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Abstract – Deutsch 
 

Hintergrund: Die Amyotrophe Lateralsklerose (ALS) gehört zu den schwersten neurologi-

schen Erkrankungen. Durch eine spezialisierte Versorgung, insbesondere durch eine Beat-

mungs- und Hilfsmittelversorgung sowie Pharmakotherapie, kann eine Symptomkontrolle und 

Lebensverlängerung erreicht werden. Strukturierte Daten zur Versorgungsrealität sowie zu Im-

plikationen für das Überleben sind in der ALS-Versorgung in Deutschland bislang unzurei-

chend vorhanden. Ziel: Durch Kohortenstudien sollten systematische Informationen zur Ver-

sorgungsrealität bei der ALS generiert werden, um aktuelle Standards der Versorgung und 

Behandlungspfade in den jeweiligen Versorgungsbereichen zu identifizieren und Potentiale für 

eine Versorgungsoptimierung abzuleiten. Methoden: Drei Beobachtungsstudien wurden im 

Interkohorten-Vergleich realisiert und nach der STROBE-Methode berichtet. In der monozen-

trischen Studie zur Beatmungsversorgung wurden Längsschnittdaten von 2702 Patienten mit 

ALS (2007-2019) ausgewertet. In der multizentrischen Studie zur Pharmakotherapie wurden 

Querschnittsdaten von 2392 Patienten mit ALS (2013-2019) und in der Studie zur Hilfsmittel-

versorgung, ebenso multizentrisch, Längsschnittdaten von 1494 Patienten ausgewertet und 

analysiert. Ergebnisse: 21 % der Patienten mit ALS wurden mit einer nicht-invasiven Beat-

mungstherapie (NIBT) und 9,5 % mit einer invasiven Beatmungstherapie (IBT) versorgt. Die 

NIBT (mediane Überlebenszeit 41 Monate) und die IBT (Überlebenszeit 82 Monate) sind mit 

einer signifikanten Lebensverlängerung assoziiert (ohne Beatmungstherapie 34 Monate). Die 

Analyse der Pharmakotherapie zeigte eine hohe Komplexität der Medikation (3,2 pro Patient) 

sowie eine beachtliche Anzahl der symptomatischen Medikamente (99 Arzneimittel). Die 

Studie zur Hilfsmittelversorgung identifizierte einen erheblichen Bedarf von Hilfsmitteln der 

Mobilität (z. B. Elektrorollstühle, 40,5 %) und Kommunikation (z. B. Augensteuerungssysteme 

13,1 %). Zugleich wurde eine Nicht-Versorgung (u. a. Ablehnung durch Kostenträger oder Pa-

tient, Tod des Patienten vor Versorgung) festgestellt (29,8 %). Schlussfolgerungen: Die 

Beatmungsversorgung, die Pharmakotherapie und die Hilfsmittelversorgung stellen häufige, 

komplexe und relevante Versorgungen bei der ALS dar. Für die Beatmungsversorgung konnte 

ein Überlebensvorteil gezeigt werden, der mit den Ergebnissen einer kontrollierten Studie 

korrespondiert. Zugleich ist eine Unterversorgung zu diskutieren (Inanspruchnahme der 

Beatmungstherapie 28 %). Die Determinanten der Inanspruchnahme von NIBT/IBT erfordern 

weiterer Untersuchungen. Bei der Symptomkontrolle der ALS nehmen die Pharmakotherapie 

und die Hilfsmittelversorgung eine zentrale Rolle ein. Die Ergebnisse der Kohortenstudien 

wurden international publiziert und leisten einen Beitrag, um die Versorgungsstandards sowie 

die Behandlungsrichtlinien der nationalen und europäischen ALS Fachgesellschaften weiter 

zu entwickeln.  
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Abstract – Englisch 

 

Background: Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is one of the most severe neurological dis-

orders. Specialised care, most notably ventilation therapy and provision of assistive technology 

devices as well as pharmacotherapy, can effect symptom control and prolongation of life. Up 

to the present day, data for Germany on the reality of care provision and on implications for 

survival are still wanting. Objective: Cohort studies are designed to generate systematic in-

formation on real-world care provision in ALS so as to identify the current standards of care 

and treatment paths in the respective care areas and to derive the potential for care optimisa-

tion. Methods: Three observational studies conducted as an inter-cohort comparison were 

realised and reported according to STROBE criteria. In the single-centre study on ventilation 

care, longitudinal data for 2,702 patients with ALS (2007-2019) were evaluated. In the multi-

centre study on pharmacotherapy cross-sectional data for 2,392 patients with ALS (2013-

2019) were evaluated and analysed, and in the study on the provision of assistive technology 

devices, likewise a multi-centre study, longitudinal data for 1494 patients were assessed. 

Results: 21% of patients with ALS received non-invasive ventilation (NIV), and 9.5% of 

patients were administered tracheostomy invasive ventilation (TIV). Both NIV (median survival 

of 41 months) and TIV (survival of 82 months) are associated with significant prolongation of 

life (34 months without ventilation). The pharmacotherapy analysis shows great variability of 

medication (3.2 per patient) and a remarkable number of symptomatic medicines (99 drugs). 

The study on the provision of assistive technology devices identified a substantial need for 

mobility devices (e. g. electric wheelchairs, 40.5%) and communication devices (e. g. eye and 

head control systems, 13.1%). In parallel, provision failure (i. e. rejection by health insurance 

or patient, death of patient prior to provision) was identified (29.8%). Conclusion: Ventilation 

therapy, pharmacotherapy and assistive technology devices are common, complex and rele-

vant provision categories in ALS. A survival benefit was demonstrated for the provision of ven-

tilation therapy, corresponding to the results of a controlled study. Furthermore, deficient 

provision is a subject matter for discussion (ventilation therapy utilisation, 28%). The determi-

nants for NIV/IV need investigating further. In ALS symptom control, pharmacotherapy and 

provision of assistive technology devices are key factors. The results of the cohort studies were 

published at international level and make a contribution to the further development of standards 

of care and treatment guidelines issued by national and European expert ALS associations. 
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1. Einleitung  

 

Die Amyotrophe Lateralsklerose (ALS) ist eine seltene, tödlich verlaufende und rasch progre-

diente Erkrankung mit einer mittleren Lebenserwartung von 3 Jahren.1 Da bislang keine Hei-

lung der ALS möglich ist, stehen symptomatische und palliative Behandlungsziele zur Linde-

rung von Symptomen und einer Lebensverlängerung im Vordergrund. Diesbezüglich umfassen 

die derzeitigen Behandlungsmöglichkeiten die Beatmungsversorgung (Studie 1)2, die Pharma-

kotherapie (Studie 2)3 sowie die Hilfsmittel- (Studie 3)4 und Heilmittelversorgung.5 

Im Bereich der Beatmungsversorgung stellen die nicht-invasive Beatmungstherapie mittels 

Maske (NIBT) und die invasive Beatmungstherapie mit Tracheostomie (IBT) wichtige und eta-

blierte Interventionen dar, um die Lebensqualität zu verbessern und das Überleben zu verlän-

gern.6-8 Bei der NIBT hat eine randomisierte und scheinbeatmungskontrollierte Studie einen 

Vorteil der Maskenbeatmung in Bezug auf die Lebensqualität und das Überleben gezeigt.9 Auf 

Grundlage dieser Evidenz der Stufe 1 wurden in nationalen und multinationalen ALS-Leitlinien 

ausführliche Empfehlungen für die NIBT herausgegeben.6,9 Dennoch variieren die tatsächliche 

Anwendungsrate und der Überlebensvorteil. Im Gegensatz zur NIBT ist das Evidenzniveau für 

die IBT geringer. Auch bei der IBT variieren die Anwendungsraten sowie das Überleben durch 

IBT.10,11 In Deutschland gibt es bislang keine systematischen Studien zu den Anwendungsraten 

von NIBT und IBT sowie zur Überlebensprognose dieser Formen der Beatmungstherapie.12,13 

Im Bereich der Pharmakotherapie werden bei der ALS verschiedene Medikamente zur Lin-

derung der belastenden Symptome oder zur Linderung der mit der ALS verbundenen Be-

schwerden eingesetzt. Sialorrhoe, Spastizität, Depression, emotionale Labilität, Schmerzen, 

Atemnot, Schlafstörungen, Angstzustände, Unruhe, Muskelkrämpfe und Faszikulationen ge-

hören zu den häufigsten und schwerwiegendsten Beschwerden, die behandelt werden müs-

sen.5, 14 Obwohl symptomatische und palliative Medikamente eine wichtige Therapie bei der 

ALS darstellen, gibt es bisher nur wenige systematische Untersuchungen zur Medikamenten-

versorgung.15,16 

Die Hilfsmittelversorgung erfolgt bei der ALS um motorische Fähigkeiten der Patienten zu 

unterstützen sowie Mobilitäts- und Kommunikationsdefizite auszugleichen. Hilfsmittel sind für 

die soziale Teilhabe der Patienten mit ALS entscheidend.17-19 Zudem wurden über die begrenz-

te Verfügbarkeit von Hilfsmitteln, eine unzureichende Versorgung und den hohen Aufwand im 

Rahmen der Versorgung berichtet.20,21 Systematische Untersuchungen zur Versorgungsreali-

tät bei der ALS gibt es bislang nicht.  
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2. Zielstellung 
 

Durch die drei Kohortenstudien sollen systematische Informationen zur Versorgungsrealität 

bei der ALS generiert werden, um aktuelle Versorgungsstandards und Behandlungspfade in 

den jeweiligen Versorgungsbereichen zu identifizieren. Weiterhin wird angestrebt, Fortschrit-

te der ALS-Versorgung sowie mögliche Defizite in der Beatmungsversorgung, der Pharma-

kotherapie und Hilfsmittelversorgung zu erkennen und Potentiale für eine Versorgungsopti-

mierung abzuleiten. 

Ziele der Studie 1 waren, die Initiierungsraten für die NIBT und die IBT sowie den Einfluss 

der beiden Beatmungstherapien auf die Überlebensprognose bei der ALS zu ermitteln. Die 

folgenden Hypothesen wurden angenommen:  

▪ Die NIBT wird als initiale Beatmungstherapie bei ALS angesehen. 

▪ Die Entscheidung für eine IBT wird getroffen, wenn die NIBT erschöpft ist. 

▪ Sowohl die NIBT als auch die IBT verlängern das Leben von Patienten mit ALS, wobei 

durch die IBT ein längeres Überleben postuliert wird. 

Ziele der Studie 2 waren, das Spektrum der symptomatischen Medikamente, die zur Kon-

trolle ALS-bezogener Symptome eingesetzt werden, sowie die Einstufung der symptomati-

schen Medikamente nach der Häufigkeit ihres Einsatzes zu identifizieren, die symptomati-

schen Medikamente zu den jeweiligen pharmakologischen Einsatzbereichen zuzuordnen und 

die Anzahl der symptomatischen Medikamente pro Patient zu bestimmen. Die folgenden 

Hypothesen wurden angenommen:  

▪ Das pharmakologische Spektrum und die Häufigkeit des Gebrauchs von symptomatischen 

Medikamenten sind bei der ALS vielfältig. 

▪ Die Behandlung von ALS-Patienten mit symptomatischen Medikamenten ist sehr unter-

schiedlich und erfolgt personalisiert. 

Ziele der Studie 3 waren, die Häufigkeit von versorgten Hilfsmitteln bei der ALS zu bewer-

ten, Raten der Nicht-Versorgung und deren Ursachen zu ermitteln sowie Latenzen innerhalb 

der Versorgung zu identifizieren. Die folgenden Hypothesen wurden angenommen:  

▪ Die Häufigkeit von Hilfsmitteln, Raten der Nicht-Versorgung und Latenten in der 

Versorgung variieren zwischen den verschiedenen Hilfsmitteln bei der ALS.  

▪ Die Ursachen für eine Nicht-Versorgung unterscheiden sich zwischen den verschiedenen 

Hilfsmitteln bei der ALS. 
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3. Methodik 

3.1. Studiendesign 

Alle Studien wurden als Beobachtungsstudien realisiert und nach den STROBE-Kriterien 

berichtet.22 Eine detaillierte Beschreibung des jeweiligen Studiendesigns ist in Tabelle 1 dar-

gestellt. 

 

Tabelle 1: Studiendesigns der zu beschreibenden Studien 

 Studie 1 Studie 2 Studie 3 

Studientyp/-
einteilung  

Inter-Kohortenstudie Inter-Kohortenstudie Inter-Kohortenstudie 

Studienverlauf  Längsschnitt: prospektiv Querschnitt: prospektiv Längsschnitt: retrospektiv  

Rekrutierungstyp Monozentrisch Multizentrisch Multizentrisch  

 

3.2. Teilnehmer und Setting der Analysen 

Die Teilnehmer der Studie 1 erfüllten folgende Einschlusskriterien: 1) Diagnose einer wahr-

scheinlichen ALS nach den überarbeiteten El Escorial-Kriterien23; 2) klinische ambulante Be-

suche im ALS-Zentrum der Charité – Universitätsmedizin Berlin; 3) der letzte Besuch in der 

Ambulanz erfolgte innerhalb von sechs Monaten vor dem Tod oder dem Ende des Beobach-

tungszeitraums. Die Studie wurde zwischen März 2007 und Mai 2019 an der ALS-Ambulanz 

der Charité – Universitätsmedizin realisiert. Demographische und klinische Daten sowie Da-

ten zur Beatmungstherapie (NIBT und IBT) wurden in der ALS-Ambulanz erhoben („onsite“-

Daten). Analysiert wurden die klinischen Daten, die beim ersten bzw. letzten Besuch des 

Patienten in der Ambulanz (mindestens sechs Monate vor dem Tod oder dem Ende des 

Beobachtungszeitraums) erfasst wurden. Die Diagnose der ALS wurde von einem auf ALS 

spezialisierten Neurologen gestellt. Zusätzlich wurden Daten zum Versterben von Patienten 

über die digitale Management- und Forschungsplattform „Ambulanzpartner“1 (AP-Plattform, 

www.ambulanzpartner.de, „online“-Daten) erfasst. 

Die Teilnehmer der Studie 2 erfüllten die folgenden Einschlusskriterien: 1) Diagnose einer 

wahrscheinlichen ALS nach den überarbeiteten El Escorial-Kriterien23; 2) mindestens eine 

Rezeptierung eines Medikaments zur ALS-Behandlung; 3) Teilnahme am Ambulanzpartner-

Medikamentenmanagementprogramm24; 4) Zustimmung zur elektronischen Datenerfassung 

auf der AP-Plattform. Die Studie wurde zwischen Juli 2013 und Dezember 2019 an neun 

spezialisierten deutschen ALS-Zentren realisiert. Nach Einholung der informierten Zustim-

mung des Patienten erfolgte die Koordinierung der medikamentösen Versorgung über das 

 
1 Die AP-Plattform stellt eine elektronische Gesundheitsakte dar, die alle medizinischen Daten enthält, die im 
Zusammenhang mit einer Versorgung (Beatmungs-, Ernährungs-, Medikamenten-, Hilfsmittel- und Heilmittelver-
sorgung) erforderlich sind. Die Datenerfassung wird von geschulten Datenmanagern kontrolliert, die für eine struk-
turierte und klar definierte Datenauswertung sorgen. Patienten und deren Angehörige erhalten die Möglichkeit, 
selbst auf die AP-Plattform zuzugreifen. 
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ALS-Medikamentenmanagementprogramm der AP-Plattform. Für die Erfassung der Arznei-

mittel wurde die Software ID MEDICS® eingesetzt, die eine vollständige Zusammenstellung 

aller im deutschen Gesundheitswesen registrierter und verfügbarer Arzneimittel enthält. 

Die Teilnehmer der Studie 3 erfüllten folgende Einschlusskriterien: Diagnose einer wahr-

scheinlichen ALS nach den überarbeiteten El Escorial-Kriterien23, einer primären Muskel-

atrophie (PMA) oder einer primären Lateralsklerose (PLS), 2) mindestens eine Hilfsmittelver-

sorgung; 3) Teilnahme am Ambulanzpartner Versorgungsmanagement; 4) Zustimmung zur 

elektronischen Datenerfassung auf der AP-Plattform. Die Studie wurde zwischen Juni 2013 

und Mai 2017 an 12 spezialisierten deutschen ALS-Zentren realisiert, die am Ambulanzpart-

ner Versorgungsmanagement teilnehmen. Die medizinische Indikation für ein Hilfsmittel wur-

de von einem auf ALS spezialisierten Neurologen definiert und unter Einbeziehung des Pa-

tienten, des Pflegepersonals und der nächsten Angehörigen abgestimmt. Der Versorgungs-

bedarf wurde über ein Formular mit Auswahloptionen der 35 häufigsten Hilfsmittel sowie 

einer Freitext-Option zur Dokumentation weiterer Hilfsmittelbedarfe an die AP-Plattform über-

mittelt. Der Versorgungsbedarf wurde auf der AP-Plattform dokumentiert und die Versorgung 

des Hilfsmittels durch einen spezialisierten Fallmanager, ebenfalls über die AP-Plattform, 

eingeleitet (Auswahl eines spezialisierten Hilfsmittelversorgers) und koordiniert. Die Auswahl 

eines Hilfsmittelversorgers erfolgte anhand bestimmter „Matching“-Kriterien (Angebotsprofil, 

Qualifikation, ALS-Spezialisierung, Nähe zum Wohnort, Bewertungen).  

 

3.3. Datenanalyse 

In der Studie 1 wurden demographische und klinische Daten sowie Daten zu der Beatmungs-

versorgung analysiert. Die folgenden demographischen und klinischen Daten wurden analy-

siert: Alter, Geschlecht, Art des Erkrankungsbeginns, Krankheitsdauer und Krankheitsver-

lauf, Schweregrade der Dysphagie vor Beginn der jeweiligen Beatmungsversorgung, Versor-

gung mit einer invasiven Ernährungstherapie (Perkutanen Endoskopischen Gastrostomie, 

PEG), Versorgung mit der ALS-Basismedikation Riluzol, Vorhandensein eine Frontotempo-

ralen Demenz (FTD) und der Body-Mass-Index (BMI). Die analysierten Merkmale der Beat-

mungsversorgung umfassten die Versorgungsraten und die Überlebensvorteile durch die Be-

atmungstherapie. Der Überlebensvorteil wurde für die folgenden drei ALS-Kohorten identifi-

ziert: (1) ohne Beatmungstherapie (ohne BT-Kohorte), (2) mit NIBT ohne anschließender IBT 

(NIBT-Kohorte), (3) mit IBT, inklusive vorangegangener NIBT (IBT-Kohorte). Die Versorgung 

mit einer NIBT oder IBT wurde durch die ALS-Funktionsskala (ASL-FRSr), Item 12 („respira-

torische Insuffizienz“, Abbildung 1) erfasst. Zur Darstellung der Überlebensvorteile wurde die 

Zeitspanne (in Monaten) zwischen dem Symptombeginn und dem Tod bzw. dem Ende der 

Beobachtung berechnet. Das mediane Gesamtüberleben wurde für die jeweiligen Kohorten 

analysiert. 
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Abbildung 1: Versorgung mit nicht-invasiver (IBT) und invasiver Beatmungstherapie (IBT). Die Versorgung 
mit einer NIBT oder IBT wurde durch die ALS-Funktionsskala (ASL-FRSr), Item 12 („respiratorische Insuffizienz“) 
definiert: 4 Punkte = ohne BT; 1 bis 3 Punkte = NIBT; 0 Punkte = IBT. BT = Beatmungstherapie, NIBT = nicht-
invasive Beatmungstherapie, IBT = invasive Beatmungstherapie. Quelle: Spittel et al. 20212 

 

In der Studie 2 wurden demographische und klinische Daten sowie Daten zur Pharmako-

therapie analysiert. Demographische und klinische Daten umfassten das Geschlecht, Alter 

bei Erkrankungsbeginn, die Dauer der Erkrankung, die ALS-Funktionsskala (ALS-FRSr) und 

die King´s Stadien.25 Daten zu Pharmakotherapie umfassten eine Analyse der Häufigkeit der 

Riluzol-Behandlung und die Häufigkeit von Medikamenten zur Linderung ALS-bedingter 

Symptome sowie zur Palliation. Jeder Einsatz eines Medikamentes wurde pro Patient nur 

einmal gezählt, unabhängig von der Anzahl der Wiederholungsverordnungen im Verlauf der 

Behandlung. Die symptomatischen Medikamente wurden pharmakologischen Bereichen und 

damit unterschiedlichen medizinischen Indikationen zugeordnet (Abbildung 4). 

In der Studie 3 wurden soziodemographische und klinische Daten sowie Daten zur Hilfs-

mittelversorgung analysiert. Die Analyse der soziodemographischen und klinischen Daten 

umfasste die folgenden Merkmale: Diagnose der ALS (und ihrer Varianten), Alter, Ge-

schlecht, Wohnort, Krankenversicherung, ALS-Zentrum und Hilfsmittelversorger. Folgende 

Merkmale der Hilfsmittelversorgung wurden analysiert: Spezifikation des Hilfsmittels, Datum 

der Indikationsstellung des Hilfsmittels, Datum der Versorgung oder Nicht-Versorgung des 

indizierten Hilfsmittels sowie der Grund der Nicht-Versorgung. Die Spezifikation des Hilfsmit-

tels erfolgte anhand der Klassifikation von Hilfsmitteln durch den GKV-Spitzenverband (Hilfs-

mittelverzeichnis; www.hilfsmittel.gkv-spitzenverband.de). Zur Darstellung der Latenzen in 

der Versorgung der Hilfsmittel wurde die Zeitspanne (in Tagen) zwischen der Bedarfsmel-

dung und der Versorgung analysiert. Der Grund der Nicht-Versorgung wurde anhand einer 

Auswahlliste mit den folgenden Punkten analysiert: Ablehnung durch die Krankenversiche-

rung, Ablehnung durch den Patienten, Tod des Patienten vor der Hilfsmittelversorgung und 

andere Gründe für die Nicht-Versorgung des Hilfsmittels. 

 

3.4. Statistische Auswertung 

Für die statistische Auswertung wurden deskriptive Statistiken verwendet (Häufigkeit in Pro-

zent, Mittelwert, Median, Standardabweichung in ±). Bei Gruppenvergleichen wurden der t-

http://www.hilfsmittel.gkv-spitzenverband.de/
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Test für metrische Daten und der Pearson Chi-Quadrat-Test für nominale Daten verwendet. 

Für die Berechnung der Überlebenszeiten in der Studie 1 wurden Kaplan-Meier-Schätzungen 

vorgenommen. Patienten, deren Endpunkt nicht der Tod war, wurden zum Zeitpunkt des 

letzten klinischen Besuchs zensiert. Gruppenunterschiede innerhalb des Kaplan-Meier-Tests 

wurden mittels Log-Rank-Test (univariate Analyse) verglichen. Das Cox-Proportional-Ha-

zard-Modell (multiple Regressionsanalyse) wurde zur Untersuchung potenziell interagieren-

der Kovariablen, die die Überlebenszeit beeinflussen, verwendet. Die Auswahl der Kovari-

ablen basierte auf medizinischer Expertise und Literaturrecherche. Die folgenden Kovariab-

len wurden berücksichtigt: Geschlecht, Art des Erkrankungsbeginn, Alter bei Symptombe-

ginn, Versorgung mit einer PEG, Einnahme von Riluzol,8 BMI26 und Vorhandensein einer 

FTD.27 Ein p-Wert < 0,05 wurde als signifikant bewertet (Signifikanzniveau 95 % Konfidenz-

intervall, KI). Die Datenanalyse erfolgte mittels SPSS (IBM SPSS Statistics 25.0). 

 

3.5. Ethische Bewertung 

Die drei Studien wurden von der Ethikkommission der Charité – Universitätsmedizin Berlin 

unter der Nummer EA1/219/15 genehmigt. Von allen teilnehmenden Patienten wurde eine 

informierte Einwilligung eingeholt. 

 

 

4. Ergebnisse 

4.1. Ergebnisse der Studie 1 (Beatmungsversorgung bei der ALS) 

In der Studie 1 wurden Daten von 2702 Patienten mit ALS, mit insgesamt 14.679 Datensät-

zen von ambulanten Visiten, dokumentiert. In die Analyse wurden Datensätze von 1720 Pa-

tienten einbezogen, von denen mindestens sechs Monate vor dem Ende des Beobachtungs-

zeitraums oder dem Tod klinische Daten erhoben wurden (63,7 %). Patienten, deren letzter 

Ambulanzbesuch länger als sechs Monate vor dem Ende des Beobachtungszeitraums oder 

dem Tod lag, wurden ausgeschlossen (Lost to follow-up). 

 

4.1.1. Häufigkeit der Beatmungsversorgung  

Insgesamt erhielten 28 % aller Patienten (n = 482) eine Beatmungstherapie. Eine NIBT er-

hielten 21 % (n = 358) und eine IBT 9,5 % (n = 164). 7,2 % (n = 124) erhielten eine IBT als 

initiale Beatmungstherapie ohne vorangegangene NIBT und 2,3 % (n = 40) der gesamten 

ALS-Kohorte (11,2 % der NIBT-Kohorte) erhielten eine IBT als Eskalationstherapie, wenn die 

NIBT erschöpft war. Patienten mit bulbärem Erkrankungsbeginn waren in der NIBT-Kohorte 

(15,7 % vs. 29,4 % bei Patienten ohne Beatmungstherapie, p < 0,001) und in der IBT Kohorte 

(24,4% vs. 29,4% bei Patienten ohne Beatmungstherapie; p < 0,001) signifikant unterreprä-

sentiert. Im Gegensatz dazu war der bulbäre Beginn in der IBT-Kohorte signifikant häufiger 
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vertreten als in der NIBT-Kohorte (24,4 % vs. 15,7 %; p = 0,26). Patienten, die nach 2013 

verstarben, erhielten signifikant häufiger eine IBT (11,3 %, n = 54) als Patienten die vor 2013 

verstarben (7,0 %, n = 26, p = 0,044). Patienten mit NIBT als auch Patienten mit IBT waren 

zum Zeitpunkt des Symptombeginns signifikant jünger als Patienten ohne eine Beatmungs-

therapie (Abbildung 2). 

 

 

Abbildung 2: Alter bei Symptombeginn in Relation zur Beatmungstherapie. Signifikante Unterschiede wur-
den mittels des t-Test analysiert; ein p-Wert < 0,05 wurde als signifikant gewertet. BT = Beatmungstherapie, n = 

Anzahl der Patienten. Quelle: Spittel et al. 20212 

 

4.1.2. Überlebensvorteil durch die Beatmungsversorgung  

Das mediane Überleben betrug in der Kohorte ohne Beatmungstherapie 33,62 Monate (95 % 

KI: 31,60–35,65), in der NIBT-Kohorte 40,76 Monate (95% KI: 37.22–44.30) und in der IBT-

Kohorte 82,11 Monate (95 % Konfidenzintervall: 68.65–95.57). Gegenüber der Kohorte ohne 

Beatmungstherapie zeigten sich folgende Überlebensvorteile: 7,14 Monate in der NIBT-Ko-

horte und 48,49 Monate in der IBT-Kohorte. Die Überlebensvorteile waren signifikant 

(Abbildung 3). Die Einjahres-Überlebenswahrscheinlichkeit sah in den Kohorten wie folgend 

aus: 92,6 % ohne Beatmungstherapie (Standardfehler, SE 0,01); 97,8 % in der NIBT-Kohorte 

(SE 0,01); 97,6 % in der IBT-Kohorte, (SE 0,01). Die Dreijahres-Überlebenswahrscheinlich-

keit lag in der Kohorte ohne Beatmungstherapie bei 46,7 % (SE 0,02), in der NIBT-Kohorte 

bei 57,9 % (SE 0,03) und in der IBT-Kohorte bei 81,9 % (SE 0,03). Die Fünfjahres-Überle-

benswahrscheinlichkeit lag in der Kohorte ohne Beatmungstherapie bei 29,5 % (SE 0,02), in 
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der NIBT-Kohorte bei 34,1 % (SE 0,03) und in der IBT-Kohorte bei 59,7 % (SE 0,04). Die 

Überlebenswahrscheinlichkeit in der NIBT-Kohorte war im Vergleich zur Kohorte ohne Beat-

mungstherapie signifikant erhöht (Dreijahres-Überlebenswahrscheinlichkeit von 57,9 % 

gegenüber 46,7 %). In der IBT-Kohorte zeigte sich eine signifikant erhöhte Überlebenswahr-

scheinlichkeit, sowohl im Vergleich zur Kohorte ohne Beatmungstherapie als auch zur NIBT-

Kohorte (Dreijahres-Überlebenswahrscheinlichkeit von 81,9 %, 57,9 % und 46,7 %).  

 

 

Abbildung 3: Überlebensvorteile durch die Beatmungstherapie. Das Überleben ist vom Symptombeginn 
bis zum Tod berechnet. Signifikante Unterschiede wurden mittels des t-Test analysiert; ein p-Wert < 0,05 
wurde als signifikant gewertet. BT = Beatmungstherapie, n = Anzahl der Patienten. Quelle: Spittel et al. 20212 
 

Bereinigt um potenziell interagierende Kovariaten zeigte die Cox-Regressionsanalyse in der 

NIBT-Kohorte signifikante Hazard Ratios für ein Alter bei Erkrankungsbeginn ≤ 60 Jahre (1,82, 

95 % KI 1,21-2,74; p = 0,004) und einem BMI > 18,5 kg/m2 (2,70, 95 % KI 1,48-4,93; p = 

0,001). In der IBT-Kohorte zeigten sich signifikante Hazard Ratios bei spinalem Symptombe-

ginn (3,39, 95 % KI 1,15-9,93; p = 0,026), einem Alter bei Symptombeginn ≤ 60 Jahre (2,79, 

95 % KI 1,03-7,59; p = 0,044), der Versorgung mit einer PEG (4,89, 95 % KI 1,18-20,25; 

p = 0,029) und der Einnahme von Riluzol (3,84, 95 % KI 1,26-11,71; p = 0,018). Auch in der 

Kohorte ohne Beatmungstherapie war das Überleben signifikant verbessert für den spinalen 

Erkrankungsbeginn (1.38, 95 % KI 1.12–1.70; p = 0.002), einem Alter bei Symptombeginn ≤ 60 

Jahre (2,00, 95 % KI 1,63–2,44; p < 0,001), einem BMI > 18,5 kg/m2 (1,59, 95 % KI 1,25–2,03; 

p < 0,001) und dem nicht-Vorhandensein einer FTD (1,31, 95 % KI 1,02–1,69; p = 0,035). 
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4.2. Ergebnisse der Studie 2 (Pharmakotherapie bei der ALS) 

In der Studie 2 wurden Daten von 2392 Patienten aus insgesamt neun Studienzentren analy-

siert. Das mittlere Alter der Patienten betrug 65 Jahre (± 12 Jahre). Es wurden mehr männliche 

(58,6 %, n = 1.401) als weibliche (42 %, n = 991) Patienten in die Studie aufgenommen. Der 

ALS-Schweregrad betrug 31 von maximal 48 Punkten auf der ALS-Funktionsskala (± 11 Punk-

te). 

 

4.2.1. Häufigkeit der Verwendung von Riluzol 

In der Kohorte wurden 7562 Arzneimittelverordnungen im Zusammenhang mit ALS identifi-

ziert. Riluzol war das am häufigsten verwendete Medikament (93 % der Patienten; n = 2219). 

 

4.2.2. Häufigkeit symptomatischer Medikamente  

Patienten mit ALS wurden im Mittel mit 3,2 symptomatischen Medikamenten versorgt. Die An-

zahl der Medikamente pro Patient variierte stark: 1 Medikament (33,4 %, n = 789), 2 bis 4 

Medikamente (44,4 %, n = 1062), 5 bis 10 Medikamente (20,2 %, n = 482) und mehr als 10 

Medikamente (2,0 %, n = 48). Die symptomatischen Medikamente wurden den pharmakologi-

schen Indikationsbereichen und damit den Behandlungszielen zugeordnet (Abbildung 4). 
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Abbildung 4: Zuordnung von symptomatischen Arzneimitteln zu pharmakologischen Indikationsbe-
reichen. Anticholinergika: Ipratropiumbromid, Pirenzepin, Amitriptylin, Atropin, Scopolamin, Bornaprin und 
Glycopyrroniumbromid; Antidepressiva: Mirtazapin, Citalopram, Dextromethorphan/Chinidin, Escitalopram, 
Opipramol, Venlafaxin, Sertralin u. a.; Spasmolytika: Baclofen, THC:CBD, 4-Aminopyridin, Botulinumtoxin, 
Tizanidin, Tolperison u. a.; Benzodiazepine: Lorazepam, Diazepam, Clonazepam u. a.; nicht-Opioide Anal-
getika: Metamizol, Diclofenac, Ibuprofen, Etoricoxib u. a.; Opioide Schmerzmittel: Fentanyl, Oxycodon, Tili-
din, Tramadol, Morphin, Codein und andere; krampflösende Medikamente: Chinin; Hypnotika: Zopiclon, Zol-
pidem; Antikonvulsiva: Pregabalin, Gabapentin, Carbamazepin und Levetiracetam; prokinetische und abfüh-
rende Medikamente: Polyethylenglykol, Domperidon, Dimeticon u. a.; Parkinson-Medikamente: Levodopa, 
Rotigotin, Pramipexol, Ropinirol; Broncholytika: Acetylcystein, Tyloxapol, Carbomer, Salbutamol, Ambroxol; 
Psychopharmaka: Olanzapin, Quetiapin, Melperon; Reizblase Mmedikamente: Oxybutynin, Trospium, 
Butylscopolamin; Cholinergika: Pyridostigmin. Quelle: Meyer et al. 20203 

 

Basierend auf der Anzahl der Patienten, die ein symptomatisches Medikament zur Linderung 

ALS-bedingter Symptome erhielten, wurden (in absteigender Reihenfolge) die folgenden Top 

10 der symptomatischen Medikamente ermittelt: Ipratropiumbromid, Mirtazapin, Pirenzepin, 

Citalopram, Lorazepam, Baclofen, Metamizol, Chinin, Fentanyl und Tetrahydrocannabi-

nol:Cannabidiol (THC:CBD). Darüber hinaus zeigte sich eine steigende Anzahl verordneter 

Medikamente pro Patient in Korrelation zum fortgeschrittenen Studium der Erkrankung, klas-

sifiziert anhand der King´s Stadien (Abbildung 5, Tabelle 2).25 

 

 

Abbildung 5: Anzahl symptomatischen Medikamente pro Patient in Relation zu den King´s Stadien. 
Stadium 1=Beteiligung einer klinischen Region; Stadium 2=Beteiligung einer zweiten klinischen Region; 
Stadium 3=Beteiligung einer dritten klinischen Region; Stadium 4=Ernährungs- oder Atemversagen. Quelle: 
Meyer et al. 20203  
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Tabelle 2: Anzahl symptomatischer Medikamente pro Patient in Relation zu den King´s 

Stadien. 

King´s Stadium Stadium 1 Stadium 2 Stadium 3 Stadium 4 

Anzahl an Patienten 142 253 590 656 

Mittelwert 2,4 2,4 3,6 4,4 

Median  2,0 2,0 3,0 4,0 

Standardabweichung 1,9 1,9 2,5 3,2 

Spannweite 1-12 1-12 1-16 1-18 

 

4.3. Ergebnisse der Studie 3 (Hilfsmittelversorgung bei der ALS) 

In der Studie 3 wurden Daten von 1494 Patienten mit ALS von insgesamt 12 Studienzentren 

analysiert. Das mittlere Alter der Patienten betrug 62 Jahre (± 12 Jahre). Es wurden mehr 

männliche (59,6 %, n = 891) als weibliche (40,4 %, n =603) Patienten in die Studie einge-

schlossen. Es wurden Datensätze von 11.364 Hilfsmittelversorgungen erfasst.  

 

4.3.1. Häufigkeit der Hilfsmittelversorgungen bei der ALS 

Es gab eine große Bandbreite bei der Häufigkeit der Hilfsmittelversorgungen pro Patient: 1 bis 

4 Hilfsmittel (45,2 %, n = 676), 5 bis 8 Hilfsmittel (21,6 %, n = 323), 9 bis 12 Hilfsmittel (14,9 %, 

n = 222), 13 bis 16 Hilfsmittel (7,0 %, n = 105), 17 bis 20 Hilfsmittel (4,8 %, n = 71), 21 bis 30 

Hilfsmittel (4,7 %, n = 70) und mehr als 30 Hilfsmittel (1,8 %, n = 27). Die mittlere Anzahl von 

Hilfsmittelversorgungen pro Patient betrug 7,6 Hilfsmittel (± 7,6 Hilfsmittel). Bei 54,8 % 

(n = 818) der Patienten waren fünf oder mehr Hilfsmittel erforderlich. Bei 6,5 % (n = 97) der 

Patienten wurde die Indikation für mehr als 20 Hilfsmittel pro Patient gestellt. Die Studie zeigt, 

dass ein hoher Bedarf an Hilfsmitteln bei ALS beseht – mit Vorrang von komplexen und indivi-

dualisierten Hilfsmitteln (Tabelle 3). 

 

Tabelle 3: Initiierte Hilfsmittel bei der ALS. 

Hilfsmittelkategorie Anzahl an Patienten1 

 n % 

Hilfsmittel für das Badezimmer und Adaptionshilfen  732 49,0 

Betten, Bettgestelle und Antidekubitushilfen 713 47,7 

Orthesen, Schuhe und Einlagen (gesamt) 783 52,4 

Gehhilfen 332 22,2 

Motorbetriebene Bewegungsgeräte 381 25,5 

Rollstühle  966 64,7 

Transferhilfen, Liftsysteme und Rampen  610 40,8 

Hilfsmittel der unterstützen Kommunikation  682 45,6 

Sonstige Hilfsmittel  517 34,6 

Hilfsmittel gesamt 1494 100 
1Anzahl an Patienten mit mindestens einem Hilfsmittel der jeweiligen Hilfsmittelkategorie; aggregiert pro Patient 
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Rollstühle (64,7 %, n = 966), Orthesen (52,4 %, n = 783), therapeutische Bewegungsgeräte 

(25,5 %, n = 381) und Hilfsmittel der unterstützten Kommunikation (45,6 %, n = 682) waren 

am häufigsten indiziert. Hilfsmittel der unterstützten Kommunikation umfassen Augen- und 

Kopfsteuerungssysteme, welche paradigmatisch für Patienten in fortgeschrittenen Krankheits-

stadien sind und bei 13,1 % der Patienten (n = 195) indiziert waren. Ebenso bedeutsam in der 

ALS-Versorgung sind Elektrorollstühle, die bei 40,5 % (n = 605) der Patienten indiziert waren. 

 

4.3.2. Rate der Nicht-Versorgung indizierter Hilfsmittel bei der ALS 

Die Rate der Nicht-Versorgung aller indizierten Hilfsmittel betrug 29,8 % (n = 2699). Insgesamt 

wurden 70,2 % (n = 6374) der indizierten Hilfsmittel versorgt. Die Raten der Nicht-Versorgung 

variierten stark zwischen den einzelnen Hilfsmitteln. Die niedrigsten Raten bezogen sich auf 

die Versorgung mit Hilfsmitteln für das Badezimmer und Alltagshilfen (23,3 %, n = 352), Or-

thesen (20,9 %, n = 268) und Gehhilfen (20,4 %, n = 69). Es zeigten sich hohe Raten der 

Nicht-Versorgung bei komplexeren und kostspieligen Hilfsmitteln wie motorbetriebenen thera-

peutischen Bewegungsgeräten (46,7%, n = 163), Transferhilfen einschließlich Liftersystemen 

und Rampen (40,3%, n = 420), Hilfsmitteln der unterstützten Kommunikation (38,8 %, n = 327) 

und Rollstühlen (38,5 %, n = 573). Innerhalb der Rollstuhlversorgung wurde eine erhebliche 

Ablehnungsrate von 52,0 % (n = 281) für Elektrorollstühle gefunden, während die Ablehnung 

von manuellen Rollstühlen (25,9 %, n = 150) signifikant niedriger war (p < 0,001). 

 

4.3.3. Gründe der Nicht-Versorgung indizierter Hilfsmittel bei der ALS 

Für Elektrorollstühle, Hilfsmittel der unterstützten Kommunikation und Orthesen wurden die 

Ursachen für die Nicht-Versorgung indizierter Hilfsmittel analysiert. Die endgültige Ablehnung 

der Hilfsmittelversorgung durch den Kostenträger war in allen untersuchten Hilfsmittel-

Domänen die Hauptursache für eine Nicht-Versorgung (50,9 %, n = 1374). Weitere Gründe für 

die Nicht-Versorgung war der Verzicht des Patienten auf das Hilfsmittel (29,5 %, n = 795) und 

der Tod des Patienten vor der Versorgung des indizierten Hilfsmittels (19,6 %, n = 530).

 

4.3.4. Latenzen in der Versorgung indizierter Hilfsmittel bei der ALS 

Die Latenz im Versorgungsprozess wurde für Elektrorollstühle, Orthesen, motorbetriebene 

therapeutische Bewegungsgeräte und Hilfsmittel der unterstützten Kommunikation analysiert. 

Es zeigten sich signifikante Unterschiede in der Versorgungslatenz dieser Hilfsmittel. Während 

die mittlere Versorgungszeit von Orthesen in einer eher kurzen Zeitspanne erfolgte (65,5 Tage, 

± 72,5), war die Versorgungszeit von Elektrorollstühlen (135,7 Tage, ± 84,6), motorbetriebene 

therapeutische Bewegungsgeräte (109,9 Tage, ± 71,8) und Hilfsmittel der unterstützten Kom-

munikation (93,3 Tage, ± 62,8) deutlich verzögerter. 
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5. Diskussion 

5.1. Diskussion der Stichproben 

Die systematische Datenerfassung wurde in allen Studien durch ein bundesweites Register 

unter Einsatz einer digitalen Versorgungsmanagementplattform (AP-Plattform) erleichtert.28,29 

Die Digitalisierung der Versorgung ermöglichte sowohl longitudinale Bewertungen (Studie 1 

und Studie 3) als auch eine Querschnitts-Bewertung (Studie 2) „realer“ Versorgungsdaten von 

überdurchschnittlich großen ALS-Kohorten. Im Hinblick darauf, erlaubt die Studie 1 Einblicke 

in die Beatmungsversorgung von knapp 1200 Patienten des ALS-Zentrums der Charité – Uni-

versitätsmedizin Berlin, dass etwa 10 % der ALS-Population in Deutschland abdeckt.1 Durch 

die zusätzliche Analyse der Registerdaten der AP-Plattform konnte eine deutlich größere 

Kohorte mit vollständigen Überlebensdaten gewonnen werden. Trotz dieser Vorteile be-

schränkte sich die Studie auf ein spezialisiertes ALS-Zentrum, wodurch Versorgungsraten der 

Beatmungstherapie an anderen ALS-Zentren abweichen können. Die Studie 2 gibt Aufschluss 

über die symptomatische Pharmakotherapie von spezialisierten ALS-Zentren des bundes-

weiten Registers. Hier konnten durch das digital unterstützte Versorgungsmanagement mehr 

als 7500 Daten zu Arzneimittelverordnungen von knapp 2400 ALS-Patienten analysiert 

werden, was mehr als 20 % der ALS-Population in Deutschland entspricht.1 Gemessen an der 

Patientenzahl und der Menge der analysierten Verordnungen ermöglicht die Studie eine Be-

wertung „realer“ Versorgungsdaten zur ALS-Pharmakotherapie in der bisher größten ALS-Ko-

horte. Auch die Studie 3 beschreibt Register-gestützte „reale“ Versorgungsdaten – hier von 

mehr als 11.000 multizentrisch erhobenen Datensätzen zur Hilfsmittelversorgung – einer über-

durchschnittlich großen ALS-Kohorte von knapp 1500 Patienten (15 % der deutschen ALS-

Population).1 

 

5.2. Diskussion der Versorgungsraten 

5.2.1. Diskussion der Versorgungsraten der Beatmungstherapie (Studie 1) 

Insgesamt war der Anteil der Patienten, die eine Beatmungstherapie erhielten (28 %), niedriger 

als erwartet. Überraschenderweise war die Versorgung mit einer NIBT (mit nur 21 %) beson-

ders niedrig, obwohl diese als Therapiestandard (Leitlinie) gilt und einen Überlebensvorteil 

bietet.6,30 Es ist diskussionswürdig, ob eine schlechte Verträglichkeit der NIBT bei Patienten 

mit bulbärem Syndrom für die niedrige Versorgungsrate verantwortlich sein könnte.31-33 Die 

Ergebnisse dieser Studie tragen zu diesem Gedanken bei, da nur 11 % der Patienten mit 

bulbärem Beginn der ALS eine NIBT erhielten und ein signifikant höherer Anteil der Patienten 

mit spinalem Beginn der ALS (21 %) mit einer NIBT behandelt wurden (p < 0,001). Zusätzlich 

zu den methodischen Einschränkungen könnte der eingeschränkte Zugang zur NIBT-Versor-

gung die Ursache für die insgesamt niedrige NIBT-Nutzungsrate sein. Der Patientenzugang 

steht in engem Zusammenhang mit der Verfügbarkeit von häuslichen Pflegestrukturen, da die 
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meisten ALS-Patienten bei der Handhabung der Maske auf Pflegepersonal angewiesen sind. 

In Deutschland wird die NIBT-bezogene Pflege jedoch nicht durch das (ansonsten gut ent-

wickelte) Krankenversicherungssystem abgedeckt. Die möglichen Auswirkungen sozialer und 

finanzieller Zwänge auf die NIBT-Nutzung wurden auch im Zusammenhang mit anderen Ge-

sundheitssystemen diskutiert.7,33 Darüber hinaus kann die Abwägung von Nutzen (verlängerte 

Lebenszeit, Linderung von Symptomen) und Belastung (z. B. wahrgenommene Abhängigkeit 

von medizinischen Geräten und Pflege) der Maske eine Rolle bei der Ablehnung der NIBT 

spielen. Diesbezüglich ist das palliative Konzept der Therapiebegrenzung der NIBT (zuguns-

ten einer symptomatischen Pharmakotherapie und anderer Formen der Palliation) zu berück-

sichtigen.34 Die Gründe für die eher geringe Inanspruchnahme der NIBT und für die verschie-

denen Herausforderungen im Zusammenhang mit der NIBT sind vielfältig und bedingen sich 

gegenseitig. Diese wurden in dieser Studie jedoch nicht eruiert. Antworten auf solche Fragen 

– auf pathophysiologischer, medizinischer und psychosozialer Ebene – könnten dazu bei-

tragen, der niedrigen NIBT-Versorgungsrate entgegenzuwirken.  

Die Nutzungsrate für IBT (9,5 %) in der untersuchten Kohorte war im gleichen Bereich wie 

die in Studien aus Italien berichteten Raten von 10 % bis 11 %.11,35 Auch bei der IBT muss die 

Komplexität der vorliegenden Gründe für die relativ niedrige Nutzungsrate in Betracht gezogen 

werden. Methodische Einschränkungen, die den Auswirkungen des Bulbärsyndroms bei der 

NIBT entsprechen, gelten nicht für die IBT. Auch der Zugang der Patienten zur IBT und damit 

zur häuslichen Pflege ist kein begrenzender Faktor, da die IBT-bezogene Pflege vollständig 

durch das deutsche Gesundheitssystem abgedeckt ist. Angesichts der wenigen ver-

fahrenstechnischen Einschränkungen und der vollständigen Abdeckung der IBT müssen psy-

chosoziale Faktoren bei der Entscheidungsfindung für oder gegen die IBT im Vordergrund 

stehen. Die Abwägung von Vorteilen (erhöhtes Überleben, Symptomkontrolle) und Nachteilen 

(z. B. Verlust des Sprachvermögens nach Tracheostomie, verminderte Autonomie und Pri-

vatsphäre im Rahmen der 24-Stunden-Pflege) kann zu einer Ablehnung der IBT führen.34 

Darüber hinaus möchten Patienten, die bereits monatelang mit NIBT behandelt wurden, 

möglicherweise nicht auf IBT umsteigen, da dies mit einem Fortschreiten der Erkrankung und 

den damit verbundenen Einschränkungen verbunden ist. Die niedrige Rate der NIBT vor der 

IBT kann auch durch die niedrige NIBT-Inzidenz in erster Linie beeinflusst werden. Tatsächlich 

ist im Studienzentrum der Entscheidungsprozess für eine elektiv durchgeführte IBT in ein 

mehrstufiges Advance Care Planning (ACP)-Konzept eingebettet. Diese gemeinsame Ent-

scheidung wird in der Patientenverfügung und den zugehörigen Unterlagen dokumentiert. Der 

ACP-Prozess wurde etabliert, um die Einleitung einer IBT in einer Notfallsituation zu verhin-

dern, die – angesichts des ACP-Konzepts - selten auftritt und meist auf akute klinische Ereig-

nisse wie Aspirationspneumonie beschränkt ist. Obwohl die tatsächliche Anzahl der Patienten, 

die in einer Notfallsituation eine IBT erhielten, in dieser Studie nicht erfasst wurden, ist es 
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denkbar, dass das ACP-Konzept zu der niedrigen IBT-Versorgungsrate im Vergleich zu an-

deren Studien beigetragen haben könnte.13,36 Bemerkenswert ist, dass sich die IBT-Versor-

gungsrate im Laufe des Beobachtungszeitraums veränderte. Die Versorgungsrate mit einer 

IBT war bei Patienten, die nach 2013 verstarben (11 %), signifikant höher als bei Patienten, 

die vor 2013 verstarben (7 %; p > 0,044). Im Vergleich zu früheren Jahren wurde auch in einer 

japanischen ALS-Kohorte ein Anstieg der IBT-Initiationsraten gefunden.37 Verbesserte Teilha-

be und die damit verbundene Steigerung der Lebensqualität könnte einer der Gründe sein, 

warum sich ALS-Patienten heutzutage eher für eine IBT entscheiden. Durch die zunehmende 

Bereitstellung (und Akzeptanz) von fortschrittlichen Kommunikationssystemen und anderen 

unterstützenden Technologien für Patienten und die Verbreitung der digitalen Kommunikation 

im gesellschaftlichen Mainstream haben Patienten mit ALS bessere und zahlreichere Möglich-

keiten, am Leben teilzunehmen.38 Diese Annahme kann zudem durch das Ergebnis unterstützt 

werden, dass Patienten mit Beatmungstherapie signifikant jüngeren Alters waren als Patienten 

ohne Beatmungstherapie (Abbildung 2).  

 

5.2.2. Diskussion der Versorgungsraten der Pharmakotherapie (Studie 2) 

In der Studie 2 wurden 99 verschiedene Medikamente, die zur symptomatischen Behandlung 

bei ALS eingesetzt werden, identifiziert. Diese Zahl lässt den Schluss zu, dass die symptoma-

tische Pharmakotherapie sehr vielfältig und variabel ist, eine vermutlich unterschätzte Tat-

sache. Die Rangliste der Medikamente zeigte auffällige Unterschiede in der Häufigkeit der 

Anwendung, die von häufig verwendeten bis zu selten angewandten Wirkstoffen reichte. Die 

ranghöchsten Medikamente umfassten Wirkstoffe zur Behandlung von exzessivem Speichel-

fluss, Depression und/oder emotionaler Labilität, Spastik, Angst, mäßigen und starken 

Schmerzen oder Dyspnoe sowie Faszikulationen. Durch die Zuordnung von symptomatischen 

Medikamenten zu pharmakologischen Behandlungsdomainen wird noch deutlicher, wie diese 

Medikamente rangieren (Abbildung 4). Trotz der methodischen Vorteile dieser Studie wurde 

die Verallgemeinerbarkeit durch das unterschiedliche Ausmaß, in dem das plattformbasierte 

Medikamentenmanagement eingesetzt wurde, eingeschränkt. Darüber hinaus handelte es 

sich bei allen teilnehmenden Studienzentren um spezialisierte ALS-Zentren mit einer begrenz-

ten Abdeckung von 15 bis 20 % aller Patienten mit ALS in Deutschland. So ist es denkbar, 

dass die komplexere symptomatische Medikamentenversorgung und der Einsatz von Riluzol 

überrepräsentiert sind. Auch könnten Patienten im fortgeschrittenen Krankheitsstadium un-

terrepräsentiert sein, da nur wenige Palliativteams die Plattform tatsächlich genutzt haben.  

Die hohe Anzahl an Medikamenten pro Patient (durchschnittlich 3,2 Medikamente) unter-

streicht die Relevanz der symptomatischen Pharmakotherapie. Ein Fünftel der Patienten er-

hielt mehr als vier symptomatische Medikamente. Die tatsächliche Verordnungshäufigkeit 

könnte sogar noch höher sein, da einige symptomatische Medikamente wahrscheinlich außer-



Zusammenfassung der Publikationspromotion 

5. Diskussion 

 

22 

halb der Plattform verordnet wurden. Auffallend ist, dass die Anzahl der versorgten Medika-

mente pro Patient stark schwankte (1 Medikament bis 18 Medikamente pro Patient). Diese 

Variabilität könnte auf die verschiedenen Stadien der ALS zurückzuführen sein, die in dieser 

Kohorte erfasst wurden. Tatsächlich trägt das Ergebnis einer steigenden Anzahl von Medika-

menten pro Patient in den fortgeschrittenen Stadien der ALS (King`s Stadien) zu dieser An-

nahme bei (Abbildung 4, Tabelle 1). Weitere Untersuchungen sind von Interesse, um Domai-

nen von symptomatischen Medikamenten (und einzelne Medikamente) mit Krankheitsstadien 

(oder mit spezifischen Symptomen) zu korrelieren.  

 

5.2.3. Diskussion der Versorgungsraten der Hilfsmittelversorgung (Studie 3) 

Die dominierenden Hilfsmittel bei der ALS sind Rollstühle, Hilfsmittel der unterstützten Kom-

munikation, Orthesen, Hilfsmittel für den Transfer und Liftersysteme sowie motorbetriebene 

Bewegungstrainer. Diese Geräte sind komplex und hochgradig personalisiert. Paradigmati-

scherweise gehören augen- und kopfgesteuerte Kommunikationssysteme zu den anspruchs-

vollsten Hilfsmitteln und wurden bei 13 % der Patienten gefunden – eine erhebliche Untergrup-

pe von Patienten mit ALS, die bisher nicht quantifiziert wurde.39,40 Im Durchschnitt benötigen 

Patienten mit ALS acht Hilfsmittel (± 7,6). Die hohe Anzahl der angeforderten Hilfsmittel pro 

Patient unterstreicht die Relevanz von Hilfsmittel bezogenen Behandlungsoptionen – als eine 

Schlüsselkomponente von „Managed Care“ bei der ALS. Eine Untergruppe von 25 % der Pa-

tienten benötigte sogar mehr als 10 Hilfsmittel. Die Variabilität in der Anzahl der benötigten 

Hilfsmittel kann sich auf das klinische Spektrum und die verschiedenen Stadien der ALS be-

ziehen, die in dieser Kohorte abgedeckt wurden. Darüber hinaus müssen unterschiedliche Pri-

oritäten der ALS-Zentren bezüglich der Hilfsmittelversorgung diskutiert werden. Zudem ist es 

wahrscheinlich, dass einige Hilfsmittel außerhalb der Ambulanzpartner Versorgungsplattform 

versorgt wurden, was eine Unterschätzung der tatsächlichen Häufigkeit von Hilfsmittel darstel-

len kann.  

Eine alarmierende Rate nicht-versorgter Hilfsmittel wurde bei jenen Hilfsmitteln festgestellt, 

die für die Autonomie und Lebensqualität der Patienten von besonderer Bedeutung sind, da-

runter Rollstühle oder Hilfsmittel der unterstützten Kommunikation.17-19,41 Die Ablehnung durch 

die Krankenkassen war der Hauptgrund für die Nicht-Versorgung von Hilfsmittel. Preisintensi-

ve Hilfsmittel (Elektrorollstühle, Treppenlifte, Geräte der unterstützten Kommunikation und mo-

torbetriebene Bewegungstrainer) wurden häufiger abgelehnt als weniger preisintensive Hilfs-

mittel (manuelle Rollstühle, Gehhilfen, Hilfsmittel für das Badezimmer und Adaptionshilfen). 

Finanzielle Überlegungen der Krankenkassen in Bezug auf die Hilfsmittelversorgung könnten 

hier leitend sein. Allerdings sind die internen Entscheidungskriterien der Kostenträger für die 

Genehmigung oder Ablehnung von Hilfsmittelanträgen nicht transparent. Erschwerend kommt 

hinzu, dass die ALS-Behandlungsrichtlinien derzeit keine genauen Indikationskriterien für 
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Hilfsmittel vorgeben.6,42 Daher sind Konsenskriterien für ALS-spezifische Hilfsmittel dringend 

erforderlich. Eine zweite Ursache für die Nicht-Versorgung von Hilfsmitteln sind patienten-

bezogene Faktoren. Die Interpretation dieser Annahme ist allerdings eingeschränkt, da viele 

dieser Faktoren (z. B. Krankheitsschwere, Progressionsrate, Bildungsstatus, neuropsycholo-

gische Defizite) in der Studie nicht systematisch erfasst wurden. Außerdem müssen verschie-

dene noch unerforschte Faktoren von Möglichkeiten berücksichtigt werden (z. B. Platz- und 

Transportbeschränkungen für Elektrorollstühle wie fehlende Treppenlifte). Bei komplexeren 

Hilfsmitteln, wie beispielsweise bei Geräten der unterstützten Kommunikation, muss die ein-

geschränkte Akzeptanz diskutiert werden. Eine fehlende Vorstellungskraft des Patienten, wie 

er das Hilfsmittel nutzen könnte – vor allem in der frühen Phase der Entscheidungsfindung – 

könnte Grund für eine Ablehnung durch den Patienten selbst sein. Die Überweisung an hoch-

spezialisierte Hilfsmittelversorger sowie das persönliche Erproben und Anpassen von Hilfsmit-

teln in der Häuslichkeit des Patienten sind von großer Bedeutung, um die Ablehnung durch 

den Patienten bei der Hilfsmittelversorgung zu reduzieren.43,44 Ein dritter Grund für die Nicht-

Versorgung der Hilfsmittel war der Tod des Patienten vor der Versorgung des Hilfsmittels. In 

diesem Zusammenhang sind verschiedene Ursachen zu berücksichtigen (z. B. im Krankheits-

verlauf eine zu spät gestellte Indikation für das Hilfsmittel, Latenzen im Versorgungsprozess). 

Um diesen Konstellationen zu begegnen, ist ein rechtzeitiger und effektiver Versorgungspro-

zess des Hilfsmittels erforderlich. Latenzen in der Lieferung von Hilfsmitteln wurde als eine 

grundsätzliche Herausforderung bei der Hilfsmittelversorgung festgestellt. Erhebliche zeitliche 

Verzögerungen in der Versorgung wurden bei ausgewählten Hilfsmitteln wie Elektrorollstühlen, 

Geräte der unterstützten Kommunikation und motorbetriebenen Bewegungstrainern festge-

stellt. Interessanterweise wurde die Versorgung mit weniger kostspieligen Orthesen innerhalb 

deutlich kürzerer Zeiträume realisiert. Ähnlich wie bei der Diskussion über die Nicht-Versor-

gungsraten von Hilfsmitteln könnten finanzielle Überlegungen der Kostenträger zur Verzöge-

rungen der Versorgung von preisintensiven Hilfsmitteln beitragen. Angesichts der zu erwar-

tenden Latenzen in der Versorgung ist eine frühzeitige Indikationsstellung für die bei der ALS 

relevantesten Hilfsmitteln ratsam.  

 

5.3. Diskussion der Implikationen für Überlebenszeit, Symptomkontrolle und Teilhabe 

5.3.1. Implikationen der Beatmungstherapie für die Überlebenszeit 

Die Überlebenszeit nach Symptombeginn betrug bei Patienten ohne Beatmungsversorgung 

nur 34 Monate. In der NIBT-Kohorte war die Überlebensprognose verbessert (41 Monate) – 

allerdings nicht signifikant. Diese überraschende Beobachtung könnte auf die Unterschiede in 

den klinischen Merkmalen zwischen der Kohorte ohne Beatmungstherapie und der Interven-

tionsgruppe zurückzuführen sein. Patienten mit einer langsameren Progressionsrate und einer 

besseren Prognose in ihrem natürlichen Krankheitsverlauf könnten einen Selektionsbias für 
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die Kohorte ohne Beatmungstherapie darstellen. Diese Hypothese wird durch den Kaplan-

Meier-Test unterstützt, der zeigt, dass es eine Untergruppe von Patienten ohne Beatmungs-

therapie mit einem Langzeitüberleben gibt. Wie erwartet, verlängerte die IBT das Überleben 

signifikant (82 Monate). Die Ergebnisse der vorliegenden Studie tragen dazu bei, dass die 

NIBT in Kombination mit anschließender IBT die längste Überlebenszeit (103,5 Monate) bot. 

Allerdings war die interindividuelle Variabilität des Überlebens bei der IBT, mit einer Spanne 

von 69 bis 96 Monaten bei einem 95 %-Konfidenzintervall, bemerkenswert. Diese Variabilität 

in der Prognose unterstreicht die Komplexität des Überlebens in einem multivariaten Umfeld 

von klinischen (z. B. Alter, Ophthalmoplegie), psychosozialen (z. B. individuelle Ressourcen, 

Verfügbarkeit von Hilfsmitteln) und kulturellen Determinanten (z. B. ethische Fragen des Ab-

setzens). 

 

5.3.2. Implikationen der Pharmakotherapie für die Symptomkontrolle  

Die Daten zu symptomatischen Medikamenten, wie sie von ALS-Spezialisten verordnet wer-

den, sollen einen breiten Maßstab für das ALS-Medikamentenmanagement liefern. Sie können 

Neurologen und anderen Ärzten eine Hilfestellung bei der symptomatischen Behandlung bie-

ten, die sehr individuell ist und sich zudem weiterentwickelt, wenn neue Medikamente auf den 

Markt kommen. Dieses Ziel dieser Analyse entspricht der Zielsetzung anderer Studien, in 

denen beschrieben wurde, wie erfahrene Ärzte einen Patienten mit behandlungsresistenten 

Symptomen managen.14,45 

 

5.3.3. Implikationen der Hilfsmittelversorgung für die Teilhabe 

Die Ergebnisse der Studie 3 weisen auf eine große Herausforderung in der ALS-Versorgung 

hin und decken sich mit früheren Berichten über Barrieren in der Hilfsmittelversorgung.21,46,47 

Weitere Studien sind erforderlich, um die noch bislang unerforschten Auswirkungen auf die 

Lebensqualität, die Patientenautonomie und die Teilhabe am gesellschaftlichen Leben zu un-

tersuchen, die sich aus einer fehlenden Hilfsmittelversorgung ergeben. Für eine adäquate 

Versorgung komplexer Hilfsmittel und einer damit verbundenen verbesserten Möglichkeit am 

gesellschaftlichen Leben teilzunehmen ist eine Beratung, Prüfung und Anpassung des jewei-

ligen Hilfsmittels vor Ort zwingend erforderlich.40,48 Daten zu den relevantesten und häufigsten 

Hilfsmitteln – wie sie diese Studie liefert – werden Neurologen und andere Berufsgruppen in-

nerhalb multidisziplinärer ALS-Versorgungsteams in ihrer Rolle als Berater für die Initiierung 

von Hilfsmittelversorgungen unterstützen. Angesichts der gezeigten Häufigkeit und Komplexi-

tät von Hilfsmitteln ist eine fortlaufende Qualifizierung zu Hilfsmitteln für alle Berufsgruppen, 

die mit der Versorgung von Patienten mit ALS befasst sind, wünschenswert. Schulungen zu 

Hilfsmitteln in Verbindung mit einer engen Zusammenarbeit von Neurologen, Physiotherapeu-

ten, Logopäden und Ergotherapeuten, Ernährungsberatern, Sozialarbeitern, Case Managern 
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und Leistungserbringern könnten bestehende Einschränkungen im Gesundheitssystem mini-

mieren, auf die Patienten mit ALS bei einer adäquaten und gesicherten Hilfsmittelversorgung 

und einer damit verbundenen verbesserten Teilhabeoption stoßen.  

 

5.4. Zusammenfassende Diskussion der Studien und Ausblick 

In den vorliegenden Studien wurden eine hohe Häufigkeit und Intensität der Nutzung der Be-

atmungs- und Hilfsmittelversorgung sowie der Pharmakotherapie bei der ALS dargestellt. Die 

Versorgungsrealität der Beatmungstherapie wurde durch die Studie 1 erstmalig für Deutsch-

land systematisch beschrieben. Die Ergebnisse der Studie 2 und der Studie 3 präsentieren 

auch im internationalen Maßstab eine erstmalige umfängliche Beschreibung der Versorgungs-

realität der Pharmakotherapie und der Hilfsmittelversorgung bei der ALS. Die drei zusammen-

gefassten Studien belegen, dass die Beatmungs- und Pharmakotherapie sowie die Versor-

gung mit Hilfsmitteln grundlegende, häufige und kontinuierliche Behandlungsformen der ALS 

darstellen. 

Bei den unterschiedlichen Versorgungsoptionen der ALS, insbesondere der Beatmungs-

therapie, sind komplexe Zusammenhänge zu diskutieren. So wurde in der systematischen 

Analyse der Beatmungsversorgung eine überraschend geringe Nutzungsrate der NIBT identi-

fiziert (21 %), obwohl diese Behandlungsoption die leitliniengerechte Versorgungsoptionen 

und den formalen Behandlungsstandard darstellt. Die IBT wurde überwiegend ohne vorherige 

NIBT bei Patienten mit bulbärem Syndrom begonnen (7 %) und in geringerem Maße als Be-

handlungseskalation, wenn die NIBT methodisch ausgeschöpft war. Die NIBT bot einen signi-

fikanten Überlebensvorteil (7 Monate). Wie erwartet, brachte die IBT einen weiteren Überle-

bensvorteil, obwohl die Überlebensprognose sehr variabel war. Einer der Gründe für die Vari-

abilität der Überlebensprognose bestand in der unterschiedlichen Inanspruchnahme lebens-

verlängernder Maßnahmen, so auch der IBT. Bei Entscheidungen für oder gegen lebensver-

längernde Maßnahmen – wie gegen oder für die Therapiebegrenzung von NIBT/IBT – spielen 

die symptomatische und palliative Pharmakotherapie (Studie 2) und die Hilfsmittelversorgung 

(Studie 3) eine zentrale Rolle. Ein Zusammenhang zwischen der Häufigkeit der Inanspruch-

nahme einer Beatmungstherapie (Studie 1) und der Hilfsmittelversorgung (Studie 3) ist para-

digmatisch und für Mobilitäts- und Kommunikationshilfsmittel zu diskutieren. Durch die zuneh-

mende Anwendung dieser Hilfsmittel erhalten ALS-Patienten zahlreiche Möglichkeiten am ge-

sellschaftlichen Leben teilzunehmen. Dabei ist ein Einfluss der verbesserten Teilhabeoptionen 

durch eine optimale Hilfsmittelversorgung (Studie 3) auf die Entscheidungsfindung für eine 

NIBT/IBT (Studie 1) anzunehmen. Zudem kann ein Zusammenhang zwischen der Entschei-

dung gegen lebensverlängernde Maßnahmen der Beatmungstherapie (Studie 1) und der 

hohen Nutzungsrate palliativer Medikamente (Studie 2) diskutiert werden. So konnte die Stu-

die 2 zeigen, dass eine große Bandbreite an Medikamenten und eine beachtliche Zahl von 99 
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unterschiedlichen pharmazeutischen Substanzen zur symptomatischen Behandlung und 

Palliation eingesetzt werden können. Insgesamt unterstützen die Ergebnisse der Studien die 

Annahme, dass komplexe Zusammenhänge zwischen den verschiedenen Versorgungsfor-

men bei der ALS bestehen und die Entscheidungsfindung zur Nutzung lebensverlängernder 

Maßnahmen und das Überleben beeinflussen. Die bisherigen Studien sind deskriptiv, so dass 

zur Klärung kausaler Zusammenhänge weitere Forschungsfragen zu bearbeiten sind.  

Die drei dargestellten Studien leisten einen Beitrag, um die medizinischen Indikationskrite-

rien für die Beatmungstherapie, Pharmakotherapie und Hilfsmittelversorgung bei der ALS 

weiterzuentwickeln und innovative Versorgungsoptionen in nationale und europäische ALS-

Behandlungsrichtlinien aufzunehmen. Die publizierten Studienergebnisse tragen dazu bei, die 

Behandlungsoptionen der Lebenszeitverlängerung (Beatmungstherapie, Studie 1), verbesser-

ten Symptomkontrolle (Pharmakotherapie, Studie 2) und sozialmedizinischen Teilhabe (Hilfs-

mittelversorgung, Studie 3) weiterzuentwickeln und zu optimieren.  
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Mein Lebenslauf wird aus datenschutzrechtlichen Gründen in der elektronischen Version 

meiner Arbeit nicht veröffentlicht.4 
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