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Becoming Confident in Promoting ACP Discussion 
by Health and Social Care Professionals: the local 
experience of palliative care model for patients 
with Motor Neuron Disease and their caregivers
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Early PC integration

 運動神經元漸進性退化
 造成全身肌肉萎縮及無力的疾病

 肌萎縮性脊髓側索硬化症(ALS)是成人最常見的運動神經
元疾病

 「漸凍人」
 因病患脊髓、腦幹或大腦運動皮質區之運動神經元漸進
性的退化

 引起全身肌肉萎縮和無力，而導致疾病末期的全身癱瘓、
呼吸衰竭和死亡。

運動神經元疾病
Motor Neuron Disease‐MND
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漸凍人

What do they have in common?
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 非侵入性呼吸(non‐invasive ventilation)

(I) Respiratory failure

(2)Loss of motor function

復康治療。利用物理治療和職
業治療，及多種輔助儀器來改
善病人的活動能力。

家居探訪。護士透過家訪，為病人舒緩徵狀
和疼痛，並提供心理支持，指導及協助家人
照顧病人。
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 經皮內視鏡胃造口術(percutaneous endoscopic 
gastrostomy)

(3)Malnutrition & swallowing 
problem

 Nasogastric Tube 

(3)MALNUTRITION & SWALLOWING 
PROBLEM
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Respiratory Failure
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 0% in UK

 1‐14% in USA

 3% in Germany

 2‐5% in France

 11% in Northern Italy

 27‐45% in Japan

 (End of life management in patients with ALS, Lancet 
Neurology Apr 2015)

Invasive ventilation via tracheostomy

Nutritional problem in MND
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 Malnutrition is a significant problem in MND.

 A significant & independent prognostic factor for 
survival time in ALS/MND.

 BMI<20 is a independent predictor of life expectancy, 
relative risk of death is 7.7‐fold over non‐
malnourished counterparts.

Nutritional problem in MND

 There is no study on the timing of PEG
 If PEG placement is delayed until pt can 
absolutely not able to take orally, patient may be  
nutritionally depleted.

 Better survival in pt who received a PEG at a 
higher BMI.

 Delaying PEG may result in additional risk due to 
further decline in pulmonary status.

 A diminished FVC is a key prognostic indicator of 
worsening ALS/MND. 

Timing of PEG
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 There is little evidence to support any specific 
approach

 A case series (Gregory et al 2002) of 33 pt with 
FVC<50%, PEG placement using NIPPV with nasal 
mask for ventilatory support.

 RIG is a possible alternative, fluoroscopy guided 
without use of sedation. A retrospective study 
comparing pt with FVC<50% showed more 
favorable outcome with RIG than PEG(Chio et al 
2004). Problem: RIG has smaller caliber, greater 
chance of obstruction.

Method of enteral tube feeding

 NGT

 PEG

 RIG (radiologically inserted gastrostomy)
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PEG vs RIG

 PEG

 Procedure time ~30 min

 Endoscopy guided

 Increased risk with 
pulmonary decline FVC 
<50%

 RIG

 Procedure time ~ 60mn

 Fluoroscopy guided

 More favorable for 
declined pulmomary
status

 PEG is associated with improved nutrition and should 
be inserted early. The operation is hazardous in 
patients with VC <50%: RIG may be a better alternative. 

 Non‐invasive positive pressure ventilation improves 
survival and quality of life.

 Maintaining the patient's ability to communicate is 
essential. 
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 During the course of the disease, every effort should 
be made to maintain patient autonomy. 

 Advance directives for palliative end of life care are 
important and should be discussed early with the 
patient and relatives. 

 PEG placement is not for everyone

 The decision not to have PEG should be respected

 Patient my be too late in the disease course for 
PEG when the resp function declined

 While patient waiting for the procedure or during 
the procedure, a more upright posture is better –
patient is not comfortable lying flat due to 
excessive secretions in the oropharynx.
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Advance Care Planning 

 Advanced Care Planning

 Feeding (Oral / Ryle’s Tube / PEG)

 Ventilator use in Respiratory failure (O2 
supplement / NIPPV / intubation+/‐
tracheostomy)

 DNACPR

 Management of Other reversible factors 
(e.g. anticoagulation in DVT, antibiotics 
use in infections)

 若生命即將走到盡頭，盡力搶救是否是病者心中的
選擇呢？除了搶救，是否已經再無選擇呢？

 在最後一段人生旅程，好的生活質素遠比靠高科技
維持生命更為重要。

 有些末期病者表達他們希望一切順其自然，讓生命
自然及有尊嚴地結束。

預設照顧計劃 (Advance Care 
Planning‐ACP)
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+ 必須有兩名見證人見證，簽署

+ 其中一名見證人必須是醫生

+ 兩名見證人均不是遺產受益人

+ 「預設醫療指示」是在病人喪失自決能力時才生效

+ 在啟動任何「預設醫療指示」前最少有兩名醫生確認和核證

+ 醫生會根據及尊重有效的「預設醫療指示」來提供治療

「預設醫療指示」
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Journal Sharing
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Riluzole (1995) Edaravone (2017) Relyvrio (2022)

Route 
and 
Dosage

Oral; 50mg BD IV or oral 60mg/day for 10 days 
(14 days for 1st cycle) + 14 days 
drug free period

Oral; 1 sachet (3g sodium 
phenylbutyrate + 1g taurursodiol) 
daily for 3 weeks then twice daily

Cost HKD68.2/tab 
(~HKD4092/month)

1st cycle (28‐day): USD712.24
Subsequent cycles: USD508.74

USD158000/year

Evidenc
e

Cochrane review (2013) 
• Based on 4 RCTs (1994‐

2002)
• 974 Riluzole treated 

patients + 503 placebo 
treated patients

• Reduced risks of mortality 
or tracheostomy at 12 
months (HR=0.83, p=0.046) 

• Increase in median survival 
by 3 months (11.8 months vs 
14.8 months)

• Increased probability of 1‐
year survival by 9% (49% vs 
58%)

• Slower rate of decline on 
both bulbar and limb 
functions 

Edaravone (MCl‐186) ALS 19 
Study Group [Lancet 2017]
• 12‐week observation period 

→ if decrease in ALSFRS‐R = 
1‐4 → randomization → 24‐
week double‐blind period

• Edaravone group (n=68) vs 
placebo group (n= 66) 

• Excluded if ALSFRS‐R 
dyspnea, orthopnea or 
respiratory insufficiency 
score ≤3 before 
randomization 

• Slower decline in ALSFRS‐R 
with a mean score difference 
of 2.49 (‐5.01 vs ‐7.5, 
p=0.0013)

CENTAUR (89 Tx group vs 48 
placebo) [NEJM 2020]: slower 
decline in ALSFRS‐R over 24‐week 
(p=0.03)

CENTAUR open‐label extension 
phase
(Tx up to 30 months; longest post‐
randomization FU = 35 months)
• Reduced death risks (HR=0.56, 

p=0.023) with 6.5 months longer 
median survival (18.5 months vs 
25 months) [Muscle and Nerve 
2021]

• Longer tracheostomy / 
ventilation‐free survival 
(HR=0.53, p=0.003) and delayed 
first hospitalization (HR=0.56, 
p=0.03) [BMJ 2022]

S/E Nausea, asthenia, elevated ALT Abdominal discomfort, eczema GI upset
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 In‐patient care

Role of PC team

Mobilize Community Support
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What are they? Where are they?

Let’s work together for 
MND patients, thank you!


