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PLACE des soins palliatifs
dans la SLA

O Implication palliative le plus tot possible,
des le Dx si possible



SE RAPPELER....
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INCURABLE




SLA

O Tous les traitements sont axés vers:
le maintien des fonctions

et la qualité de vie



Soins palliatifs et SLA

Axés sur la personne et sa famille et non sur la maladie

Visent a aider a vivre le temps qui reste de la maniére
souhaitée

Axés sur la VIE!!



Soins palliatifs et SLA

O BUT:

O S’assurer que toutes les décisions prises par le patient et
sa famille sont:

Eclairées
En respect avec les objectifs personnels de soins

En respect des désirs, croyances, etc..



Soins palliatifs et SLA

O SLA entraine de nombreuses pertes fonctionnelles qui
résultent a chaque fois en de la peine et de nouveaux
deuils

O Parler TOT des complications permet de clarifier les
désirs et de planifier certains soins ou équipements



Soins palliatifs et SLA

OBJECTIES:

Rassurer que le patient sera accompagné peu importe
les décisions de soins prises

PAS un obstacle a tous les soins interdisciplinaires qui
sont adaptés a I'évolution clinique et aux désirs du
patient



Soins palliatifs et SLA

O Aider parfois, accompagner souvent:

dans le processus de prises de décision tout au long de
la progression de la maladie

O S’assurer que ses désirs seront respectés

O Discuter et rediscuter au besoin...



Soins palliatifs et SLA

O Discuter des différentes options de soins

Interventions respiratoires, nutritionnelles, etc..

O En rapport avec les objectifs de soins des patients



Soins palliatifs et SLA

O Planification des soins terminaux
A rediscuter selon I’évolution

En collaboration avec la famille

Tenir I'équipe interdisciplinaire au courant...

Fréquence suggérée: q < 3-6 mois



But ultime des soins palliatifs

O Aider le patient et sa famille & prendre les bonnes
décisions... pour eux

O Eviter toute prise de décision en situation d’urgence...

Car les sujets auront été abordés bien en avance



Soins palliatifs et SLA

1¢r¢ rencontre...

Souvent difficile pour patient et famille
Se montrer disponible

Voir ce qu’ils ont compris de la maladie et son
évolution

Voir leurs inquiétudes actuelles et y répondre



Soins palliatifs et SLA

1¢r¢ rencontre...

O Discuter des alternatives de soins
O Discuter de la fin de vie..

O Afin de s’assurer que les soins recus seront respectueux
de leurs désirs et ce tout au long de cette maladie



Décisions importantes a

prendre..
RCR?? USIZ?
Si dysphagie.. Gastrostomie!
Si pneumonie aspiration-sepsis.. Tx ou pas!

Si MAD impossible.. Hébergement!?

Si insuffisance respiratoire..
VNI! VMI?! Palliation seule?



Décisions importantes a

prendre
O  RCR et USL...

Le plus souvent déclinés dans mes entrevues

La plupart du temps, pas décision difficile a prendre



Décisions importantes a
prendre

O  Si Dysphagie... Gastrostomie!?



Décisions importantes a
prendre

O Si pneumonie aspiration-sepsis: Tx ou pas!!

O  Généralement pas compliqué:

La plupart veulent Tx si état général bon et encore
« qualité de vie »

D’autres ne veulent pas du tout: soins de confort
exclusifs, méme si précoce ds la maladie

Si dysphagie... gastrostomie devra étre envisagée afin
d’éviter les Tx a répétition: donc discussion a reprendre!



Décisions importantes a
prendre

Maintien a domicile impossible..

TRES difficile pour patient et famille

Hébergement si
O pronostic de plusieurs mois

O Tx actifs (VNI, gastrostomie, antibios, etc..)
Ressources palliatives si Px court

Augmenter les services a domicile??



Décisions importantes a
prendre

O Si dyspnée progressive ou insuffisance respiratoire
VNI?
VMI (trachéo)?

Palliation seule?



Rx et SLA- se rappeler....

Pt SLA intolérant aux effets secondaires des Rx
Donc la plus petite dose possible et titrer...
Sinon, pas souvent de deuxiéme chance

Tenter de trouver 1 molécule qui peut en remplacer 2-

3000

Prise de Rx souvent laborieuse... donc pas de
polypharmacie!



Symptomes physiques et SLA
O DOULEURS MUSCULOSQUELETTIQUES

Physiothérapie
Acétaminophéne

AINS

Méthotriméprazine (Nozinan)

Narcotiques



Symptomes physiques et SLA
O DOULEURS NEUROPATHIQUES

Gabapentin (Neurontin)
Prégabaline (Lyrica)
Amitriptyline (Elavil)
Duloxétine (Cymbalta)

Méthotriméprazine (Nozinan)...



Symptomes physiques et SLA
O  FASCICULATIONS ET CRAMPES

Benzos a petites doses.. Rivotril 0,125mg ID/BID
Diazépam (Valium) petites doses HS.. 1-2mg
Quinine sulfate: 200mg BID vs 300 HS

Bacloféne (Liorésal) :

O a petites doses: 5-10mg max 75 mg / jr



Symptomes physiques et SLA
O  FASCICULATIONS ET CRAMPES

Dans la littérature..
Carbazépine (Tégrétol)
Phénytoine (Dilantin)
Lévétiracétam (Keppra)
Vérapamil

Vit E

Magnésium

e 0. DR



Symptomes physiques et SLA

0 SPASTICITE

Se rappeler que la diminution de la SPASTICITE peut
entrainer la FLACIDITE....

Ceci peut diminuer la capacité de faire des « pivots »
etc..

Donc y réfléchir avant de traiter



Symptomes physiques et SLA

O SPASTICITE
Physiothérapie
Benzos a petites doses..
Baclofen (Liorésal): 5-10 mg BID/TID (max 80mg/jr)

Diazépam (Valium): commencer a 5mg et titrer

O Dans la littérature:
Tizanidine (Zanaflex: 4mg / co): 2-8 mg q 6-8hres max 36 mg
/it
Mémantibe (Ebixa): 10-60mg / jr
Dantroléne: 25-100 mg / jr

Botox A: utile pour trismus et stridor



Déglution-Nutrition et SLA

0  SIALORRHEE

Pas de production excessive de salive

Capacité réduite a gérer la salive

O Diminution de la déglutition

O Fermeture insuffisante des lévres

O Peut entrainer un épaississement de la salive..

Nuit au sommeil

Augmente le risque d’étouffement et de pneumonie
d’aspiration



Déglution-Nutrition et SLA

0 SIALORRHEE
Succion portative
Atropine 1% gttes opht: 1-2 gttes ID a QID
Amitriptyline (Elavil)
Glycopyrrolate (Robinul):
0O 0,6 a Img po TID
0O 0,05a0,1 sc.. A titrer progressivement
Hysciocine (Scopolamine):
O Transderm 1,5mg q 72 hres... possibilité de 2 patchs
[pratropim (Atrovent) nasal 0,03%: 2 vapos in/sl HS

Radiothérapie pour les cas réfractaires



Déglution-Nutrition et SLA

0 SIALORRHEE: Aussi dans la littérature:

Butylbromure d’hyoscine (Buscopan)

O 10-20 mg po/sc/ir q 4-6hres (max 60mg / 24hres)
Benztropine 0,5-1mg po BID

Clonidine (Catapres) 0,1 a4 0,2 mg ID
Trihexyphénidyl 0,25 a 0,75 max 1-2 mg BID

O  Si salive EPAISSE:
Propranolol (Indéral) 10 mg BID
Métoprolol (Lopressor) 25 BID



Déglution-nutrition et SLA

O  DYSPHAGIE

O Quand envisager la gastrostomie!?
Perte de 5-10% de masse corporelle
Déshydratation par manque d’apport liquidien
S’étouffe ++ en mangeant et buvant

> 1 heure pour consommer un repas

Déclin de la fonction respiratoire

... augmentation des risques de pneumonie



Déglution-Nutrition et SLA

O GASTROSTOMIE..

O Toujours se rappeler que si elle est initiée, il faut avoir

réfléchi a « QUAND » on va la cesser



SymptOmes respiratoires

et SLA

O EMBARRAS BRONCHIQUE

Assistance a la toux (cough assist)
Recrutement des volumes pulmonaires (Breath stacking)
Succion portative et humidificateur

Atropine sub-linguale

Anticholinergiques



SymptOmes respiratoires et

SLA

O DYSPNEE: GESTION
Anxiété
Exercices respiratoires
Assistance a la toux (cough assist)
Recrutement des volumes pulmonaires (Breath stacking)
Postures adéquates

Controle des sécrétions

O Oxygénothérapie..... Risque augmenté d’hypercapnie
nocturne



SymptOmes respiratoires

et SLA

0  DYSPNEE

Anxiolitiques
O  Benzos a petites doses

0O  Méthotriméprazine (Nozinan)

Narcotiques

O Diminuent le travail respiratoire et la dyspnée

0O Pas d’effet sur pO2 et pCO2

O Pas d’effet sur le pronostic

O Pourrait retarder un peu le besoin de VNI 24,/24

O VNI
O VMI (trachéo)



[nsuffisance respiratoire et

SLA

O En parler bien avant 'apparition:
dyspnée
Symptdmes d’hypoventilation nocturne

diminution rapide de capacité vitale



[nsuffisance respiratoire et

SLA

O Décrire le coma hypercapnique

O Discuter des options ventilatoires
VNI
Trachéo (VMI)

Palliation

O «advance care planning »



[nsuffisance respiratoire et

SLA

Insistez aupres du patient

Phase terminale de la maladie est normalement paisible et
digne...

Mort par étouffement = presque jamais

Surtout si symptdomes bien gérés... et discussions préalables
bien faites!!



VNI et SLA non-bulbaire

Bien tolérée
Excellente palliation des symptomes

Améliore la qualité de vie

O Patients et familles

Augmente la survie 3 > 6 mois



Trachéo (VMI) et SLA

Bien tolérée
Excellente palliation des symptdomes
Doit étre considérée si VNI > 16/24hres

Améliore la qualité de vie
O Patients

Augmente la survie a > années..

« Locked-in syndrome »

Directives médicales de haut niveau et déces



VNI vs Trachéo et SLA

O Meéme confort pour les patients...

O Qualité de vie nettement diminuée pour les aidants
naturels si trachéo...



Atteintes cognitives et SLA

O Longtemps présumés absentes..

O Etudes récentes démontrent:
14% de démence fronto-temporale
349% atteinte fonctions exécutives et intuitives

Apparition de comportements compulsifs de type
obsessionnel

O Peuvent grandement influencer les soins...



Atteintes cognitives et SLA

O  Atteinte de 'humeur

Cltalopl‘am (Celexa) Hermann et all 2012

O Atteinte comportementale
Citalopram (Celexa) Hermann ctall 2012
Trazodone (Désyrel) Lebere et 2004
Mémantibe (Ebixa)

Rivastigmine (Exelon)



Atteintes cognitives et SLA

O  MANIFESTATIONS PSEUDO-BULBAIRES

O Rires-pleurs et Cris pathologiques
Crises de pleurs >> rires incontrolables
Ne correspondent pas au vécu émotionnel actuel

Souvent spontanés

O Les pleurs peuvent étre prolongés et difficiles a arréter



Atteintes cognitives et SLA

O MANIFESTATIONS PSEUDO-BULBAIRES

O 20-50% des pts avec SLA (bulbaire surtout)

Amitriptyline (Elavil) : y penser si sialorrhée..
ISRS

0O Citalopram (Celexa)
0O Fluvoxamine (Luvox) 100-200 mg

O Aussi dans la littérature:
Acide valproique (Depakéne)
Lithium 400-800mg
Lévodopa 500-600mg

Dextrométhorphan-quinidine (Nuedexta) non-dispo au Canada



Symptomes bulbaires et SLA

O Mouvements brusques de la machoire

Benzos: Lorazépam, clonazépam..

O Toujours débuter a petites doses..

O Laryngospasmes
Déglutition répétée.. En respirant par le nez

Bacloféne (Liorésal)



Arréts des traitements et SLA

O TOUJOURS se rappeler que si un Tx est débutg, il

faut avoir réfléchi a « QUAND » on va le cesser

O  Gastrostomie
O VNI
O  VMI (trachéo)



Arréts des traitements et SLA

O GASTROSTOMIE

O Sevrage progressif ou bolus mis PRN pour le confort
du patient

O Dans notre expérience...
Pas d’inconfort ni de souffrance

Plus une gestion psychologique de la famille...



Arréts de traitements et SLA

VNI (Bipap)

Si surtout nocturne
Un soir, on ne le remet tout simplement pas..
Ajustement des narcos selon dyspnée-tachypnée

Hypercapnie progressive puis coma hypercapnique

Généralement trés paisible et pas de détresse
respiratoire



Arréts de traitement et SLA

O VNI (bipap) avec dépendance compléte (24/24)

O 1l faut sédationner complétement le pt

Protocole de détresse

+ de Midazolam (Versed) PRN

O Retirer la VNI et rester au chevet pour
ajuster la sédation

et les narcos au besoin

Souvent, déceés en quelques minutes ou heures



Arréts de traitements et SLA

O VMI (trachéo)

Méme approche..

Déces trés rapide



SLA terminale

Dysphagie et danger d’étouffement
Insuffisance respiratoire (86%)
Insuffisance cardiaque (6%)

Pneumonie (5%)

Parfois déces subit, sans phase terminale



REFLEXIONS...

Peu de suicides.... < 19% selon études

Demandes d’euthanasie peu nombreuses selon les
études

Beaucoup de conflits éthiques si Tx actif des
symptomes et demande d’euthanasie en méme temps...



AMM et SLA

O Dans notre milieu...

Peu de demandes..

Cas avérés avait ce projet dés le Dx
O Méme si peu symptomatique a ce moment la

O Méme si la Loi 2 n’était qu’'un simple projet..

O Autre cas vs Suisse!



AMM et SLA

O Défi vs fin de vie!?
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