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Cure Palliative e Cure di Fine Vita in Neurologia

e Disease Oriented-Therapy (if available)

J

e Primarily life-prolongation ?
e Primarily sustaining quality of life )
L'attenzione preminente rivolta alla qualita della vita (piuttosto che alla malattia)

aumenta mano a mano che le terapie “specifiche” mostrano un declino della loro
efficacia e la prospettiva della morte si avvicina

Nel momento in cui la considerazione della morte e delle sue modalita
entra a far parte del progetto di cura, e opportuno parlare con
piu precisione di cure di fine vita (end-of-life care)




Cure Palliative e Cure di Fine Vita in Neurologia

e Problema della Terminalita: difficolta di individuare in modo
preciso il momento in cui si passa dalla fase delle cure ordinarie
(sia “specifiche” sia palliative) alla fase di fine vita =>
promuovere la ricerca sulla prognosi neurologica

e Quesiti aperti:
» Come condurre le cure palliative?
» Chi e dove?
o Quando ???




Patologie Neurologiche ad Evoluzione Fatale
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Patologie

Tempi

Capacita

Ictus in evoluzione,
meningiti/encefaliti, malattia di
Creutzfeltd-Jacob

Ore o settimane

Sclerosi Laterale Amiotrofica
(SLA), distrofie muscolari,
neoplasie cerebrali, Chorea di
Huntington, Sclerosi Multipla
Progressiva

Mesi — pochi anni

Ictus, stato vegetativo
persistente, Sclerosi Multipla
relapsing-remitting, Malattia di
Parkinson - Demenze

Ridotta aspettativa di
vita per grave
disabilita

Completa
capacita
decisionale
Parziale
capacita
decisionale
Totale
incapacita
decisionale




Patologie Neurologiche ad Evoluzione Fatale

O Incompetant

B Competent

Fig. 2 - Proportion of patients competent to participate in
end of life decision-making at various time points before
death (n = 101; physician data).

Decision-making in the end-of-life phase of high-grade
glioma patients
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Cure Palliative e Cure di Fine Vita in Neurologia

e Come?
» Paradigma SLA: approccio multidisciplinare

Figura |. |l corso delle cure palliative nella SLA
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Cure Palliative e Cure di Fine Vita in Neurologia

e Come?
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» Paradigma SLA: approccio multidisciplinare
= gestione di problemi medici diversi
« grave disabilita

= notevole impatto psicosociale

Tabella |. Sintomi dovuti alla SLA

Tabella 3. Sintomi di insuffioenza respiratona cronica

Direttamente

Indirettamente

¢ |ndebolmento e atroha
* Fascicolazion
e:a <l."!"||_,"l MUSCoIal
* Spasticita
» Disartna
* Disfagia
* Dispnea

» Riso/pianto patologico

« Disturbi psicologici

» Disturbi del sonno

* Stips)

» Scialorrea

* Secrezion di muco denso

= Sintomi da ipoventilazione
cronica

* Dolore

» Fatica e sonnolenza dume, problerm: di concentrazione
» Difficolta nelladdormentars), sonno disturbato, incubi

» Cefalea mattutina

» Mervosismo, tremore, aumento della sudorazione, tachicardia
* Depressione, ansia

* Tachipnea, dispnea, disforia

= Sforzi visibill dei muscoll respiraton ausilian

« Sppetito ndotto, perdita df peso, gastrite ricorrente

» |nfezioni fcomenti o croniche delle vie aeree superion
« (janos), edema

« Disturbi visivi, vertigini, sincope

» Dotori diffiusi alla testa, al collo e alle estremita
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Cure Palliative e Cure di Fine Vita in Neurologia | s»

e Chi e dove?
» Paradigma SLA: approccio multidisciplinare

= —_ Neurologo
Tabella 2. Cure palliative nella SLA: chi & coinvolto! - g

a) Diagnosi

« (appellano Fisioterapista

b) Coordinare gli sforzi e discutere con i

« Consulente * Medico membri dell'equipe, il paziente e la
: famiglia il momento adeguato per ogni
» Dietista * Psicologo tipo di intervento
* Operatore dellhospice * Parenti ¢) Maggiore esperienza nel trattamento di
« Associazioni laiche « Assistente sociale s'nmrdmgulﬂh S_G*am”:?ai ‘SIEFUT:’IJ'
; d seudobulbari, spasticita, disturbi
di volontanato - P ;
* Logopedista dell'umore
* Infermiere i ; - i
» Terapista della deglutizione Palliativista: maggiore esperienza nel
» Terapista occupazionale trattamento di sintomi quali dolore,

dispnea, gestione oppioidi/BDZ
Pneumologo, Nutrizionista,

Gastroenterologo, ORL, Psichiatra




e Miglioramento dellg qualita d
e Sopravvivenza prolungata

(indipendentemente da altri fattori prognostici
come eta, durata di malattia e
sintomatologia di esordio)




e Chie dove?
» Paradigma SLA: approccio multidisciplinare
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Survival benefit is independent from other prognostic factors
including age, disease duration, bulbar onset disease and rate of

progression
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L‘equipe multidisciplinare opera in centri di
2° e 3° livello che costituiscono centri di
riferimento per:

eConferma diagnostica

eAspettl gestionali




Eurmppean Journal of Newology 2005, 12: 921-938

EFNS TASK FORCE/CME ARTICLE

EFNS task force on management of amyotrophic lateral sclerosis: guidelines
for diagnosing and clinical care of patients and relatives

|
Specialist multidisciplinary (MD) clinics, comprising a wide range of
health care professionals with expertise in ALS provide secondary or
tertiary services to patients with ALS.

Ideally,|such clinics praovide both diagnostic and/management services

REGIONE PIEMONTE - BOLLETTINO UFFICIALE N. 2 DEL 14/01/10
Deliberazione della Giunta Regionale 30 dicembre 2009, n. 27-12969
Percorso di continuita assistenziale dei soggetti affetti da Sclerosi Laterale Amiotrofica

e

si identificano i Centri con maggiore esperienza diagnostica e terapeutica per la SLA (in seguito indicati

come Centro Esperto per la SLA), utili anche al fine di definire le diverse competenze presenti nella rete

L regionale delle malatue rare.

Pertanto con la presente deliberazione, sulla base del dan del Registro interregionale Piemonte ¢ Valle d'Aosta
delle malattie rare, si individuano inizialmente due Centri Esperti per la SLA uno presso
’A.O.U. San Giovanni Battista di Torino e "altro presso I'A.O.U. Maggiore della Carita di Novara.

L’attivita di questi Centri si basa sull’esistenza di un gruppo multidisciplinare specifico nonché di
idonea dotazione di strutture di supporto e di servizi complementari, come si rileva dalla pit recente

letteratura inerente gh etfetti posinvi sugli esiti di salute dei Centri specializzan nella cura della SLA







Ruolo del MMG

lconoscete 1 sintomi iniziali so spetti
(| malattia le inviare il pazjente dallo
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diagnosi effettnata, cogliere 1 segni di
ogressione di malattia (calo
ponderale, tosse inefficace, disfagia,
scialorrea, ecc.)

T 7

Utilizzare le terapte sintomatich




Ruolo del MMG

* Collaborare con tutte le figure

professionali coinvolte in un lavioro di

squadra

* Gestire le problematiche familiari

*.Accompagnare il paziente fino alla
fine, evitandogli per quanto possibile
ogni disagio

i




CME

Amyotrophic lateral sclerosis

FaTa 1y ! a7l [Faldl
4! L i g ETIEN L i ! _I..

Christen L. Shoesmith, mo.mere Michael J. Strong, mo. rrere
OBJECTIVE To discuss the epidemiology, pathogenesis, diagnosis, expected course, prognosis, and

treatment of amyotrophic lateral sclerosis (ALS), a degenerative disorder of the nervous system
associated with progressive weakness,

QUALITY OF EVIDENCE PubMed and the Cochrane Database of Systematic Reviews were searched using
the MeSH headings “amyolrophic lateral sclerosis,” "therapy,” "epidemiology,” and "etiology.” Articles
containing the best available evidence were reviewed. Most provided level 11 and II evidence. There were
some level I drug trials.

AIN MESSAGE Amyotrophic lateral sclerosis is associated with progressive dysarthria, dysphagia,
and weakness in the extremities. Diagnosis is based on physical examination, electrophysiology,
and excluding other confounding conditions. There is no cure for this devastating disorder—eerlain

zalments, however, can improve survival and quality of life.

CONCLUSION Because ALS 1smm5 best provided at multidisciplinary

clinics that specialize in managing patients with this disorder
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Ipotonia

| ! ! I
VI pazienti con esordio agliarti inferiori possono lamentare
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Tabella 4. Farmac per le faso Flcni 8§ crampl muscolan®
200 mg x 2ldie

Carb: 200 mg x 2ldie

TESR

100 mg x 2-3/die

5 mmol x 2-3fdie

400 U x 2/die

Tabella 5. Farmag per la spastiota

Baclofene 10-80 mg

6-24 mg
10-60 mg

100-200 mg




X Disartria

¢ Perdita della capacita di comunicare; ha caratpeogressivo
¢ La logopedia e particolarmente utile

¢ Quando il linguaggio diventa incomprensibile, possessere
utilizzati a supporto della comunicazione ausgtebnici.

*Tabella alfabetica.

Computer che consentono di comunicare e navigdréemet anhe a
pazienti con paresi quasi totale dei muscoli vaar(per esusando
dispositivi a controllo mioelettrico).

Data la grande variatli opzioni, le decisioni relative agli ausili per |
comunicazioni dovrebbero essere prese su basadudie.
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X Disfagia

Difficolta alla deglutizione; ha carattere progiess
RIschio di soffocamento e polmonite ab-ingestis

Dieta particolare: alimenti facilmente masticaldieta
Iquida ed altamente calorica

_ogopedista insegna a deglutire riducendo il rischi
soffocamento e/o ab-ingestis

Gastrostomia percutanea per via endoscopica (PEG)




X Scialorrea

¢ Difficolta alla deglutizione della saliva

¢ Ridurre secrezione di saliva mediante RT alle divaa
¢ Tossina Botulinica
¢ Terapia medica

Tabella B. Farmac per la scalorrea
Glicopirrolato 0,1-0,2 mg s.c.fim x 3/die
(nan n commercio in laha)l

50-150 mg
(ADEPRILE, LARGXYL® TRIFTIZOLY)
loscina 1-2 cerotti
Atropina/benztropina 0,25-0,75 mg/l-2 mg -
[ATROPMA) o in commerca in Haliz)
Triesifenidile 6-10 mg
[AETAMNE®
Clonidina 0,15-0,3 mg

(ADESIPRESS, CATAPRESANT)




X Stipsi

¢ Ridotta motilita intestinale

¢ Cibi con alto contenuto di fibre
¢ Aumentare l'introito di liquidi
¢ Terapia medica con miorilassanti e lassativi

¢ Se dolori addominali attenzione all’ileo paralitico
(ulteriori indagini diagnostiche)




X Dolore

¢ Dolori muscolo-scheletrici: stress articolare, catitira
muscolare, rigidita articolare e la pressione dede per
assenza del movimenti

¢ |l paziente non riesce a riferire il dolore e quazdrlo

¢ Sensibilita di chi assiste nel cambiare frequentéenkzn
posizione di notte e giorno

¢ FANS e/o oppiacel




X Reflusso gastresofageo

¢ Ridotta motilita del diaframma e dello sfintere esydo
Inferiore

¢ Terapia con farmaci pro-peristaltici ed anti-acidi




X Edema mani e piedi

¢ Stasi ematica per I'assenza di movimento e dehaifune
della pompa muscolare

¢ Sollevare gli arti
¢ Utilizzare calze elastiche
¢ Se arrossamento e dolore sospettare la trombdelebi




Insonnia

v Considerare la possibilita che si tratti di
notturne

v Verificare le ¢ Weliailelelis te
ali’immobilité

v Farmaci :
Triciclici
ipnoinducenti ad emivita breve

v !Eu_ritare farmaci a marcata azio_ne miorilassante o
inibente a livello bulbare (es diazepam)




¥ Riso/planto patologico
(emotivig pseudobulbare)

¢ Attacchi incontrollati di riso/pianto

¢ Non dipende da alterazioni psicologiche del tono
dellumore

¢ Particolarmente imbarazzante dal punto di vistaas®c
¢ Risponde bene alla terapia medica.




¥y Riso/planto patologico
(emotivik pseudobulbare)

Tabella 6. Farmaci per Il nso/pianto patologicl

Amitriptilina 10-150 mg
[ADEPRIL®, LAROXYL®, TRIPTIZOL]

Fluvoxamina 100-200 mg
[DUMIROX®, FEVARIN®, MAVERALY]

Litio carbonato 400-800 mg
[CARBOLITHIUM?]

L-Dopa 500-600 mg
[MADOFARE, SINEMET®]




X Problemi psicologici

¢ Depressione reattiva dopo la diagnosi

¢ Lo stato psicologico e correlato con la sopravvieenz

¢ Il farmaco piu ampiamente utilizzato e I'amitriptiéin
[Adepril®, Laroxyl®, Triptizol®] (sI inizia con 25ng al
di e lentamente si aumenta fino a 100-150 mg ahgise
tollerati),




X Problemi psicologici

¢ Centri specializzati

¢ Supporto per 'ammalato e la sua famiglia




%X Disturbi ansiosi

¢ | disturbi ansiosi sono meno comuni, ma possonurgese
IN concomitanza con attacchi di dispnea (attaccpadico

¢ Significativamente, esiste un’elevata concordanza d
depressione e di disturbi ansiosi tra pazienhiéi assiste

¢ Prestare attenzione alla salute mentale di chst@sgiuo
alleviare anche I'ansia del malato stesso

¢ Terapia con Benzodiazepine




X Assistenza respiratoria

¢ Mantenere pervie vie respiratorie

¢ Fisioterapia

¢ Trachestomia e sua gestione




X Assistenza spirituale e lutto

¢ Spesso e trascurato nelle cure palliative

¢ Migliora la capacita del’lammalato di
convivere con la SLA

¢ Permette di accettare procedure invalidanti
come PEG, tracheostomia etc...

¢ Paziente e famiglia




X Fase terminale

¢ Il 90% muore serenamente senza soffocame

¢ Passaggio sonno-coma-morte se non ventilat
artificialmente

¢ Desiderio di morire nella propria casa




%X Considerazioni finali

¢ |l paziente con SLA partecipa coscientemente
all’evoluzione della propria patologia

¢ Cio aumenta la sua forza interiore per accette
la malattia

¢ Ammalato e famiglia vogliono partecipare In
maniera attiva alle decisioni relative al
trattamento sintomatico




X Prospettive future

Ottimisticamente, nuovi sviluppi della ricerca
porteranno a farmaci che possono indurre un
significativo prolungamento della vita per |
pazienti affetti da SLA.

Cio aumentera la prevalenza della malattia e sa
Probabilmente afflancato da una forte domanda
trattamenti palliativi ottimali.




e “Se davvero si vuole aiutare qualcuno, bisogna
prima scoprire dove si trova. Questo e’ il segreto

dell’assistenza. Se non si puo’ scoprirlo, €’ solo

un’illusione credere di poter aiutare un altro essere
umano.

Aiutare qualcuno significa comprenderlo piu’ di
quanto lui possa fare, ma prima di tutto bisogna
comprendere cio’ che egli comprende”.

Kierkegaard, 1849




X Conclusioni

Particolarmente per la SLA, n&sufficiente
aggiungere anni alla vita, abbiamo bisogno an[ggE
di Imparare come aggiungere vita agli anni ché
rimangono




