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X% Sclerosi Laterale Amiotrofica

Sinonimi:

AMalattia del Motoneurone (MND)
ASclerosi Laterale Amiotrofica (SLA)
AMalattia diCharcotin Francia
AMalattia diLou Gehrignegli USA
AAtrofia muscolare progressiva
AAmyotrophicLateralSclerosigALS)




X% Sclerosi Laterale Amiotrofica

Il significato letterale e:
Araggrinzimentgsclerosi)

Adella porzione lateral@aterale)del midollo
spinale

/e perdita del trofismo o nutrimento muscolare



X% Sclerosi Laterale Amiotrofica

La SLA e una malattia degenerativa progressi

che colpisce, in eta adulta (60 anni), |
motoneuroni che controllano 1 movimenti

volontari

La sua limitata incidenza {3/100.000) e
prevalenza (&/100.000), sia considerata una

malattia rara.



¥ Sclerosi Laterale Amiotrofica

Essa e caratterizzata da una debolezza musco
progressiva che porta alla completa paralisi det
artl e a morte precoce per insufficienza respirat

La prognosi e infausta.



X SLA: patogenesi

E dovuta alla perdita de
Motoneuroni deputati
alla contrazione del
muscoli volontari

Unité motrice
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X SLA: patogenesi

La morte dei motoneuroni avviene gradualmente, nel cor:
mesi o0 anche di anni.

In tale arco di tempo | motoneuroni risparmiati dalla malat
hanno la capacita di sostituire, almeno in parte, le funzio
guelli distrutti.

| primi segni della SLA compaiono quando la perdita
progressiva del motoneuroni supera la capacita di
compensazione del motoneuroni superstiti.



X SLA: patogenesi

Quando un motoneurone muore le cellule muscolari che facevano
della sua unita motoria, non ricevendo piu impulsi, non sono piu in
di contrarsildenervaziong

Le stesse cellule muscola@enervatgroducono pero alcune sostanze
stimolano la crescita di ramificazioni negli assoni appartenenti ai
motoneuroni superstiti.

Tali ramificazioni finiscono per stabilire nuovi contatti con le cellule
muscolaridenervateche in tal modo possono riprendere a funzionare
(reinnervaziong



X SLA: patogenesi

Questo processo di riparazione tende quindi a bilanciare il process
denervaziongsi verifica in tutti i pazienti ed e ovviamente molto
efficiente quando | motoneuroni morti sono pochi e la malattia e
all'inizio.

Lareinnervazione& un processo naturale che si svolge nei muscoli ¢
persone colpite da SLA opponendosi alla progressione della malatt
In alcuni casi il fenomeno e cosi efficace che garantisce il recuperc
forza e il ripristino di funzioni che sembravano irrimediabilmente pe

Una moderata attivita muscolare o il movimento passivo dei musca
deboli favoriscono la produzione di quel fattori di crescita nervosa ¢
stimolano lareinnervazione



X SLA: patogenesi

Non si conoscono ancora le cause della malattia e comunque nella
maggior parte dei casi non vi e familiarita.

Sono state fatte numerose ipotesi: intossicazione da piombo, manc
seleni o, mercuri o, |l nfezi oni d

E ormai accettato che la SLA ana malattia multifattorialehe non puc
essere prevenuta in alcun modo.

| primi sintomi si manifestano probabilmente molto dopo che la mal
ha avuto inizio nell'organismo.

Fino a quando non si conosceranno le cause della SLA non sara p
evitarne l'insorgenza.



X SLA: patogenesi

Gli effetti della SLA variano enormementecon riferimento al sintomi

iniziali, al decorsodella malattiae ai tempi di sopravvivenzadopo la
diagnosi

E unamalattiainvalidantecheevolve,aggravandosi

In piu dell'80% dei casi, la morte e dovutaa un disturbo respiratorio.
aggravatalaunasuperinfezion@ronchiale



X SLA: manifestazioni cliniche

Il primo sintomo della malattia e una "progressiva perdita di forza c
puUoO interessare tutti | movimenti volontari".

Nella maggior parte dei casi l'indebolimento riguarda prima | muscc
delle mani e dei piedi e poi si estende agli altri muscoli del corpo.

All'inizio puo essere colpito un lato del corpo piu dell'altro.

La SLA puo manifestarsi con difficolta nella masticazione, nella
deglutizione e nella fonazione.



X SLA: manifestazioni cliniche

Oltre alla debolezza, si possono avvertire rigidita (spastic
contrazioni muscolari involontarie, anche dolorose (cramn

Quando vengono danneggiati | muscoli respiratori, poSsc
comparire dispnea dopo sforzi lievi e deficit della tosse.

Se prevalgono i disturbi della parola e le difficolta di
deglutizione si parla dsLA bulbare



X La respirazione e la SLA

La SLA clinicamente varia da persona a persona e i sintomi riguardanti la respire
POSSONOo presentarsi presto o molto piu tardivamente.

Le complicazioni spesso coinvolgono i muscoli bulbari, cioe quelli deputati a parl
deglutire.

| motoneuroni che controllano i muscoli respiratori spesso sono colpiti solo dopo
comparsa debolezza ai muscoli delle braccia o delle gambe.

Ma talvolta i muscoli respiratori sono colpiti nelle fasi iniziali della SLA, quando e
presente solo una minima debolezza muscolare agli arti.

Quando la SLA colpisce | motoneuroni che controllano | muscoli respiratori, la
respirazione diviene difficile e faticosa.



X La respirazione e la SLA

Quando la SLA colpisce | motoneuroni che controllano | muscoli respiratori, la
respirazione diviene difficile e faticosa.

Questa condizione puo insorgere gradualmente in settimane o mesi o, in Circost:
molto rare, improvvisamente, quasi senza preavviso.

Spesso il primo segno si manifesta solo durante uno sforzo fisico intenso o dura
sonno. Durante uno sforzo fisico si puo avvertire mancanza di fiato, oppure puo
accadere di non riuscire a svolgere una certa attivita, ma si puo anche non prov:
guesta sensazione, specie se gli arti sono gia troppo deboli per fare sforzi.

Quando invece il paziente si trova a letto puo lamentare mancanza d'aria in posi
sdraiata. Questi sintomi sono un importante segnale di difficolta respiratoria; il pe
puo aver bisogno di dormire con due o piu cuscini, o addirittura seduti.

Se non si interviene in tempo in questa fase possono presentarsi delle gravi
complicanze.



* .
Tosse 0 Espettorazione

Fisiologicamente, la tosse e la risultante di una sequenz
azioni integrate che comprendono:

Aun'inspirazione profonda

Aseguita dall'adduzione delle corde vocali

Adalla contrazione dei muscoli addominali, che genera
una elevata pressione positiva intratoracica

Ada una rapida decompressione, con l'apertura parzials
delle corde vocal



Insprazions

La tosse si compone di 4 fasi
1) irritazione - 2) inspirazione - 3) compressione - 4) espulsione. (Da: | grandi temi della medicina, Fabbri Editori, 1980)




¥ La SLA e la Tosse o Espettorazione

Nei soggetti con SLA, la ridotta forza muscolare e l'alterazione delle proprieta el:
del sistema respiratorio impediscono il raggiungimento di adeguati volumi polmc
al termine di una inspirazione profonda.

Cio limita la quantita d'aria disponibile per la fase espulsiva della tosse e causa
indirettamente una diminuzione del flusso espiratorio.

ansione Polmonare nel Soggetto “Normale™ Espansione Polmonare nel Paziente affetto da SLA

Espansione Polmonare
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Tosse Inefficace

Ristagno di secrezioni

Riduzione della ventilazione polmonare con atelettasia
A livello delle secrezioni si ha la proliferazione dei germi
Infezione polmonare



Nei pazienti con SLA puo coesistere un'alterazione della
deglutizione con conseguenti episodi di inalazione.

L'associazione di turbe della deglutizione e tosse inefficac
favorisce il ripetersi di infezioni polmonari.



Evidente e lI'importanza di individuare e trattare
tempestivamente | pazienti che a causa di une
tosse Inefficace, sono potenzialmente a rischio

complicanze respiratorie.



X Riabilitazione respiratoria e SL;

Gli obiettivi della Riabilitazione Respiratoria nel contesto della Sclerosi Laterale
Amiotrofica sono molteplici.
Tra questi i piu rilevanti sono:

gendo
muscoli coinvaolti nella respirazione
Mantenere una adeguata ventilazione alveolare
Migliorare il picco di tosse
Cercare di evitare episodi di insufficienza respiratoria acuta con
conseguente necessita di ospedalizzare il paziente
Evitare, per gquanto possibile, la necessita della tracheotomia.




y [ecniche di disostruzione
bronchiale

£ AFE (Accelerazione del Flusso Espiratorio)
£ Clapping
£ Vibrocompressioni



¥ AFE (Accelerazione del Flusso
Espiratorio)




MANO A PICCOLA COPPA
per piccoll toracl

Drenaje postural

)

Le percussioni manuali (o clapping) permettono la formazione di un'onda di
energia cinetica che viene trasmessa attraverso il torace fino alle vie aeree e
facilita il distacco del muco dalle pareti bronchiali.

VVengono eseguite con una o due mani tenute a coppa, mediante una rapida
successione di movimenti di flesso estensione del polso o con la punta delle
dita, a seconda dell'estensione dell'area toracica su cui vengono applicate con
una frequenza approssimativa di 3-6 Hz (sia in inspirazione che espirazione).
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X Vibrocompressioni

Sono delle manovre eseguite con lo scopo di trasmettere un movimento
oscillatorio all'aria che e presente all'interno delle vie aeree e favorire il
"trasporto" di muco.

Sono costituite da scuotimenti vibratori della parete toracica realizzati durante
la fase espiratoria, applicando le mani sull'area toracica da trattare.

Viene contemporaneamente effettuata una vibrazione-compressione sul
segmento polmonare da drenare. Eseguite in posizioni di drenaggio.




X Tecniche di assistenza alla toss:

£ Abdominal thrust
£ In-exusufflator
£ Alr stacking

* abdominal thrust: compressione manuale addominale che aiuta nella fase espulsiva
della tosse
** In-exsufflator o cough assist: macchina per la tosse assistita

**¥%¥ air-stacking: insufflazione & accumulo d'aria neai polmoni utile per 'espulsione delle
sacrezioni bronchiali.




3y Abdominalthrust(Compressione
addominale)

Nel caso di un singolo operatore, le forze compressive vengono esercitate
ponendo le mani nella porzione laterobasale del torace, comprimendolo e
favorendo la discesa espiratoria; contemporaneamente si esercita una
pressione in direzione craniale.




X In-exsufflator(Macchina della tosse

L'insufflazione & il iempimento passivo dei polmoni tramite I'aria rilasciata
sotto pressione da un ventilatore, mentre I'esufflazione prevede |'applicazione
di una pressione negativa alle vie respiratorie, mediante |'apparecchio
meccanico, che consenta lo svuotamento passivo dei polmoni. I flussi provocati
dall'esufflazione meccanica possono raggiungere i 10 litri al secondo; essi
permettono quindi di espellere le secrezioni dalle vie respiratorie in modo
"simile" ad un efficace colpo di tosse.

Il macchinario stimola i muscoli respiratori ad indurre la tosse, riflesso che nei
pazienti portatori SLA non esiste.

Con questo dispositivo si puo eseguire anche e soprattutto a domicilio una
"pulizia" polmonare che, attraverso la tosse, porta all'espettorazione di muco e
di secrezioni, favorendo quindi una riabilitazione respiratoria profonda ed
efficace.




Accumulo di secrezioni all'interno dell'albero bronchiale

Aumento della pressione positiva all'interno dei polmoni



Fase Espulsiva della Tosse che permette la risalita
delle secrezioni nel retrofaringe e nella trachea.

Nel paziente con SLA questa fase é ridotta e
non permette un adeguato distacco delle secrezioni.

&

Applicazione dell'Apparecchio Cough Machine




Primo ciclo di Inspirazione: Aumenta la pressione positiva (+ 40)
all'interno dei polmoni e permette che essi si
espandano molto piu delle capacita reali del paziente

Primo ciclo di Espirazione: Pressione negativa (- 40)
che favorisce il distacco delle secrezioni,
ma l'ostruzione non viene eliminata del tutto




Terzo ciclo di Espirazione. L'ostruzione viene eliminata del tutto



iy
Applicazione della Cough Assist effettuata da un singolo operatore
E importante mantenere la testa del paziente poggiata sul torace del
terapista per permettere alla maschera di aderire perfettamente al
viso del paziente ed evitare, di conseguenza, "fughe d'aria"




Appliczione della Cough Assist con due operatori
Il primo insuffla e desuffla, mentre |'altro esercita delle pressioni
sottodiaframmatiche sul paziente




E possibile utilizzarlo anche da seduti ma cid & piu difficoltoso in quanto il
catarro, per forza di gravita, tende a scendere.




X Air stacking

Quando l'alterazione riguarda la fase inspiratoria si pué aumentare |'efficacia
della tosse assistendo l'inspirazione tramite l'applicazione di pressione positiva
alle vie aeree.

Questo tipo di intervento risulta utile per i pazienti con capacita vitale (CV)
inferiore a 1500 ml.




1- il terapista, dopo aver chiuso il naso del paziente con una "molletta”
apposita, richiede al paziente di tenere tra le labbra ben chiuse il boccaglio,
applicato al pallone Ambu, affinché non ci siano perdite di aria.

2- il terapista richiede al paziente di inspirare mentre insuffla aria tramite il
pallone, in maniera frazionata, aumentando gradualmente il ritmo, e
trattenerla fino alla massima capacité d'insufflazione.

3- una volta che il paziente non & piu in grado di incamerare aria si rimuove
boccaglio e si richiede al paziente di espirare in maniera rapida.




L'esecuzione di questo esercizio viene consigliata al paziente almeno tre volte
nell'arco della giornata e ogni applicazione, per risultare efficace, dovrebbe
essere composta da dieci o quindici espansioni polmonari.

Grazie a questa manovra, il paziente potra mantenere I'elasticita della
muscolatura toracica ed evitare la rigidita della gabbia toracica, che
comporterebbe diminuzione progressiva della capacita vitale (CV) e
complicanze polmonari dovute al ristagno delle secrezioni.




Rx Torace: Prima e dopo 80 giorni circa di Cough Assist



X Esercizi di allungamento

Questi esercizi sono importantissimi poiché le complicanz
respiratorie provocano un'alterazione delle proprieta
meccaniche della gabbia toracica e di conseguenza una
cifoscoliosi, causata dall'ipostenia del muscoli dorsali. Inol
e iImportante mobilizzare in maniera cauta, ma giornalmer
tutte le strutture muscolo fasciali della colonna per ritarda

processo di sostituzione della muscolatura atrofica con te
fibrotico.



