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Sinonimi:  

Å Malattia del Motoneurone (MND)  

Å Sclerosi Laterale Amiotrofica (SLA)  

Å Malattia di Charcot in Francia  

Å Malattia di Lou Gehrig negli USA  

Å Atrofia muscolare progressiva  

Å Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) 

Sclerosi Laterale Amiotrofica  



Il significato letterale è:  

Á raggrinzimento (sclerosi)  

Á della porzione laterale (laterale) del midollo 

spinale  

Áe perdita del trofismo o nutrimento muscolare 

(amiotrofica).  

Sclerosi Laterale Amiotrofica  



La SLA è una malattia degenerativa progressiva  

che colpisce, in età adulta (40-60 anni), i 

motoneuroni  che controllano i movimenti  

volontari   

 

La sua limitata incidenza (1-3/100.000) e 

prevalenza (3-7/100.000), sia considerata una 

malattia rara.  

Sclerosi Laterale Amiotrofica  



Essa è caratterizzata da una debolezza muscolare 

progressiva che porta alla completa paralisi degli 

arti e a morte precoce per insufficienza respiratoria   

 

La prognosi è infausta. 

Sclerosi Laterale Amiotrofica  



SLA: patogenesi   

È dovuta alla perdita dei  

Motoneuroni deputati 

alla contrazione dei 

muscoli volontari 
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La morte dei motoneuroni avviene gradualmente, nel corso di 

mesi o anche di anni.  

 

In tale arco di tempo i motoneuroni risparmiati dalla malattia 

hanno la  capacità di sostituire, almeno in parte, le funzioni di 

quelli distrutti.  

 

I primi segni della SLA compaiono quando la perdita 

progressiva  dei motoneuroni supera la capacità di  

compensazione dei motoneuroni  superstiti.  

SLA: patogenesi  



Quando un motoneurone muore le cellule muscolari che facevano parte 

della  sua unità motoria, non ricevendo più impulsi, non sono più in grado 

di contrarsi (denervazione).  

 

Le stesse cellule muscolari denervate producono però alcune sostanze che 

stimolano la crescita di ramificazioni negli assoni  appartenenti ai 

motoneuroni superstiti.  

 

Tali ramificazioni finiscono per stabilire nuovi contatti con le cellule 

muscolari denervate, che in tal modo possono riprendere a funzionare 

(reinnervazione). 

SLA: patogenesi  



Questo processo di riparazione tende quindi a bilanciare il processo di  

denervazione, si verifica in tutti i pazienti ed è ovviamente molto 

efficiente quando i motoneuroni morti sono pochi e la malattia è 

all'inizio.  

 

La reinnervazione è un processo naturale che si svolge nei muscoli delle  

persone colpite da SLA opponendosi alla progressione della malattia.  

In alcuni casi il fenomeno è così efficace che garantisce il recupero della 

forza e il ripristino di funzioni che sembravano irrimediabilmente perse.  

 

Una moderata attività muscolare o il movimento passivo dei muscoli più 

deboli favoriscono la produzione di quei fattori di crescita nervosa che 

stimolano la reinnervazione. 

SLA: patogenesi  



Non si conoscono ancora le cause della malattia e comunque nella 

maggior  parte dei casi non vi è familiarità.   

 

Sono state fatte numerose ipotesi: intossicazione da piombo, manganese,  

selenio, mercurio, infezioni da virus lenti é ma senza prove convincenti.  

 

È ormai accettato che la SLA è   una malattia multifattoriale che non può 

essere prevenuta in alcun modo.  

 

I primi sintomi si manifestano probabilmente molto dopo che la malattia 

ha  avuto inizio nell'organismo.  

 

Fino a quando non si conosceranno le cause della SLA non sarà possibile  

evitarne l'insorgenza. 

SLA: patogenesi  



Gli effetti della SLA variano enormemente con riferimento ai sintomi 

iniziali, al decorso della malattia e ai tempi di sopravvivenza dopo la 

diagnosi.  

 

È una malattia invalidante che evolve, aggravandosi.  

 

In più dell'80% dei casi, la morte è dovuta a un disturbo respiratorio, 

aggravato da una superinfezione bronchiale. 

SLA: patogenesi  



Il primo sintomo della malattia è una "progressiva perdita di forza che 

può interessare tutti i movimenti volontari".  

 

Nella maggior parte dei casi l'indebolimento riguarda prima i muscoli 

delle  mani e dei piedi e poi si estende agli altri muscoli del corpo.  

 

All'inizio può essere colpito un lato del corpo più dell'altro.  

 

La SLA può manifestarsi con difficoltà nella masticazione, nella 

deglutizione e nella fonazione.  

   

  

SLA: manifestazioni cliniche  



Oltre alla debolezza, si possono avvertire rigidità (spasticità) e 

contrazioni  muscolari involontarie, anche dolorose (crampi).  

 

Quando vengono danneggiati i muscoli respiratori, possono 

comparire dispnea dopo sforzi lievi e  deficit della tosse.   

 

Se prevalgono i disturbi della parola e le difficoltà di 

deglutizione si parla di SLA bulbare.  

SLA: manifestazioni cliniche  



La respirazione e la SLA 

La SLA clinicamente varia da persona a persona e i sintomi riguardanti la  respirazione 

possono presentarsi presto o molto più tardivamente.  

 

Le complicazioni spesso coinvolgono i muscoli bulbari, cioè quelli deputati a  parlare e 

deglutire. 

   

I motoneuroni che controllano i muscoli respiratori spesso sono colpiti solo dopo che è 

comparsa debolezza ai muscoli delle braccia o delle gambe.  

 

Ma talvolta i muscoli respiratori sono colpiti nelle fasi iniziali della SLA, quando è  

presente solo una minima debolezza muscolare agli arti.   

 

Quando la SLA colpisce i motoneuroni che controllano i muscoli respiratori, la  

respirazione diviene difficile e faticosa.  



Quando la SLA colpisce i motoneuroni che controllano i muscoli respiratori, la  

respirazione diviene difficile e faticosa.   

 

Questa condizione può insorgere gradualmente in settimane o mesi o, in  circostanze 

molto rare, improvvisamente, quasi senza preavviso.  

 

Spesso il primo segno si manifesta solo durante uno sforzo fisico intenso o  durante il 

sonno.  Durante uno sforzo fisico si può avvertire mancanza di fiato, oppure può  

accadere di non riuscire a svolgere una certa attività, ma si può anche non  provare 

questa sensazione, specie se gli arti sono già troppo deboli per fare  sforzi.  

 

Quando invece il paziente si trova a letto può lamentare mancanza  d'aria in posizione 

sdraiata.  Questi sintomi sono un importante segnale di difficoltà respiratoria; il paziente  

può aver bisogno di dormire con due o più cuscini, o addirittura seduti.  

 

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

complicanze. 

La respirazione e la SLA 



Tosse o Espettorazione   

Fisiologicamente, la tosse è la risultante di una sequenza di 

azioni integrate  che comprendono: 

Á un'inspirazione profonda 

Á seguita dall'adduzione delle corde  vocali 

Á dalla contrazione dei muscoli addominali, che  genera 

una elevata  pressione positiva intratoracica 

Á da una rapida decompressione, con  l'apertura parziale 

delle corde vocali 



Fasi dellô Espettorazione   



Nei soggetti con SLA, la ridotta forza muscolare e l'alterazione delle proprietà elastiche 

del sistema respiratorio impediscono il  raggiungimento di adeguati volumi polmonari 

al termine di una inspirazione profonda.  

 

Ciò limita la quantità d'aria disponibile per la fase espulsiva della  tosse e causa 

indirettamente una diminuzione del flusso espiratorio.  

 

La SLA e la Tosse o Espettorazione   



É  Ristagno di secrezioni 

É  Riduzione della ventilazione polmonare con atelettasia 

É  A livello delle secrezioni si ha la proliferazione dei germi  

É  Infezione polmonare 

Tosse Inefficace 



Nei pazienti con SLA può coesistere  un'alterazione della 

deglutizione con conseguenti episodi di inalazione.  

 

L'associazione di turbe della deglutizione e tosse inefficace 

favorisce il ripetersi di infezioni polmonari. 



Evidente è l'importanza di individuare e trattare 

tempestivamente i pazienti  che a causa di una 

tosse inefficace, sono potenzialmente a rischio di  

complicanze respiratorie. 



Riabilitazione respiratoria e SLA 



Tecniche di disostruzione 

bronchiale  

É  AFE (Accelerazione del Flusso Espiratorio) 

É  Clapping 

É  Vibrocompressioni 



AFE (Accelerazione del Flusso 

Espiratorio) 



Clapping 
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Vibrocompressioni 



Tecniche di assistenza alla tosse 

É Abdominal thrust  

É In-exusufflator 

ÉAir stacking  

  



Abdominal thrust (Compressione 

addominale)  



In-exsufflator (Macchina della tosse) 

















Air stacking 









Esercizi di allungamento 

Questi esercizi sono importantissimi poiché le complicanze 

respiratorie  provocano un'alterazione delle proprietà 

meccaniche della gabbia toracica e di conseguenza una 

cifoscoliosi, causata dall'ipostenia dei muscoli dorsali. Inoltre,  

è importante mobilizzare in maniera cauta, ma giornalmente, 

tutte le strutture  muscolo fasciali della colonna per ritardare il 

processo di sostituzione della  muscolatura atrofica con tessuto 

fibrotico. 


