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OBIETTIVI GENERALI  DEL CORSO  : 
Formare il Medico di Medicina Generale alla assistenza domiciliare dei pazienti con SLA, inserendo la sua azione nella rete delle cure domiciliari dedicate a questo tipo di pazienti.
OBIETTIVI SPECIFICI E SCOPI:

Fornire ai Discenti:

· gli elementi teorici fondamentali  per rendere il più precoce possibile la diagnosi di  SLA

· i presupposti pratici per affrontare in modo efficiente ed efficace il problema del paziente fornendogli il supporto più adatto durante la cronicità della malattia e  i momenti di acuzie.

· gli elementi indispensabili  alla conoscenza e all’uso dei supporti al mantenimento dei parametri vitali presenti al domicilio del paziente, compreso il saper intervenire in caso di malfunzionamento

· gli elementi per saper interagire con la rete delle cure palliative

· gli elementi pratici fondamentali per essere di supporto ai familiari

INTRODUZIONE

La SLA è una malattia neurologica rara che richiede una gestione multidisciplinare perché interessa una serie di funzioni e determina dei sintomi che appartengono a branche diverse della medicina.

Per questo è una malattia complessa da un punto di vista clinico e assistenziale , poiché richiede interventi e competenze  multidisciplinari e si può affrontare efficacemente solo attraverso  la realizzazione della continuità assistenziale tra strutture sanitarie di secondo livello e territorio di riferimento. 

E’ indispensabile infatti, per concepire una gestione corretta di questa patologia, partire da una visione “olistica” dimensionata alle realtà e alle potenzialità del territorio.  Risulterà allora chiaro che, allo stato attuale, uno dei principali ostacoli alla assistenza territoriale del paziente con SLA non è tanto il limite imposto dalle conoscenza clinico-scientifiche, quanto la mancanza di adeguati “percorsi assistenziali” capaci di unificare e coordinare la pluralità di interventi, socio-sanitari-assistenziali di cui questi pazienti necessitano.
I servizi forniti a domicilio sono indispensabili per dare la possibilità al malato di essere curato nel proprio ambiente, circondato dall’amore  e  dall’affetto  dei  propri  cari, preservando così quella parte di normalità e familiarità, indispensabile per costruire una nuova serenità – facendo tra l’altro risparmiare al servizio sanitario una buona parte di fondi. 

Ma questo comporta necessariamente che  il Medico di Medicina Generale sappia inserirsi in maniera organica nella rete di assistenza a questi pazienti, avendo una cognizione il più possibile corretta di ciò che è nelle sue capacità e di ciò che invece deve affidare ai centri di secondo livello di riferimento. 

Non bisogna poi trascurare il fatto che la aumentata sopravvivenza di questi pazienti,  ha stimolato in questi anni  notevoli  avanzamenti nell’ utilizzo di svariati  dispositivi  biomedicali ed ausili tecnologici, che si trovano ora a casa del paziente. L’uso e la manutenzione di questi dispositivi  richiedendo molteplici ed eterogenee conoscenze e attività, “straordinarie” che coinvolgono i familiari e ancora di più il personale sanitario che ruota attorno alla assistenza domiciliare.

Tali conoscenze e abilità,  devono diventare patrimonio abituale anche del Medico di MG, sia nella gestione della quotidianità che  nei  momenti in cui diventa indispensabile saper fronteggiare le criticità dell’acuzie. 
Epidemiologia

La SLA è una patologia nella maggior parte dei casi sporadica. La sua incidenza  tende ad essere uniforme in tutti i Paesi occidentali e si attesta attorno a 2-2,5 casi per 100.000 individui/anno (il rapporto maschi/femmine è 1.2/1, con maggiore predominanza maschile nei casi ad insorgenza giovanile).

Il tasso di prevalenza nei Paesi occidentali invece è molto variabile spaziando tra i 2,7 e gli 8 casi per 100.000 individui (in media 5,2 per 100.000). 
La variabilità dei tassi registrati può essere interpretata come conseguenza sia delle dimensioni della popolazione di  riferimento, spesso di piccola entità, sia della diversità dei criteri  e metodi diagnostici di accertamento della patologia, che possono determinare quel margine di errore  sufficiente al sovradimensionamento o al sottodimensionamento dei pazienti con SLA

Non è del tutto chiaro se l’incidenza della SLA abbia registrato un aumento nel corso del tempo: gli studi più ampi population-based non mostrano alcun cambiamento a livello di incidenza nel corso del tempo. Uno studio prospettico condotto a Rochester (Minnesota, USA) ha dimostrato che l'incidenza della SLA è rimasta costantemente pari a 1,7 casi per 100.000 individui/anno dal 1925 al 1998 ; in Europa i due studi più grossi presenti in letteratura condotti rispettivamente in Scozia e in Irlanda non hanno mostrato alcun aumento durante i periodi esaminati :1989-1998 e 1995- 2004.
L'età media di insorgenza della SLA sporadica varia tra i 55-65 anni, con una picco di frequenza di esordio attorno ai 64 anni e una diminuzione netta attorno ai 70 anni .  L’esordio prima dei 30 anni avviene solo nel 5% dei casi, anche se sembra che il riconoscimento di casi sporadici ad esordio giovanile sia in aumento. 
 Si parla di esordio giovanile  quando l'età di insorgenza è inferiore a 25 anni. Questo tipo di esordio precoce è tipico della SLA familiare: è in atto per lo più un modello di trasmissione autosomica recessiva , in un numero minore di casi si tratta invece di eredità dominante legata al cromosoma 9q34 (ALS4, senataxin). Le anomalie geniche presenti nei casi con ereditarietà recessiva sono state mappate nelle regioni cromosomiche 2q33 (ALS2, alsin) e 15q12-21.

Da un punto di vista di genere, nei primi studi epidemiologici condotti, la popolazione maschile risultava più colpita, secondo un rapporto Maschi:Femmine pari a circa 1,5:1; dati più recenti, tuttavia, mostrano come questa disomogeneità tenda a ridursi verso la parità. 
Nelle donne e nelle fasce di età più anziane è più comune un esordio bulbare: il 43% dei pazienti ha un’età superiore ai 70 anni contro il 15% dei pazienti che ha un’età inferiore ai 30.
Particolarità epidemiologiche:

1. In alcune zone del Pacifico occidentale ( in popolazioni particolari come i Chamorro dell’isola di Guam e dell'isola Marianne, la penisola di Kii di Honshu Island, e gli Auyu e la gente Jakai del sud-ovest della Nuova Guinea) è stata registrata una prevalenza della SLA 50-100 volte più alta che nel resto del mondo e la manifestazione della SLA è associata con il parkinsonismo e la demenza, la causa di questo fenomeno è tuttora sconosciuta. Studi recenti hanno mostrato comunque in queste zone una diminuzione dell'incidenza negli ultimi 40 anni. 

2. Sebbene resti sconosciuto il motivo di questa particolarità, è stata rilevata una elevata incidenza della patologia in alcune professioni. Ad esempio, dal 2004 al 2008 il procuratore torinese Raffaele Guariniello ha accertato che nel mondo del calcio si sono verificati 43 casi di SLA su 30.000 calciatori presi in esame. Questo equivale ad un'incidenza di 143/100.000: un dato che è comunque quasi 24 volte superiore al dato riscontrabile nella popolazione sana.

Nel 2003 due differenti studi (Haley; Horner) segnalarono un aumento doppio rispetto ala popolazione generale della incidenza di SLA nei veterani della guerra del Golfo. Gli autori ipotizzavano il ruolo di fattori ambientali specifici, ma studi successivi hanno ipotizzato la presenza di una relazione tra il servizio militare in sé e la mortalità per SLA, visto che uno studio condotto su una coorte più grande ha dimostrato un aumento della mortalità in tutti i settori militari, indipendentemente dal numero di anni di servizio. 
Nosografia
La Sclerosi Laterale Amiotrofica (SLA) è una patologia neurologica   descritta per la prima volta nel  1860 dal neurologo francese Charcot. Attualmente però sotto questo termine sono radunate un insieme di sindromi neurodegenerative, anche diverse da quella propriamente detta Malattia di Charcot, che hanno in comune la progressiva degenerazione dei motoneuroni.

Vengono colpiti dal processo degenerativo sia il primo motoneurone (centrale, superiore o corticale (UMN, Upper Motor Neuron) che trasporta il segnale nervoso attraverso l’assone sino al midollo spinale, sia il secondo motoneurone periferico spinale (LMN,  Lower Motor Neuron), che trasportano il segnale dal midollo spinale alla muscolatura.
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           Fig. 1 : Neuroni motori selettivamente colpiti dalla SLA  (Da Rowlandand e Shneider, NEJM, 2001)

In letteratura sono descritti diversi fenotipi di SLA: 

a) si parla anche di Sclerosi Laterale Primaria se viene danneggiato solo il motoneurone corticale
b) si parla di Paralisi Bulbare Progressiva (come nella sindrome di Vulpian-Bernhardt) quando è coinvolto il motoneurone bulbare. 
c) si parla di SLA-sistemica, (per esempio quando è associata una degenerazione cognitiva patologica è stato proposto l’uso di SLA-demenza) quando vengono coinvolti anche altri sistemi funzionali.
Ma in realtà oggi si tende ad ricondurre tutte le possibili varianti segnalate in letteratura ad un unico soggetto nosologico, al punto che per la maggior parte degli autori anglosassoni è in uso il termine di MND (Motor Neuron Disease) che sostituisce completamente il nostro termine SLA.

Eziopatogenesi
La causa della SLA  è tuttora sconosciuta. Gli unici fattori di rischio ad oggi identificati sono genetici, mentre non è stata dimostrata alcuna associazione coerente tra un singolo fattore ambientale e l’incidenza della SLA sporadica. 

La maggior parte degli autori propende verso una ipotesi multifattoriale, data da complesse interazioni genetico-ambientali responsabili della degenerazione del motoneurone.

FATTORI GENETICI

L’ipotesi di una genetica prende consistenza nel 1993, quando si scopre nel cromosoma  21 di alcuni individui con SLA  familiare la presenza di alcune mutazioni nel gene (noto anche come SOD1) che produce la superossido dismutasi,  un enzima con funzione antiossidante Cu/Zn. 

Non è ancora chiaro comunque come la mutazione del gene SOD1 porti alla degenerazione del motoneurone; si è ipotizzato in un primo tempo che la degenerazione del motoneurone fosse determinata dalla perdita o dalla compromissione  dell’attività  della  dismutasi,  ma successivamente è prevalsa l’ipotesi che il danno sia creato da  una tossicità  indotta  dal  SOD1  mutante. Si  suppone che l’accumulo di aggregati del mutante SOD1 svolga un ruolo  nell'interruzione delle funzioni cellulari, danneggiando mitocondri, proteosomi e alcune proteine citoplasmatiche.
Recentemente (Human Molecolar Genetics, marzo 2009) sono state individuate anomalie genetiche anche per nella SLA sporadica. La scoperta si deve a un lavoro, coordinato dal Centro di Neurologia Universitaria delle Molinette di Torino, sulla genesi della malattia nelle forme non ereditarie, che ha coinvolto dieci centri italiani, cinque statunitensi, due inglesi e due tedeschi, coordinati a loro volta dal prof. Bryan Traynor del N.Y.H. di Bethesda (Washington). 
Sono stati individuati sette geni che regolano lo sviluppo della SLA di tipo sporadico, di cui uno ritenuto fondamentale. Si tratta di un gene denominato SUNC 1, individuato con una tecnica di analisi dell’intero genoma , che codifica una proteina della membrana cellulare. Non è ancora noto tuttavia con precisione quale sia l’effetto reale di questa proteina e perché favorisca la comparsa della SLA.

FATTORI ESOGENI
Nel caso della SLA sporadica si pensa che siano soprattutto i fattori esogeni ad essere implicati nella eziopatogenesi.  La tabella I riporta i fattori che più frequentemente ricorrono in letteratura :
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a. Età della menopausa (donne) 

b. Fattori dietetici
c. Lesioni elettriche
d. Storia familiare di malattia (non SLA) neurodegenerative (Parkinson o il morbo di Alzheimer) 

e. Residenza geografica (zone rurali, urbane o suburbane)
f. Servizio guerra del Golfo (maschi)
g. Età materna, numero di nascite (nelle femmine) e ordine di nascita, perdita del bambino 

h. Condizioni di lavoro
i. Attività fisica
j. Giocare a calcio professionalmente 
k. Infezione da poliomielite precedente 
l. Razza / etnia
m. Fumo
n. Esposizione a tossine (prodotti chimici agricoli, piombo) 
o. Trauma (ad esempio, la lesione alla testa)
p. Anni di istruzione
Tab. I: fattori esogeni considerati implicati nella genesi della SLA sporadica

Nonostante siano stati condotti numerosi studi caso-controllo alla ricerca di  fattori  di  rischio  esogeni associati allo sviluppo della SLA i risultati ottenuti sono stati  spesso discordanti tra loro o hanno dimostrato solo un debole legame con la malattia, solo il fumo sembra avere un vantaggio rispetto ad altri fattori.  Recenti studi caso-controllo hanno stimato il rischio relativo (RR) di SLA a 0,8-1,67 nei fumatori rispetto ai non-fumatori, e un odds ratio (OR) di 1,6 indipendentemente da età, livello di istruzione e condizioni di lavoro.

L’IPOTESI DEL GLUTAMMATO

Nel 1992 i ricercatori del John’s Hopkins University hanno avanzato per la prima volta l’ipotesi che il Glutammato potrebbe avere un ruolo causale della SLA, partendo dalla osservazione, nel plasma sanguineo e nel liquido cerebro-spinale di pazienti con SLA,  di livelli maggiori di questa sostanza rispetto a quelli presenti nella popolazione sana. E’ noto che quantità eccessive di Glutammato esercitano sui neuroni una elevata neurotossicità. Si ipotizza che la causa dell’accumulo di glutammato sia da ricercare in un difetto della ricaptazione da parte degli astrociti. 
Clinica
La SLA rappresenta la forma più comune di malattia del neurone di moto nell’uomo adulto.

Secondo la classica descrizione di Charcot, tuttora valida, la malattia si manifesta con ipostenia a carattere progressivo, non associata a sintomi sensitivi, che si estende progressivamente all’interno di una stessa regione e ad altre regioni muscolari. La malattia solitamente conduce alla morte in 3-5 anni, ma esiste una discreta variabilità di decorso, con forme a decorso più lento.

La sintomatologia di esordio è variabile:
A. esordio asimmetrico agli arti (due terzi dei casi): 
I pazienti manifestano ipostenia focale a carattere progressivo, non associata a sintomi sensitivi, che si estende progressivamente all’interno di una stessa regione e ad altre regioni muscolari. I sintomi possono iniziare, in modo distale o prossimale, dagli arti superiori e dagli arti inferiori.  

I pazienti possono notare delle fascicolazioni o crampi che precedono l'insorgenza  di  debolezza  anche di mesi o anni. In alcuni rari casi prima della debolezza o, in alcuni pazienti, prima dell’insorgere di una paraparesi spastica, compare atrofia muscolare focale.  L’ipostenia rappresenta un esordio insidioso e solitamente diviene un aspetto evidente quando è ormai in fase avanzata, per lo più in corrispondenza di un clima freddo. Sebbene l’esordio sia asimmetrico, la debolezza e il deperimento si estendono progressivamente , giungendo infine ad interessare i muscoli respiratori e di dipendenza bulbare
B. sintomatologia bulbare (un terzo dei casi):

In queste forme l’esordio della SLA è solitamente la disartria. Raramente si presenta disfagia per i solidi o i liquidi prima dei disturbi al  linguaggio. I sintomi  agli arti possono svilupparsi  quasi contemporaneamente a quelli bulbari, e nella stragrande maggioranza dei casi questa degenerazione si verifica entro 1-2 anni. Quasi tutti i pazienti con sintomi bulbari sviluppano scialorrea a causa della difficoltà a deglutire la saliva e una lieve debolezza facciale bilaterale, tipica del danno del primo motoneurone, che colpisce la parte inferiore del viso. 'Sintomi pseudobulbari', come labilità emotiva e sbadigli eccessivi sono stati osservati in un numero significativo di casi. Nei pazienti con disfunzione bulbare, la disartria può derivare sia da una patologia del secondo motoneurone che da una paralisi pseudobulbare sintomatica del primo motoneurone, che conduce a un rallentamento nell’articolazione della parola o ad un’accentuazione della qualità nasale.
C. Sintomatologia respiratoria o  apnea ostruttiva notturna.

Questo tipo di esordio interessa circa il  5% dei casi affetti da SLA  che iniziano a presentare debolezza respiratoria senza sintomi agli arti o sintomi bulbari significativi. I pazienti con questo tipo di esordio riferiscono più frequentemente dispnea, ortopnea, disturbi del sonno, mal di testa mattutino, sonnolenza diurna, anoressia, diminuzione della concentrazione e irritabilità o cambiamenti dell'umore
SCHEMATIZZAZIONE DEL QUADRO CLINICO

Sintomi da II motoneurone
· Debolezza
· atrofia muscolare
· fascicolazioni
I segni e i sintomi da II motoneurone possono essere focali, multifocali o diffusi.

L’esordio focale viene spesso erroneamente interpretato come espressione di un processo focale (radicolopatia cervicale e lombare o neuropatia da entrapment).

L’assenza di segni sensitivi e l’aumento dei riflessi osteotendinei rende poco probabili la radicolopatia o l’entrapment, che peraltro possono coesistere alla SLA.
Le fascicolazioni sono frequenti ma raramente rappresentano il sintomo che conduce il paziente dal medico; anzi spesso i pazienti non sono consapevoli del disturbo.
Una piccola percentuale di pazienti non sviluppa mai (o solo in fasi molto avanzate di malattia) i segni da II neurone di moto. 

Questa condizione viene indicata come sclerosi laterale primaria: simmetrica progressione di una tetraparesi spastica, associata a sindrome pseudobulbare (lingua rigida, disartria spastica)
Sintomi da I motoneurone

· iperreflessia

· spasticità

· segno di Babinski

· incoordinazione

· debolezza

La debolezza secondaria alla sofferenza del I motoneurone si differenzia da quella correlata al II in quanto non è necessariamente associata a atrofia muscolare.  I pazienti si possono invece lamentare di un rallentamento motorio, di difficoltà nel controllo dei movimenti o di rigidità muscolare correlata alla spasticità. 

Riconoscere l’interessamento del I motoneurone in un paziente con una marcata atrofia muscolare può non essere semplice inoltre i segni da I neurone di moto possono sparire con la progressione della atrofia: anche riuscire ad elicitare i riflessi osteotendinei in un paziente con grave atrofia muscolare rappresenta un segno di lesione del I neurone di moto 
Una minoranza di pazienti (circa il 10%) si presenta senza il coinvolgimento del I neurone di moto. 

Questo quadro clinico si definisce atrofia muscolare progressiva e presenta di solito una progressione più lenta. 

· Esistono variati ‘regionali’ in cui la sintomatologia rimane circoscritta agli arti inferiori o agli arti superiori

· Esistono forme sporadiche benigne caratterizzate da amiotrofia focale, di solito circoscritta ad un arto, che interessa soprattutto i maschi nella II e III decade di vita
Disturbi cognitivi

· demenza frontotemporale

· alterazioni isolate nei test di fluenza verbale
Circa il 5-10% dei pazienti con SLA presenta una demenza di tipo fronto-temporale.

Alterazioni cognitive più moderate, quando ricercate specificamente, risultano più frequenti: Sono state descritte alterazioni cognitive di varia entità in circa il 30% di pazienti con SLA; così come ha osservato che circa il 15% di un gruppo di pazienti con demenza frontotemporale rispondeva ai criteri diagnostici per la SLA.
Criteri diagnostici di El Escorial per la diagnosi di SLA
[image: image9.emf]


	Clinicamente definita
	segni di danno al  I e II motoneurone in almeno tre regioni

	Clinicamente definita con conferma di laboratorio
	segni di danno al I e II motoneurone in una regione in presenza  di una mutazione genetica patogena per SLA

	Clinicamente probabile
	segni di danno al I e II motoneurone in almeno due regioni PIU’ segni di danno al I motoneurone in una regione rostrale rispetto a quella in cui sono presenti quelli a carico del II motoneurone

	Clinicamente probabile con conferma di laboratorio
	segni di danno al I motoneurone in una o più regioni PIU’ segni di danno al II motoneurone documentati con l’EMG in almeno due regioni.

	Possibile
	· segni di danno al I e II motoneurone in una regione; 

· oppure segni di danno al I motoneurone in almeno due regioni; 

· oppure segni di danno al I e II motoneurone in due regioni senza segni di deficit del I motoneurone rostrali a quelli del II motoneurone


Tab. II : Gradi di certezza diagnostica (Criteri di Airli e House, 1998)
Gestione  del  paziente  e  standard  quantitativi  e  qualitativi  di cura
Linee guida AAN
Le linee guida  formulate dalla Quality Standards Subcommitte dell’American Academy of Neurology (AAN) rappresentano lo standard di riferimento internazionale  per il personale medico. I seguenti si riferiscono alla  revisione  pubblicata  a ottobre 2009 su Neurology (N. 73, pp. 1218-1233).  
Le raccomandazioni del gruppo di lavoro multidisciplinare, si concentrano su cinque aree critiche:

a) comunicazione al paziente e alla famiglia della diagnosi e della prognosi della SLA (Breaking the News)

b) trattamento sintomatico

c) alimentazione e decisioni circa la gastroscopia endoscopica percutanea (PEG)

d) gestione della insufficienza respiratoria e ventilazione meccanica

e) anticipazione delle decisioni e delle cure palliative

Per contribuire al raggiungimento di questi obiettivi, sono stati sviluppati alcuni  principi guida:
· Massima priorità dovrebbe essere destinata alla tutela dell’autodeterminazione  o autonomia del paziente. Nell’informare come nel prendersi cura del paziente dovrebbero essere tenuti in massima considerazione il contesto culturale e psico-sociale del paziente e della famiglia.
· I pazienti e le famiglie devono  essere informati in modo appropriato, nei tempi e nei modi corretti e utili all’elaborare decisioni personali, al fine di potere  essere preparati in anticipo a gestire i momenti cruciali della malattia, in particolare per la gestione respiratoria. Il processo decisionale, inoltre, deve essere visto necessariamente come un processo di carattere dinamico che può essere soggetto a revisioni in concomitanza con le fasi evolutive della patologia.

· Il medico, di concerto con gli altri operatori sanitari,  dovrebbe indirizzare e aver consapevolezza del continuum integrale di cure spettante al paziente con SLA e, quindi, alimentare la relazione terapeutica dalla diagnosi, attraverso le cure palliative, fino alla fase terminale della malattia.
COMUNICARE LA DIAGNOSI

Informare il paziente e la famiglia di una diagnosi di SLA è un compito arduo per il medico. Se non eseguita correttamente l'effetto può essere devastante: i rischi impliciti più significativi sono tanto quello di lasciare il paziente con un senso di abbandono quanto di distruggere ogni possibile alleanza terapeutica tra paziente e medico. 

GESTIONE DEI SINTOMI

La finalità eminente della gestione dei sintomi è quella di migliorare in primis  la qualità della vita del paziente, ma anche della famiglia e del care giver. 

I sintomi che impattano  in maniera più evidente sulla qualità di vita del paziente includono la scialorrea, gli effetti pseudobulbari, i disturbi del linguaggio, i disturbi del sonno, la stanchezza, la depressione, le difficoltà nelle attività della vita quotidiana e la deambulazione . Per ognuno di questi sintomi esistono interventi specifici. Una  sintesi degli interventi è rinvenibile nella  Tabella III .
Tabella III:  interventi per la correzione dei sintomi, sintesi

	BISOGNI
	INTERVENTO
	AUSILI
	PROFESSIONISTA
	SETTING

	Disfagia
	Dieta alimentare Tecniche di deglutizione (supraglottica) PEG
	Addensanti e riecettari specifici;
presidi per la PEG
	Logopedista Fisioterapista respiratorio Nutrizionista Gastroenterologo Pneumologo
Neurologo MMG
Infermiere professionali
	Posizionamento PEG in ospedale, controllo e gestione anche a domicilio

	Dispnea cronica
	Fisioterapia respitoria NIV
Ossigeno terapia Tracheostomia
	Presidi per la ventilazione
	Fisioterapista respiratorio Pneumologo
Neurologo
Infermiere professionale Bioeticista/assistente spirituale
	Posizionamento in ospedale e gestione a casa

	Riso/pianto patologico
	Logopedia
Supporto psicologico
	
	Neurologo Psicologa Logopedista
	Domicilio

	Disturbi psicologici
	Supporto psicologico, calibrato a seconda delle diverse fasi della malattie 
	[Spazi all’interno delle strutture sanitarie riservati al counselling dei pazienti e dei loro familiari]
	Psicologo Neurologo Assistente spirituale Assistente sociale Bioeticista
	Domicilio Ospedale


	BISOGNI
	INTERVENTO
	AUSILI
	PROFESSIONISTA
	SETTING

	Indebolimento e atrofia
	Fisioterapia sia attiva che passiva (può aiutare a prevenire le contratture muscolari e la rigidità articolare);
- dopo l’allettamento, trattamento di piaghe ed escare
	a) Ausili per mantenere la capacità di
movimento (bastone, ortesi cavigliapiede, carrozzina) e per l’indipendenza nelle attività di ogni giorno - posate speciali, dispositivi alzawater, sollevatori per vasca da bagno ecc.
b) Con l’aggravarsi dell’atrofia, letto articolato elettrico, materassino antidecupito, sollevatore elettrico, e nuovi presidi (pannoloni, catetere etc.) Abitazione: abbattimento barriere
	· Terapista occupazionale
· Fisoterapista
· MMG e assistente sociale per la prescrizione degli ausili
· Infermiere
· OSS/OTA
· Pattanti
· Fisiatra, Neurologo
	Casa, Struttura riabilitativa

	Fascicolazioni e crampi muscolari
	
	
	
	

	Spasticità
	
	
	
	

	Disartria
	Logopedia
	Dalla tabella alfabetica ad ausili elettronici a controllo mioculare
	Logopedista
Terapista occupazionale Terapista in arte-musico- terapia
Foniatra Neurologo MMG
	Domicilio, Ospedale/ struttura riabilitativa


	BISOGNI
	INTERVENTO
	AUSILI
	PROFESSIONISTA
	SETTING

	Disturbi del sonno

	È importante capirne le cause per corregerle
	Dipende dalle cause individuate – si agisce sul disturbo in modo sintomatico.
	Pneumologo Neurologo Psicologo Fisiatria
	Domicilio

	Stipsi
	Dieta ricca di fibre e aumento dei liquidi
	
	Nutrizionista/ Urodinamista MMG
Infermiere professionale
	Domicilio

	Scialorrea
	Radioterapia a livello delle ghiandole salivari;
neurectomia trans- timpanica
(entrambe le tecniche non sono ancora accertate con evidenza da studi clinici);
	
	Neurologo Logopedista Foniatra Chirurgo Pneumolgo
Infermiere professionale
	Domicilio e Ospedale


LA NUTRIZIONE

La gestione iniziale della disfagia nei pazienti affetti da SLA richiede un cambiamento della dieta rispetto alla consistenza del cibo (miscelazione dei solidi, l'aggiunta di addensanti per i liquidi) e un lavoro di istruzione e allenamento insieme a un logopedista (educazione dedicata a speciali tecniche di deglutizione, ad esempio supraglottica). Quando o se questi rimedi non sono efficaci, allora si consiglia di valutare il posizionamento  della  PEG  (gastrostomia endoscopica percutanea). Questa decisione si basa solitamente sulla progressione della disfagia e sulla preoccupazione della famiglia di fronteggiare le difficoltà di alimentazione.
Col progredire della disfagia, la PEG dovrebbe essere considerata come un percorso alternativo o complementare per la nutrizione orale. I benefici immediati sono: un adeguato apporto nutrizionale, la stabilizzazione del peso e un percorso alternativo per l’assunzione di farmaci. 

In particolare, la PEG è indicata quando i pazienti con SLA presentano sintomi acuti di disfagia associata ad una perdita accelerata di peso (scende del 10% rispetto al peso pre- diagnostico o basale) per l’insufficiente apporto calorico, la disidratazione o la difficoltà a terminare i pasti a causa del soffocamento.

Il momento adatto per l’inserimento della PEG, in ogni caso, dovrebbe essere valutato in sinergia con una valutazione della condizione polmonare: l'insorgenza della disfagia infatti può coincidere con lo sviluppo insidioso di insufficienza respiratoria, che è il principale fattore di sopravvivenza nella SLA.
 La raccomandazione per la PEG dovrebbe essere fatta prima che la Capacità Vitale Forzata (FVC) scenda al di sotto del 50% del valore predetto e non in fase pre-terminale. Le persone con PEG spesso, nelle  fasi iniziali,  possono  continuare  ad  ingoiare alcuni liquidi e solidi. Pazienti e famiglie sono generalmente complianti per quanto riguarda la PEG , sebbene l'impatto della PEG sulla qualità di vita nella SLA non è ancora stato studiato in dettaglio.

Secondo alcuni studi, l'inserimento della PEG può prolungare la sopravvivenza: i pazienti con PEG vivono in media da 1 a 4 mesi in più rispetto ai pazienti che hanno rifiutato o che non sono stati ritenuti idonei alla PEG. Questo vantaggio nella sopravvivenza è risultato maggiore nei pazienti con una VC inferiore al 50% al momento dell’inserzione della PEG. Tuttavia, i soggetti di controllo in questi studi non sono stati randomizzati e altri fattori, che potrebbero influenzare la sopravvivenza (come la depressione), non sono state valutati in modo sistematico.

LA GESTIONE DELLA VENTILAZIONE

L’assistenza respiratoria rappresenta la sfida più grande sia per il paziente con SLA che per il medico. Decidere quando iniziare la ventilazione meccanica non invasiva è un fattore critico a causa del rischio di morte improvvisa o di determinare una dipendenza totale dal ventilatore senza la dovuta e consapevole programmazione. La comprensione precoce delle preferenze del paziente, in questo senso, contribuisce nettamente a garantire una pianificazione accurata e tempestiva.

I primi segni e sintomi di debolezza dei muscoli respiratori sono sottili e facilmente trascurati, se non richiesto in modo specifico. I sintomi comprendono dispnea da sforzo, dispnea in posizione supina, forte stanchezza, disturbi del sonno (frequenti risvegli notturni, l'eccessiva sonnolenza diurna) ed emicranie mattutine.

Raccomandazioni (AAN)

1) Monitorare i sintomi che indicano ipoventilazione. Esistono diverse misure della funzionalità polmonare (in particolare Capacità Vitale) che sono raccomandate per orientare la gestione e per determinare la prognosi, con la consapevolezza tuttavia che nessun singolo test è in grado di rilevare in modo affidabile l’ipoventilazione 

2) Offrire il  supporto  ventilatorio non  invasivo  come un’efficace terapia iniziale per l’ipoventilazione cronica sintomatica e per prolungare la sopravvivenza nei pazienti affetti da SLA 

3) Quando la sopravvivenza a lungo termine è l'obiettivo deciso, offrire la ventilazione invasiva e informare in modo completo paziente e famigliari degli oneri e  dei benefici di questa scelta 

4) In conformità con il principio di autonomia del paziente, i medici devono rispettare il diritto del paziente con SLA di rifiutare o sospendere qualsiasi trattamento, compresa la ventilazione meccanica 

5) In fase di sospensione della ventilazione, ricorrere all'uso di oppiacei e ansiolitici adeguati per alleviare la dispnea e l'ansia 
LE CURE PALLIATIVE
La sclerosi Laterale Amiotrofica rappresenta senza dubbio la applicazione paradigmatica delle cure palliative in Neurologia.

Le manifestazioni cliniche sono varie e dipendenti dal coinvolgimento topografico e temporale delle diverse parti del sistema nervoso: la degenerazione dei motoneuroni inferiori è responsabile della debolezza muscolare, dell’atrofia e dei riflessi e della riduzione dei riflessi tendinei profondi; la spasticità, i crampi dolorosi, le fascicolazioni e la elicitazione di un riflesso plantare in estensione (segno di Babinsky) sono l’espressione del coinvolgimento dei motoneuroni superiori. Se il tronco cerebrale è precocemente compromesso, i primi sintomi della malattia sono rappresentati dalla triade Disartria, disfagia, ipersalivazione, presenti nel 20-30 percento dei casi.

Nell’ambito delle cure palliative a malati SLA, la letteratura pone l’accento su alcuni sintomi particolarmente disturbanti.: dolore, scialorrea, disturbi respiratori, disturbi minzionali.

Il dolore appare un sintomo sottostimato e non adeguatamente trattato. Uno studio condotto su 124 pazienti affetti da malattia del motoneurone, ha mostrato che il 58% di essi lamentava dolore severo e solo 15 pazienti su 72 (20,8%) ricevevano adeguato trattamento con farmaci oppiacei. Il dolore è generalmente muscolo-scheletrico, riferito al collo ed irradiato alla sede scapolare, causato dalla debolezza muscolare con la instabilità delle vertebre cervicali. Con la progressione della malattia molti pazienti riferiscono algie violente ed accessuali, in sede acromionclavicolare e sulla cuffia dei rotatori, costituenti una vera e propria sindrome della spalla congelata dovuta a fenomeni periartritici associati ad atrofia della muscolatura accessoria. Il danno dei tessuti molli e la conseguente lassità legamentosa possono aggravare il quadro clinico, fino all’evidenza di sublussazioni croniche, peraltro asintomatiche nella maggior parte dei casi. In genere la terapia fisica, l’intervento dei terapisti della riabilitazione, il massaggio, la applicazione di fonti di calore, e gli analgesici di I e II scalino OMS risolvono i problemi in fase acuta. Nel dolore cronico l’impiego di oppiacei maggiori ha mostrato un buon profilo di sicurezza. In uno studio di O’Brien ,109 pazienti sono stati trattati con morfina durante il ricovero in Hospice: la dose media utilizzata è stata di 30 mg. per os / 24h per la durata di 58 giorni +/- 18,5. Documenti della AAN American Academy of Neurology confermano le raccomandazioni di utilizzo degli oppiacei nel trattamento del dolore severo in questi pazienti.

La scialorrea rappresenta un sintomo fortemente invalidante per il malato con SLA , soprattutto per l’interferenza con le capacità di comunicazione e di alimentazione. E’ generalmente causata da una condizione di ipotonia e di debolezza della muscolatura faciale e da una pseudoipersalivazione da ridotta capacità masticatoria. Il trattamento farmacologico include l’uso di Amitriptilina 10-150 mg/die, joscina transdermica in patch ed atropina. Alcuni studi non controllati evidenziano benefici con l’uso di beta-bloccanti associati o no ad acetilcisteina. Studi recenti mostrano una riduzione importante della scialorrea mediante infiltrazione con tossina botulinica della ghiandola parotidea e della ghiandola sottomandibolare.

I disturbi respiratori nella SLA introducono il delicato tema della correlazione tra terapia sintomatica e scelte etiche, quali la decisione di instaurare o meno una ventilazione invasiva, previa tracheotomia, o non invasiva, nella sindrome da ipoventilazione cronica. Esiste ancora qualche incertezza sui parametri predittivi di insufficienza respiratoria, anche se un certo consenso si è consolidato intorno alla misurazione della capacità vitale VC ed in minor misura della Capacità Vitale Forzata FVC. VC <11 o meno del 20-30% della VC prevista, indica un significativo rischio di insufficienza respiratoria acuta e morte. Altri fattori prognostici negativi sono rappresentati dall’interessamento bulbare e dalla presenza di infezione acuta delle vie respiratorie.

La NIV Ventilazione Non Invasiva intermittente attraverso una maschera nasofaciale è attualmente un efficace e tollerato presidio che può prolungare la vita del paziente. Ovviamente la scelta del trattamento più idoneo deve essere discusso tra equipe, paziente, familiari con un adeguato counseling. Altre procedure, quali somministrazione di ossigenoterapia intermittente o ventilazione meccanica invasiva tramite tracheotomia, dovrebbero essere riservate a casi selezionati.

L’insorgenza di dispnea, anche nelle fasi più avanzate di malattia, deve indurre il clinico alla interruzione del circolo vizioso dispnea/ansia/paura/dispnea. La presenza rassicurante dei familiari, la disposizione e l’areazione della stanza, la fisioterapia respiratoria e la mobilizzazione corretta non sono provvedimenti accessori, ma necessari.

In presenza di forte componente ansiosa con crisi di panico, l’impiego di lorazepam sublinguale (0,5-1 mg.) può produrre beneficio, così come la morfina (2,5-5 mg. os, 1-2 mg. sottocute, fino a titolazione giornaliera.

Il trattamento dei disturbi nutrizionali nelle malattie degenerative non è ancora stato stabilito, ma evidenze cliniche suggeriscono che un supporto nutrizionale tramite gastrostomia percutanea endoscopica può conferire un significativo aumento di sopravvivenza in coorti di pazienti selezionati. Tale presidio potrà essere utilizzato anche per pazienti non SLA, ma con altri quadri neurodegenerativi quali sindrome di Parkinson, demenze alzheimeriformi o su base cerebrovascolare, con discreta capacità funzionale residua e aspettativa di vita > sei mesi. 

(Libro italiano di cure palliative-Poletto editore).

Nella assistenza domiciliare del paziente complesso quale quello affetto da SLA sono molti gli aspetti da considerare e nei confronti dei quali il medico di continuità può avere la necessità di confrontarsi:

1-Vie infusive centrali e periferiche – gestione e complicanze

2- Gastrostomia percutanea – gestione e complicanze

3- Tracheostomia – gestione e complicanze

4- Ventilazione meccanica – gestione e complicanze

5- Catetere vescicale – gestione e complicanze

La tracheotomia

Vantaggi

· Miglior comfort

· Deglutizione e fonazione

· Minor rischio di estubazione accidentale

· Facilitazione del nursing

· Riduzione della durata di trattamento in T.I.

· Svezzamento più rapido

· Minore incidenza di polmoniti nosocomiali
Tecniche

· Tecnica chirurgica standard (Jackson 1909)

· Variante alta

· Variante bassa

· Tecniche percutanee

· Shelden (1953)

· Toye e Weinstein (1969)

· Ciaglia  (1985) e varianti

· Fantoni (1996)

TECNICA PERCUTANEA SEC. FANTONI[image: image1.png]Fig 1. After bronchoscopically guided puncture of the trackea, the
guide wire is introduced and advanced retrograde parallel to the en-
dotracheal tube.



[image: image2.png]Fig 2. When the endotracheal tube is in place, (a) was replaced un-
der direct laryngoscopy with the thin tube of the set (b), the trache-
ostomy tube is connected to the guide wire and, (c), by pulling the
wire’s distal end, is advanced to the tracheaq.



[image: image3.png]Fig 3. By pulling the wire and by using digital counterpressure, the
tracheostomy tube is advanced through the anterior tracheal wall
and the soft tissues of the neck.



[image: image4.png]Fig 5. The cuff is inflated, and the tube is connected to the
respirator.




Complicanze
· Emorragia precoce e tardiva

· Infezione

· Enfisema  e PNX

· Aspirazione di sangue nelle vie aeree

· Desaturazione

· Decannulazione accidentale

· Occlusione tubo

· Broncospasmo

· Fistola tracheoesofagea e stenosi

· Decesso

La nutrizione enterale
CONSISTE NELLA SOMMINISTRAZIONE DI NUTRIENTI ATTRAVERSO IL TRATTO 

GASTROINTESTINALE AL FINE DI ASSICURARE ALL’ORGANISMO IL SUO   FABBISOGNO COMPLESSIVO IN PASSATO POCO CONSIDERATA PER:
· la difficoltà di approntare diete complete

· la difficoltà a trovare materiali per le sonde adatti al contatto prolungato

· le molte controindicazioni soprattutto nel paziente critico
· L’approccio enterale costituisce oggi in Italia e in Europa circa il 90% dei trattamenti

·  nutrizionali a domicilio (NED).

· I candidati alla NED sono i pazienti che non possono o non devono alimentarsi per os, pur presentando un tratto gastrointestinale funzionante.
· I motivi di questa chiara scelta sono:

· ASPETTO FISIOLOGICO DELLA NE

· completezza della dieta

· minore incidenza di complicanze

· trofismo della mucosa intestinale

· MAGGIORE SEMPLICITA’ GESTIONALE

· MINORI COSTI: 90% in meno rispetto alla NPD, di cui il 18% legato all’inizio della NED

Indicazioni alla Nutrizione enterale

PAZIENTI CON MALATTIE OSTRUTTIVE DEL DISTRETTO CERVICO-CEFALICO E GASTRO- INTESTINALE SUPERIORE
· Neoplasie orali e faringee
· Neoplasie esofagee
· Neoplasie gastriche
· Neoplasie pancreas
· Neoplasie fegato e vie biliari 
PAZIENTI CON DISORDINI NEUROLOGICI 

Malattie cerebrovascolari

malattie del motoneurone

sclerosi multipla 

M. di Parkinson

ALTRE PATOLOGIE

Gastroparesi

Ileo paralitico senza ostruzione meccanica

Fistole enteriche a bassa portata

Fistola digestiva alta (esofago, stomaco, pancreas)

Anoressia con intestino funzionante (nervosa, da CT)
La nutrizione enterale può essere condotta tramite:
· SONDE

· STOMIE
I criteri di scelta sono:

-DURATA

-FATTIBILITA’ ANATOMICA

-RISCHIO DI ASPIRAZIONE

-TOLLERABILITA’

SONDE

sono inserite per via nasale e raggiungono con la loro estremità la sede che può essere prepilorica o postpilorica. Esse si differenziano per

materiale

calibro

lunghezza

presenza di pesi e forma particolare all’estremità

lumi multipli

lubrificazione
STOMIE

è opportuno ricorrere alle stomie quando la durata prevista della NE supera i 2 mesi

FARINGOSTOMIA tecnica chirurgica o percut.
GASTROSTOMIA chirurgica, laparoscop., percut.
DIGIUNOSTOMIA chirurgica, laparoscop., percut., transgastrostomica
Complicanze

· COMPLICANZE METABOLICHE

· Sindrome da rialimentazione

· Instabilità glicemica

· Alterazioni dell’assetto elettrolitico e lipidico

· Alterazioni della funzionalità epatica

· Alterazioni del metabolismo dell’osso

· COMPLICANZE GASTROINTESTINALI E MECCANICHE

· Effetti collaterali gastrointestinali (distensione, dolore addominale, diarrea, vomito, rigurgito)

· Complicanze meccaniche delle sonde (ulcere, ostruzione, angolature, emorragie, perforazione) 
· Complicanze meccaniche delle stomie ( peritonite, infezione – erosione – decubito dell’ingresso cutaneo, rottura e migrazione della sonda, occlu-sione intestinale)
Accorgimenti nella gestione

1. Posizione del paziente durante la NE
2. Valutazione ristagno prima di iniziare la somministrazione

3. Cambio set di somministrazione ogni 24 ore

4. Somministrazione di acqua durante la ne

5. Utilizzo della via enterale anche per la somministrazione di farmaci

6. Monitoraggio delle complicanze gastroenteriche

7. Scelta del sondino

8. Posizionamento corretto del sondino

9. Gestione corretta della sonda o della stomia

LA NA E’ TERAPIA MEDICA, NON SEMPLICE ASSISTENZA

LA NA ANCHE IN CURE PALLIATIVE HA SPECIFICHE INDICAZIONI PER LE QUALI DEVE ESSERE GARANTITA A TUTTI DA TEAM NUTRIZIONALI SPECIALIZZATI; 

NON PUO’ MAI DIVENTARE ACCANIMENTO TERAPEUTICO

LA NA NEL MALATO TERMINALE RICHIEDE LA PERIODICA VALUTAZIONE DEL RAPPORTO RISCHIO/BENEFICIO
NELLO STATO VEGETATIVO PERSISTENTE LA NA VA CONSIDERATA SE DI REALE BENEFICIO PER L’ORGANISMO E NON PERCHE’ EFFICACE AL MANTENIMENTO DI UNA FUNZIONE BIOLOGICA

LA NA NEI CASI CLINICI DUBBI, PUO’ ESSERE PRESCRITTA O CONTROINDICATA, SENTITO IL PARERE DEL MEDICO DI BASE, DELLO SPECIALISTA NUTRIZIONISTA, DELLO SPECIALISTA DEL CASO; EVENTUALMENTE SI PUO’ INTERPELLARE IL COMITATO ETICO DELL’OSPEDALE

L’ALLEANZA TERAPEUTICA NEI MALATI CON SLA
Visto che al momento attuale, non esistono farmaci specifici per la malattia in grado di guarire o  evitare il progredire dei sintomi, e visto che nei pazienti e nei familiari, al di là del bisogno di guarigione, al di là della volontà di lottare contro la malattia, emerge il desiderio di vivere, nonostante la malattia, nel miglior modo possibile.


L’obiettivo principale del trattamento sintomatico specifico per il paziente, in particolare negli stadi avanzati della malattia, deve essere il miglioramento della qualità di vita . 

Altri obiettivi sono quelli di ridurre le complicanze, aumentare la sopravvivenza, migliorare lo stato funzionale e ridurre i tempi di ospedalizzazione.
La terapia sintomatica inizia al momento della diagnosi con la modalità di comunicazione della stessa. Le cure presuppongono la consapevolezza del paziente e la sua partecipazione attiva al programma terapeutico; gli interventi sono personalizzati e flessibili, centrati non sulla malattia ma sui reali bisogni del malato, al di là del bisogno di guarigione; l’efficacia degli interventi viene valutata in termini di miglioramento della qualità di vita.
 La molteplicità dei sintomi  e delle problematiche connesse alla SLA, rende necessaria la presenza di un equipe multidisciplinare (neurologo, pneumologo, psicologo, fisioterapista, farmacista, MMG  e infermiere ) che deve farsi carico e ruotare intorno al paziente dal momento della diagnosi  fino alle fasi terminali. 


Gli obiettivi principali della presa in carico:

· Alleviare il dolore e gli altri sintomi disturbanti; 

· Integrare gli aspetti psicologici e spirituali nella cura del malato rispettandone la soggettività; 

· Promuovere la partecipazione attiva alle cure e la capacità di scelta autonoma del malato; 

· Offrire al malato gli ausili più idonei a ridurre la disabilità; 

· Offrire alla famiglia un sostegno per affrontare la malattia e il lutto; 

· Affermare la vita e considerare il morire come un processo naturale a compimento della vita; 

La qualità di vita della persona malata i cui bisogni non sono solo di ordine medico, ma comprendono l'ambito familiare, sociale, lavorativo, spirituale.
Promuovere e valorizzare l'autonomia della persona malata, cioè la sua volontà e capacità di scelta libera e consapevole, è l'obiettivo fondamentale nell'approccio palliativo soprattutto perché una malattia grave mette sempre in crisi la persona, e spesso ne indebolisce la soggettività rendendola talora dipendente o addirittura passiva e incapace di scegliere.
Porre la qualità di vita e i bisogni della persona, e non la sua malattia, al centro del programma di cura implica necessariamente che la soggettività del malato diventi la prima preoccupazione del medico e dell'equipe curante.

Per il paziente con SLA, le Cure  comprendono:

· La Terapia sintomatica,

 ovvero l'utilizzo di farmaci in grado di curare i sintomi che gradualmente si presentano come la spasticità, i crampi muscolari, la depressione, i disturbi del sonno, la scialorrea, la stipsi e la dispnea, e nel prevenire le complicanze dell'immobilità (lesioni da decubito, dolori articolari, retrazioni..)  e le infezioni polmonari. 
· L'Intervento nutrizionale 

attraverso integratori alimentari e alla nutrizione enterale attraverso gastrostomia. Riguardo la disfagia, con conseguente denutrizione e rischio di complicazioni polmonari da aspirazione di cibo nelle vie aeree, si è cercato di ricorrere tempestivamente all'adozione di provvedimenti atti a garantire un apporto nutrizionale sufficiente, quando l'assunzione di cibo per os diveniva problematica, tanto da causare sofferenza e stress sia al paziente che ai familiari. 

· La Riabilitazione, i cui principali scopi sono: 

Limitare i danni secondari dovuti all'immobilità, attraverso la chinesiterapia che comprende tutte quelle manovre di mobilizzazione articolare e di allungamento muscolare; consigliare l'adozione di ausili (strumenti per vivere meglio) idonei a sopperire alla menomazione motoria e alla difficoltà di comunicazione (per esempio, ortesi per il sostegno del capo e per la caduta del piede,  utensili modificati, apparecchiature elettromeccaniche per il movimento e  il controllo ambientale ( l’ambiente e i correttivi ritenuti necessari all’assistenza domiciliare deve essere svolto dall’Infermiere domiciliare del Team SLA e segnalato al Coordinatore al fine di attivare le procedure per rendere sicuro l’ambiente ), tabelle alfabetiche, sintetizzatori vocali, e quindi  atti a mantenere il più possibile l'automia; addestamento di familiari, amici e volontari alla corretta assistenza.

· La ventilazione artificiale 

per supportare o sostituire una delle funzioni vitali che la patologia compromette

ASPETTI PSICOSOCIALI

Con il passare del tempo si crea inevitabilmente intorno al malato, nella sua casa, una comunità di persone con il fine di sostenerlo. Si tratta di una famiglia "allargata", che comprende parenti, amici, conoscenti, volontariato, care-giver,  personale retribuito per l'assistenza. Occorre un'"alleanza terapeutica" che ponga al centro il malato e i suoi familiari.
Fondamentale è che la famiglia abbia la capacità di aprirsi e ampliarsi, accogliendo il cambiamento, integrando le nuove persone che gradualmente diverranno indispensabili per fronteggiare la situazione. Diventa rilevante attivare un percorso di addestramento e di educazione all’accettazione  alla famiglia da parte del Team SLA.
Gli strumenti tecnologici complessi, le procedure applicative e d'uso, e i presidi biochimici d'importanza vitale (ossigeno e nutrienti) devono essere scelti tenendo conto che nella loro gestione entrano a far parte anche persone non professionali. La loro preparazione e soprattutto la loro motivazione deve essere certa e costantemente aggiornata.
Si tratta infatti, di terapie semi-intensive di difficile gestione come, per esempio, la ventilazione polmonare artificiale per via tracheostomica.
Quindi, se prima era il malato a ruotare attorno alle strutture erogatrici, ora sono le strutture e le professioni che assumono come centro di gravità la persona con i suoi bisogni.
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La diagnosi della SLA richiede:





Evidenze della degenerazione del 1° motoneurone (LMN), attraverso esami clinici, elettrofisiologici e neuropatologici;


Evidenze della degenerazione del 2° motoneurone (UMN), attraverso esami clinici, elettrofisiologici e neuropatologici;


Diffusione progressiva dei sintomi all’interno di una regione o di altre regioni, come riscontrabile dalla storia clinica o da altre analisi.














A questi criteri, si deve  aggiungere l’assenza di:





Evidenze patologiche ed elettrofisiologiche di altre patologie che potrebbero costituire la causa della degenerazione del 1° e/o del 2° motoneurone (LMN/UMN);


Evidenze attraverso diagnostica per immagini neurologica di altri processi patogeni che potrebbero spiegare i segni clinici ed elettrofisiologici osservati.
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