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Bilaga 9 — Farmakologisk behandling

Personer med ALS har ofta multifaktoriella symtom som kraver en helhetssyn for att mojliggora
effektiv lindring. Behandlingen omfattar bade farmakologiska och icke-farmakologiska insatser och
behdver anpassas till symtombild, sjukdomsskede, samsjuklighet och patientens totala livssituation.

Denna bilaga beskriver vanliga farmakologiska behandlingsprinciper vid ALS. Val av preparat,
dosering och uppféljning behover anpassas till regionala rekommendationer, gallande
produktinformation och individuell klinisk bedomning. Rekommendationerna i denna bilaga ar
baserade pa bade klinisk erfarenhet och internationell evidens (1-3).

Neuroprotektivt lakemedel

Riluzol

Riluzol ar det hittills enda godkdanda neuroprotektiva lakemedlet i Sverige. Verkningsmekanismen ar
inte helt klarlagd men antas bland annat vara relaterad till hdmning av glutamatmedierad
neurotoxicitet, dar forhojda glutamatnivaer bidrar till celldod.

Riluzol férlanger sannolikt mediandverlevnaden med cirka 2—3 manader och har en liten gynnsam
effekt pa sjukdomsprogression och funktion (4,5). Senare populationsbaserade och andra real-world-
data har dock rapporterat storre skillnader i mediandverlevnad, i storleksordningen 6-19 manader
(6-8).

Inled behandling med riluzol i samband med diagnosbesked. Indikationen ar godkand for alla typer
av ALS. Tidig insattning av riluzol efterstravas for basta effekt. Patienter med diagnosen primar
lateralskleros (PLS) behandlas i regel inte med riluzol.

Substansen finns i beredningsformerna tablett och mixtur. Rekommenderad dos &r 50 milligram tva
ganger per dag. Erfarenhetsmaéssigt kan dosen halveras med viss bibehallen effekt vid samtidig
njursjukdom eller besvarande biverkningar sasom illamaende, fatigue eller magbesvar. Dosen kan da
tillfalligt sankas och riluzol sattas ut under en period for att sedan trappas upp till fulldos igen.

Ta blodprovskontroller enligt rekommendationerna kring riluzol: Riluzol, FASS.

Symtomatisk behandling

Information om allman symtomatisk behandling finns i Nationellt vardprogram palliativ vard,
Kunskapsbanken RCC.

Information om andningsrelaterade symtom finns i Kliniskt kunskapsstod ALS — handldggning vid
andningspaverkan.
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Salivlackage

Salivlackage ar ett vanligt symtom som kan vara psykosocialt pafrestande. Tillstandet kan vara
svarbehandlat.

Tabell 1. Forslag pa lakemedelsbehandling vid salivlackage.

Lakemedelsgrupp | Likemedel Dosering Kommentar
Tricykliska amitriptylin 10mgx 1-4 e Peroral administrering.
antidepressiva e Trappas upp till effektiv
behandlingsdos.
Antikolinergika atropin 6gondroppar | 1-5 dropparx | e¢ Sublingual administrering.
1% 1-4 eller vid e Ges vid salivlickage dagtid och
behov muntorrhet nattetid.
e Kortvarig effekt som inte sitter
i till natten.

e Oonskad bieffekt kan vara
sekretstagnation, vilken kan
behandlas med slemldsande
och mobilisering.

Antikolinergika hyoscinplaster 1 mg/72 e Transdermal administrering.
timmar e Bytesintervallen kan
individanpassas.
Antikolinergika hyoscinhydrobromid | 0,3 mgx 2-3 e Peroral administrering.
(APL ex e Kan anvindas som alternativ
tempore- till hyoscyamin.
beredning)
Antikolinergika glykopyrronium 0,2 mg/ml 1 e Subcutan administrering.
injektion ml

Overvig injektion med botulinumtoxin i spottkértlar om det férekommer betydande salividckage
kontinuerligt 6ver dygnet. Behandlingen utfors av ldkare med erfarenhet inom omradet, garna
ultraljudslett. Anlagg PEG eller RIG fore denna behandling eftersom botulinumtoxin kan forvarra
dysfagi.

Stralbehandling av spottkortlarna anvands endast i sarskilda fall och kan vara aktuellt for noggrant

selekterade patientgrupper. Det finns risk for besvarliga biverkningar i form av stralreaktion.

Bronkialsekret och sekretstagnation

Information om icke-farmakologisk behandling och lakemedelsbehandling av bronkialsekret och
sekretstagnation finns i Kliniskt kunskapsstod ALS — handlaggning vid andningspaverkan.
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Laryngospasm

Beslutsdatum 2026-01-26

Laryngospasm kan vara ett obehagligt och angestskapande symtom. Det ar viktigt att informera
patienten, narstaende samt assistenter om att symtomet gar 6ver spontant. Férsta atgard ar att
identifiera mojliga utlésande faktorer och , om mojligt, undvika dessa. Utlésande faktorer kan vara
starka lukter, stark mat, rok men ocksa saliv mot larynx samt gastroesofagal reflux.

Tabell 2. Forslag pa lakemedelsbehandling vid laryngospasm.

Lakemedel Dosering Kommentar
baklofen 10-40 mg per dygn e Peroral administrering.

e Trappas upp langsamt.

e Var observant pa biverkningar.
diazepam 2-5 mg vid behov e Peroral administrering.

e Vid svar spasm, ge subkutant eller

intravenost.

oxazepam 10-25 mg vid behov | e Peroral administrering.
omeprazol 10-20mgx 1 e Peroral administrering.

e Kan Overvagas vid gastroesofagal reflux.

Affektlabilitet

Affektlabilitet med symtom som pseudobulbar affekt eller emotionell instabilitet ar vanligt vid ALS
och ska inte forvaxlas med depression.

Informera patienter med ALS och nérstaende om vad affektlabilitet kan innebara.

Tabell 3. Forslag pa lakemedelsbehandling vid affektlabilitet

Lakemedel Dosering Kommentar
citalopram 10-40mgx 1 e Peroral administrering.
e Max 20 mg x 1 hos patienter 6ver 65 ar.
mirtazapin 15-45 mg Tas med fordel till natten.
amitriptylin 10 mgx 1-4 e Tas till natten.
e Lamplig vid samtidig sialorré.

Vid utebliven eller otillracklig effekt kan andra preparat bli aktuella, till exempel dextrometorfan,
men da som licenslakemedel och under sarskilda villkor.

Muskelkramper

Muskelkramper kan vara svarbehandlade och smartsamma.
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Tabell 4. Forslag pa lakemedelsbehandling vid muskelkramper

Lakemedel Dosering Kommentarer

magnesium 250 mg 1 x2-4 Peroral administrering.

diazepam 2-5 mg till natten Peroral administrering.

karbamazepin 100 mg x 1-4 Peroral administrering.

levetiracetam 250 mg x 2 Peroral administrering som trappas upp vid behov.
Spasticitet

Lakemedelsbehandling av spasticitet kombineras med icke-farmakologiska atgarder, dar fysioterapi

har en framtradande roll.

Tabell 5. Forslag pa lakemedelsbehandling vid spasticitet

Lakemedel Dosering Kommentar
baklofen 10-75 e Peroral administrering.
mg/dygn e Trappas upp langsamt.

e Var observant pa biverkningar.

tizanidinhydroklorid 2-18 mg/dygn | ¢ Peroral administrering.
e Licenspreparat.
e Var observant pa biverkningar, framfor allt

sedering.
diazepam 2-5 mg till e Peroral administrering.
natten eller 1 x
2-3
klonazepam, tablett 0,5mgx 1-2 e Peroral administrering.
eller orala droppar e Trappas upp.
gabapentin 100 mg x 3 e Peroral administrering.

e Trappas upp.

Ge botulinumtoxininjektion i mindre muskler som komplement i enstaka fall, men da i férsta

hand pa

smartindikation. Undvik injektion i storre muskelgrupper, eftersom bade andning och balstabilitet

kan paverkas.

Smarta

Kartlagg typ av smarta for att kunna erbjuda ratt behandling. Ofta ar smartan multifaktoriell.

Kombinera farmakologiska atgarder med icke-farmakologiska, dar fysioterapi har en framtradande

roll. Diskussion inom ett multidisciplinart team specialiserat pa smarta rekommenderas.
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Ge farmakologisk behandling enligt orsak och enligt regionernas rekommendationslistor. Vid uttalad
muskelatrofi och svaghet ar det vanligt med lednara, muskuloskeletala smartor. Smartor i samband
med muskelkramper och spasticitet eller neurogena smartor kan forekomma.

Behandla med opioider eller bensodiazepiner vid behov for att lindra smarta, andnod eller oro.
Beakta ldkemedlens potentiella bieffekter vid dosering och ge i proportion till symtomens
svarighetsgrad. Ordinera lag dos initialt. Utvardera och justera dosen vid behov, med sma steg.
Konsultera specialiserad palliativ kompetens vid behov.

Depression och angest

Vid depression och angest ar den icke-farmakologiska behandlingen central. Formedla
samtalskontakt mellan patient och medlemmar ur ALS-team (kurator, sjukskoterska eller annan
teammedlem). Ta dven kontakt med psykolog eller med psykiatrisk enhet vid behov.

Vid depression, 6vervag SSRI eller SNRI enligt regionala rekommendationslistor och géllande
produktinformation.

Overvig behandling med féljande vid dngest:

e SSRI/SNRI enligt regionernas rekommendationslistor
e hydroxizin och prometazin.

Somnsvarigheter

Identifiera och behandla bakomliggande orsaker till sémnsvarigheter. Rikta behandlingen mot den
eller de faktorer som bidrar till somnstorningen, till exempel oro, depressiva besvar, smarta,
muskelkramper, spasticitet eller andningsbesvar.

Blasbesvar och tarmdysfunktion

Blasbesvar i form av tata trangningar férekommer och kan i vissa fall vara uttalade. Ta kontakt med
uroterapeut. Overvig suprapubisk kateter om patienten har uttalade blasbesvar.

Tabell 6. Forslag pa ldkemedelsbehandling vid blasbesvar.

Likemedel Dosering Kommentar
mirabegron 50mglx1 Peroral administrering.
tolterodin 2mgx?2 Peroral administrering.

Tarmdysfunktion i form av obstipation eller analsfinkterinkontinens ar vanligt. Behandla obstipation
med till exempel makrogol eller annan laxantia, profylaktisk behandling kan évervigas. Overvig
kolostomi vid uttalad analsfinkterinkontinens eller obstipation dar lakemedelsbehandling inte har
effekt.
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Forebyggande av djup ventrombos

Det kan finnas en 6kad risk for djup ventrombos (DVT) hos patienter med ALS (10). Denna 6kade risk
beror pa minskad mobilitet och pares i extremiteter. Rekommendera icke-farmakologiska metoder
sasom fysioterapi, kompressionsstrumpor och hoglage for benen vid vila. Det finns inte tillracklig
evidens for forebyggande behandling med antikoagulantia (1).
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