaning in life can be assessed?

By an individual instrument heavily based on the SEIQoL — the schedule for meaningin life
evaluation (smile). What is the innovation in the Smile vs the SEIQoL was not clarified. The
same areas are named, the instrument has exactly the same structure and questioning as the
SEIQoL

Meaning in life in the healthy population: most frequent areas are family, work and leisure
time. Most satisfying areas were partner and least satisfying were finances.

Results on the most frequently named areas in different age groups were presented.
Meaning in life of ALS-patients. Smileindex 76,3 vs. 83.3 (general population).

Most frequently named area was the partner.

Where does meaning come from? It derives from values.
Schartz Vaue theory: 4 main categories. self-transcendence vs. Self-enhancement

1% study:

e Relationship between personal values und individual quality of life (ALS and Cancer
patients)

e Self-transcendence values higher in ALS and cancer patients compared to controls (higher
self-enhancement).

e Thiswasillustraded with a case report. The important phenomenon in patientsis a
response shift in their values.

T. Roser (Germany)
Evidence based spiritual carein ALS: fact or fiction

What exactly does spiritual care? What evidenceisit build on?
The questions are answered by literature review and case studies.

The presentation was based on subjective views rather than scientific facts.

An attempt at defining spirituality was undertaken. Following the WHO, spirituality isan
integrative part of palliative care. Spirituality isthe inner aspect of belief (vs. Religion asthe
organised, institutionalised aspect) and can help to face existential threats. For illustration, a
case study was presented. The deathwish was borne out of curiousness rather than despair.
Literature review on therole of spirituality and religionin ALS. Latein the course of ALS
the quality of life and spirituality are associated, across cultures.



Thefocusin care should be to accompany patients, not to change their spirituality (e.g.
enhance it).

There are ALS-typical themes of spirituality. Also, spirituality is connected to AL S-patients
themes of hope. Thiswas illustrated with a case study.

Hopelessness is associated with alack of coping through spiritual belief (no exact numbers
reported). Again, illustration by case study.

PEG decision was negatively related to spirituality in one reported study.

Providers of spiritual care during terminal illness: family, friends, healthcare providers, god.
Spirituality should be measured by an assessment tool (SPIR) and desires for the provision of
care assessed.

All in dl, no scientific results were presented, rather single opininions of different people
were reported with one exception.

One prospective study was reported; the effects of a spiritual care training for palliative care
professionals: improvements in compassion for others/self and other areas were obtained.
Spiritual care should be provided by everyone, some issues need a professional spiritual carer.

R. Ray (Australia)
Managing death in ALS/MND: identifying caregivers perspectives of the final days of
life

Objective: explore experiences and support needs of caregivers during patients’ final days of
life.

Longitudinal study (UK and Australia), four months intervals, including bereavement. 5
Cases per country were selected upon matching criteria. In depth interviews were done.
Conversations on EOL issues were evident in only 60% of cases.

Circumstances of death were compared (percentage values).

Examples of different experiences of death were illustrated. Mg or theme was the inability of
coming to grips with sudden deaths but also peaceful experiences.

The following issues came up:

Dignity takes on a different meaning when dying.

Caretakers reported the struggle for symptom control and the preservation of personhood.
Another issue was the acceptance of EOL decision and emotional |abour (frustration, bottling
emotions up, keeping the required role).

Caregivers reported to being frightened of letting go their emotions and sharing them with
others.

Advanced care planning was an issue (the importance of having a choice).

EOL discussion were refused to be held by a patient because he refused to believe he was
dying.

For some, the importance of spirituality was mentioned.

I ssues of the bereavement process:

Reflective guilt and redefinition

Recognition of the huge space the patient had occupied and issues how to deal with it.
Redefinition of anew life without the patient, social reconnection.

Suggestions for end of life care:



Need to care for familiy

Recognise inner strength

Need for continuous communication on EOL-care
Support decisions, enhance coping skills

All indll, thetalk consisted of citing caretakers opinions.
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B. Whitehead (UK)
Predictorsof social servicesinput amongst people with ALS/MND

Why do not al patients and caregivers access caring support?
Objective: to document changes in key characteristics to identify factors of the uptake of
socia services.

25 of 69 patients were receiving support. The groups differed:
disease measures (higher for support seekers), age, later onset for seekers. The three factors
were sig. Predictors.

Narrative interviews to find factors underlying support-seeking. Issues were:
e Caredisruptsdaily routine
e Lossof privacy
e Ignorance about MND in service providers
e Lack of knowledge about available services, lack of guidance about it

B. Goldmann (Switzerland)
A caring approach to ALScare

A training programme was developed to educate patients and caregivers about ALS. Ina
survey, an immense “thurst” for information was found. Problem: consultations do not allow
for in depth patient information.

Objective: To enhance knowledge about ALS, treatment and care.

Training components:

Information

Practical training

Exchange of experiences

Use of senses

The content is defined by patients' and caregivers' questions.

Modules of the programme:
Movement, breathing, nutrition, care at home, EndOfLife phase.
By far most of the training recipients were caregivers.

Outcome variables were measured by questionnaires (e.g. goals: “ | know signs of
pneumonia’).

The knowledge in all areas improved significantly.

The concept is a good means of transferring knowledge and could be an important tool in
patient and caregiver support.




B. Poirier (Canada)
AL S outreach centres

ALS outreach centres (AOC) is amobile clinic, made up of atransdisciplinary team.

The concept is based on problems of reaching clientsin rural areas (limited abilities of local
physician).

AOC: 4 maobileclinicsin 4 cities.

Objective: Evaluation of the effectiveness of the Mobile Outreach Clinic, evaluation of clients
satisfaction.

Outcome measure: Satisfaction questionnaire.
Results. patients and caregivers were highly satisfied with the AOC.

Further goal was the education of healthcare providersin the areas. Therefore, they were
serviced in their work-environments. Contents were AL S facts, symptom management,
interventions. Healthcare professionals were highly satisfied with the module. They felt their
knowledge was enhanced. Complimentary and critical commends were obtained with open
guestions. HCPs were satisfied with format and content and the knowledge of the
presentation. They would have liked more information (most frequent critical comment) on
the disease and more case studies.

HCP have the need to ask more questions and to learn more about ALS, indicating a great
interest in the AOC.

The AOC isavery useful tool for patient and HCP education in rural areas. Local ALS
leaders could emerge, collaboration with greater ALS centres could increase. A good idea for
the future: a comprehensive workshop.

Limitation: Higher levels of evidence is needed, assessment of the programme’ s effectiveness.

P. Kitrell (USA)
Outcomes using an on-line pre-clinic assessment tool

Multidisciplinary clinics are the gold standard for AL S care. Problems are: time and
ressources and incomplete information in the clinics, also there are communication issues on
the phone. Therefore, a on-line pre-clinic assessment tool could help to overcome these
problems. Also, equipment could be better prepared for visits.

Thetool consisted of 24 routine questions that would be assessed in the clinic anyway. Time
to complete the survey is between 10 and 20 min.

Patients were informed and reminded to compl ete the assessment right before the actual
consultation (email or phone). Positive side effect: patients were reminded of upcoming
appointments as well. The assessment saves a lot of time regarding routine questions when
entering consultation.

Because of the standardised questions, patients are also reminded of things they might need or
not need anymore.




55 patients, 98% completed the survey. 5 weeks later, patients were asked to rate their
satisfaction with the survey. The survey turned out to be easy to complete, helped them focus
on specific questions, saved time for more specific issues to be addressed in the consultation.
80% said that the quality of care improved due to the online assessment. Thisisavery
striking result. No negative comments at all.

HCP responses:. felt more prepared to answer questions, the coordination and delivery of
services. Also, the survey opened doors for a better communication with the patients.
Thetool can be very useful for the preparation and the response to patients’ need.

email author for the tool.

S. Chua (Canada)
Enhancing speech during Bipap use

To overcome speech problems when using NIV, a special microphone was devel oped.
Objective features: to amplify speech and to filter out noises made by the breathing mask
(software). The microphone was attached inside the mask.

Name: Automated speech recognition and enhancement system (ASRES). It allows patients to
speak while wearing the mask.

Optimisation of the placement: highest signal to noise ratio, inserted through the CO2 exhaust
holes.

Wind noise is sampled and subtracted from signal, output to speakers. The speech recognition
system is adapted to special AL S-needs (e.g. week pronounciation will still be recognised).
Work is still done to give the system some ability to learn to recognise commands.

At the moments, it is only tested with healthy individuals. Next phase: patients tests. Big
problem is the placement of the mic and reverberations. The system isaimed to be
miniaturised and made portable.

M. Ogino
The survey report of ALS physiciansin Japan

where the withdrawl of IV isillegal. Following this report, physicians opinions might start to
change on that subject. Objective: What is happening in the minds of japanese HCP.
This survey isthefirst of itskind in Japan.
15% of the patientsreceive V.
Methods. 30 questions about experiences and thoughts. 34% response rate.
Results of the survey:
Only 21% prescribed morphine in the past. Of those, prescription of morphine to very few
patients (<3 patients per year by half of the prescribing neurologists).
=>» morphineisamost not prescribed in Japan.
= Most of the prescribing neurologistsis self trained.
= 65% judged no need to prescribe.



=> But in the future: about half of them intend to prescribeit.
There is some confusion about separation of morphine from PAS.

Ventilation:

21% were asked to turn off 1V

25% refuse the right to withdraw

55% refuse the right under certain conditions

However, many compassionate comments were collected.
Summary: There has been some increase for morphine prescription (14-21%). Neurologists

need education about palliative care. Right to withdraw from 1V is object of confusion in
Japan. Programmes for EOL issues are desperately needed.
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Tagesaktuelle Zusammenfassung internationaler ALS-Kongress in Berlin,
Donnerstag, 10.12.2009

Klinische Sitzung 9B

Exercise, Metabolism and Nutrition
Vorsitz: M. Weber (Schweiz), V. Silani (Italien)

Role of exercise metabolism and nutrition in ALS/MND, A. Chio (Italien) und J.
Wokke (Niederlande)

In diesem Vortag erortert ein Sprecher (A. Chio aus Italien) die Argumente fur die
Hypothese, dass Hochleistungssportler und im speziellen Fu3baller ein erhéhtes
Risiko haben, an einer ALS zu erkranken. Der zweite Sprecher (J. Wokke aus den
Niederlanden) erdrtert die ,contras” aus der aktuellen Studien- und Literaturlage.

Zusammengefasst kann aktuell keine klare Aussage getroffen werden, ob
Hochleistungssport ein Risikofaktor ist, an einer ALS zu erkranken, da die
Studienlage kontrovers ist. Studien zu Ful3ballspielern in Italien hatten ein erhdhtes
Risiko gezeigt, eine andere Studie aus den Niederlanden zeigte weder bei
professionellen Basketballspielern noch bei Fahrradfahrern ein erhéhtes Risiko.

Hypermetabolismus in ALS: implications for nutritional management. L. Dupuis
(Frankreich)
Ergebnisse aus dem Mausmodell werden dargestellt.

Prognostic significance of nutritional parameters in ALS patients. P. Couratier
(Frankreich)

Eine Studie mit 92 ALS-Patienten, bei denen im Verlauf der Ernahrungsstatus
untersucht wurde, wird vorgestellt.

Zusammenfassung zu beiden letztgenannten Vortragen: Eine hohere Fettmasse
bei ALS-Patienten zeigte eine bessere Uberlebensprognose, Mangelernahrung und
Gewichtsabnahme fuhrt zu einer schlechtere Prognose und zu einem ktirzeren
Uberleben in der dargestellten Studie. Es sind aber weitere Studien notwendig, um
verlasslichere Aussagen zur Erndhrung und deren Einfluss auf das Uberleben treffen
zu konnen.

Im Moos 4 - 79112 Freiburg
. 07665/ 9447-0
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Diet at the time of procedure predicts complications after percutaneous
endoscopic gastrostomy placement in ALS. S. Larson (USA)

Eine retrospektive Studie mit 58 Patienten aus einem ALS-Zentrum in Minnesota,
USA wird vorgestellt. In dieser Studie wurden Einflussfaktoren auf Komplikationen
bei der PEG-Anlage untersucht. Eine noch unveranderte Ernédhrung war der beste
Pradiktor, wenige Komplikationen zu erleiden. Je eingeschrankter die Ernahrung war,
desto haufiger waren Komplikationen bei und nach der PEG-Anlage. In dieser
kleinen, retrospektiven Untersuchung zeigte eine eingeschrankte Forcierte Vital
Kapazitat (FVC) uberraschender Weise keinen Einfluss auf Komplikationen, wie dies
sonst in den Studien und in der Literatur beschrieben wird.

Klinische Sitzung 10B
Respiratory management
Vorsitz: H. Mitsumoto (USA), C. Young (UK)

Respiratory exercises in ALS (REALS), S. Pinto (Portugal)

In einer Studie mit 58 ALS-Patienten, die 12 Wochen lang, 3 mal taglich 10 min, an 7
Tagen die Woche mit ,Threshold IMT®" die respiratorischen Muskeln trainierten,
zeigte sich kein signifikanter Effekt auf Lungenfunktionstests oder das Uberleben.

Home initiation of non-invasive ventilation for motoneuron disease, O.
Johnson (UK)

Eine retrospektive Studie von 2000 — 2009 untersucht nicht-invasive Beatmung
(NIV), die teilweise im hauslichen Umfeld initilert werden kann an 42 Patienten mit
Motoneuronerkrankung. Insgesamt wird die NIV gut toleriert, ist sicher und effektiv
uber mehrere Jahre.

Multicenter study results of motor point stimulation for conditioning the
diaphragm of patients with ALS/MND: preliminary trend toward slowed
respiratory decline and improved survival. R. Onders, (USA)

Es werden erste, vorlaufige Ergebnisse von 106 ALS-Patienten, bei denen der
Diaphragmastimulator (DPS) im Rahmen der im Titel genannten Studie eingesetzt
wurde, vorgestellt.

Zusammengefasst ist die Implantation sicher und wird gut toleriert. DPS kann
zugleich mit nicht-invasiver Beatmung (NIV) und PEG benutzt werden. Das
Uberleben wird positiv beeinflusst. (Die Studie ist noch nicht abgeschlossen. Der
Diaphragmastimulator kann zum aktuellen Zeitpunkt nur unter Erfullung der Ein- und
Ausschlusskriterien der Studie im Rahmen ebendieser eingesetzt werden,
Anmerkung der Verfasserin).
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Diaphragma pacing in ALS: preliminary results suggest significant sleep
improvement. J Gonzalez-Bermejo (Frankreich)

In einer Unter-Studie der Multicenter-Studie “Multicenter study results of motor point
stimulation for conditioning the diaphragm of patients with ALS/MND” zeigte sich eine
signifikante Verbesserung des Nachtschlafes. Die Ursache daflr aktuell noch nicht
klar, evtl. kann die Verbesserung auf die Rekrutierung von zusatzlicher
Atemhilfsmuskulatur zuriickgefiihrt werden.

Survival in ALS-patients after tracheostomy. A. Conte (Italien)

In dieser retrospektiven Studie wurde die Uberlebensdauer von 95 ALS-Patienten
nach Tracheostomy analysiert. Dabei zeigte sich eine mediane Uberlebenszeit von
40 Monaten nach Trachostoma-Anlage. Einfluss auf die Uberlebenszeit hat das Alter
und die Krankheitsdauer zum Zeitpunkt der Tracheostoma-Anlage

A population-based study of tracheostomy. A. Calvo, (Italien)

In dieser retrospektiven Untersuchung wurde ebenfalls das Uberleben von 134 ALS-
Patienten nach Anlage eines Tracheostomas untersucht. Hierbei lag die
Uberlebenszeit nach Tracheostoma-Anlage bei nur 253 Tagen. Es wurde postuliert,
dass sozio-kulturelle Faktoren einen Einfluss darauf haben, wer ein Trachestoma
erhalt, da in der Studie auffiel, dass hauptsachlich junge, mannliche ALS-Patienten
ein Trachestoma erhalten. Unabhangig von der Trachestoma-Anlage zeigten
folgende Faktoren einen positiven Einfluss auf die Uberlebenszeit: enterale
Ernahrung, Alter, verheiratet sein und die Behandlung in einem ALS-Zentrum

Dr. med. K. Kollewe, Hannover
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Session 9A
Inflammatory/Immunological and Glial Contribution to Motor Neuron Degeneration

Eine dauerhafte Aktivierung des Immunsystems durch externe Stimuli oder intrinsische
Mechanismen (z.B. Proteinaggregation) kann die Glia- und Nervenzellen schédigen. Es ist
bekannt, dass viele neurodegenerative Erkrankungen wie M. Alzheimer, M. Parkinson und
ALS mit einer Entziindung einhergehen. Es ist bisher unklar, ob die
Entziindungsmechanismen selbst Ursache der Neurodegeneration sind oder sekundar
auftreten. Einmal aktiviert scheinen sie jedoch als Motor des Krankheitsprozesses die
neuronale und gliale Dysfunktion und den Zelltod zu férdern. In einer aktuellen Untersuchung
konnte mittels Immunhistochemie in ALS-Nervengewebe im Vergleich zu gesundem
Kontrollgewebe eine erhdhte Anzahl von entziindlichen Zellen, z. T-Lymphozyten,
Mikroglia/Makrophagen sowie dendritischen Zellen nachgewiesen werden. Auf3erdem konnte
eine vermehrte Aktivierung von Komplementfaktoren (Entziindungsmediatoren) gezeigt
werden. Eine andere vorgestellte Studie ergab im Tiermodell Hinweise auf eine Modulation
des Krankheitsprozesses durch das Immunsystem, insbesondere der Glia- und T-Zell-
Interaktionen, wodurch sich interessante therapeutische Ansatzpunkte ergeben konnten.
Allerdings kdnnen auch manche inflammatorischen Prozesse neuroprotektiv wirken. Es wird
daher aktuell vermutet, dass nicht die Unterdriickung sondern Modulation der
Entziindungsprozesse eine Therapiestrategie sein kdnnte.

Antientzlindliche Therapie-Antsétze haben bereits beim M. Alzheimer und M. Parkinson erste
Erfolge gezeigt. Einige antientziindliche Substanzen werden derzeit im Rahmen von Studien
auch bei ALS-Patienten untersucht, z.B. Pioglitazone.
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