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SUMARUL RECOMANDARILOR

e Pacientul cu semne sugestive pentru SLA trebuie sd fie examinat neaméanat de citre un specialist
experimentat. Diagnosticul clinic este sustinut de criteriile internationale, trebuie stabilit precoce si
efectuate investigatiile necesare, inclusiv ENMG (Recomandare de Buna Practici).

e In procesul de management al pacientilor cu SLA se recomandi utilizarea scalelor standardizate
pentru documentarea deficientelor neurologice, nivelului de dizabilitate, independentei functionale,
suportului pentru familie, calitatii vietii (Recomandare de Buni Practica).

e Pacientilor cu SLA trebuie sa li se recomande tratamentul cu Riluzolum 50 mg de doua ori pe zi
(Clasa 1A), initiat cat mai precoce dupa ce pacientul a fost informat despre diagnostic si au fost
discutate potentialele efecte terapeutice si secundare (Clasa 1A).

e Este recomandatd evaluarea periodica (la fiecare 3-6 luni) a functiilor verbale si limbajului de cétre
un logoped. In cazul celor cu tulburare de limbaj, precoce este necesari testarea neuropsihologici
globala. Folosirea unor sisteme de comunicare potrivite (incepand de la tabele cu cifre si cuvinte,
pana la sintetizatorii computerizati de vorbire) ar trebui sd fie individualizatd, iar un antrenament si
o sustinere adecvate trebuie asigurate atunci cand este cazul (Recomandare de Buni Practica).

e Tratati sialoreea in SLA cu amitriptilina, hioscina administratd oral sau transdermic, glicopirolat sau
picaturi de atropind sublingual. Injectarea toxinei botulinice la nivelul glandei parotide si/sau
submandibulare poate fi eficienta si, in general, este bine tolerata (Recomandare grad B). Iradierea
glandelor salivare poate fi incercatd atunci cand esueaza tratamentul farmacologic (Recomandare
grad C). Pacientilor 1li se va asigura un dispozitiv mecanic portabil de suctiune. Interventiile
chirurgicale nu sunt recomandate (Recomandare de Buni Practica).

e Tratati depresia la pacientii cu SLA cu un antidepresiv adecvat: Amitriptilina la sialoree, ISRS daca
pacientul este varstnic sau are deteriorare cognitiva/dementa. Tratati anxietatea cu Bupropion sau
benzodiazepine (Recomandare de Buna Practici).

e Tromboza venoasa profunda trebuie tratata cu anticoagulante. Este necesar managementul optim al
factorilor de risc, fizioterapia, ridicarea membrelor si/sau sosetele compresive. Nu sunt dovezi
suficiente pentru tratamentul profilactic cu anticoagulante (Recomandare de Buna Practici).

e La pacientii cu afectarea aportului alimentar, nutritia enterald prin gastrostomd percutanatd
endoscopica (PEG) trebuie luata in considerare pentru a stabiliza greutatea corporala si prelungirea
duratei vietii a pacientilor cu SLA (Recomandare grad B).

e Creatina, in doze de 5-10 gr/ zilnic, nu trebuie administrata ca tratament al pacientilor cu SLA,
pentru ca nu este eficienta in incetinirea progresiei bolii (Recomandare grad A).

e Dozele mari de Vitamina E nu trebuie administrate in tratamentul pacientilor cu SLA
(Recomandare grad B).

e Oricand este posibil, oferiti pacientului indrumare catre o echipa specializatd in ingrijiri paliative
precoce Tn cursul bolii (Clasa I11). Deschideti discutia despre deciziile din stadiul terminal al bolii
de fiecare data cand pacientul solicitda sau oferd o oportunitate. Discutati optiunile in ceea ce
priveste suportul respirator si problemele ce apar in stadiul terminal al bolii, in cazul in care
pacientul prezinta dispnee, alte simptome de hiperventilatie sau capacitate vitala fortata <50%.
Informati pacientul asupra situatiei legale in ceea ce priveste deciziile anticipate ce trebuie luate
precum si despre numirea unui imputernicit.

e Oferiti asistentd pentru formularea preferintelor. Rediscutati cu pacientul despre preferintele sale de
tratament pentru sustinerea functiilor vitale la fiecare 6 luni. Luati in considerare importanta
problemelor spirituale in ceea ce priveste calitatea vietii si optiunile de tratament (Recomandare de
Buna Practica).

e Simptomele si semnele de insuficientd respiratorie (inclusiv simptomele de hiperventilatie
nocturnd) trebuie evaluate la fiecare vizitd medicala. Capacitatea vitala fortatd (CVF) si capacitatea
vitald (CV) sunt testele cele mai disponibile si practice. Oximetria nocturnd poate fi considerata
utila (Recomandare grad C).



CVF 1in decubit dorsal si cu presiune inspiratorie maxima (Pimax) pot fi considerate utile in
monitorizarea respiratorie de rutina, pe langd CVF in pozitie verticala (Recomandare grad C).
Presiunea nazald poate fi consideratd pentru detectarea hipercapniei si hipoxemiei nocturne
(Recomandare grad C).

Ventilatia non-invaziva trebuie consideratd pentru a trata insuficienta respiratorie a pacientilor cu
SLA, atat pentru a prelungi viata, cét si a incetini rata de scadere a CVF (Recomandare grad B).
Ventilatia non - invaziva cu presiune pozitiva VNIPP trebuie luata in considerare Tnaintea ventilatiei
motorii invazive (VMI) la pacientii cu semne si simptome de insuficienta respiratorie
(Recomandare de Buni Practica).

Managementul activ al secretiilor si asigurarea dispozitivelor de asistentd a tusei pot creste
eficacitatea ventilatiei asistate in SLA. Ventilatia invaziva prin traheostomie (TIV) poate fi luata in
considerare pentru pastrarea calitatii vitale a pacientilor cu SLA, care necesita suport ventilator de
termen lung (Recomandare grad C).

VMI neplanificata (de urgentd) trebuie evitata pana la discutarea in prealabil a problemelor ce tin de
faza terminalda a bolii, coordonarea cu echipele de ingrijire paliativa si stabilirea preferintelor
adecvate. Oxigenoterapia trebuie evitatd deoarece poate exacerba retentia de CO2 si uscaciunea
gurii. Se va utiliza oxigen numai dacd hipoxia este simptomatici (Recomandare de Buna
Practica).



ABREVIERILE FOLOSITE TN DOCUMENT

SLA Scleroza laterala amiotrofica
AMP Asistenta Medicala Primard

BNM Boala neuronului motor

CT (computer tomography) Tomografie computerizata

CVv Capacitate vitala

CVF Capacitatea vitala fortata

NMC Neuron motor central

NMP Neuron motor periferic

NCS (nerve conduction study) Studiu al conductibilitdtii nervoase
ENMG ElectroNeuroMioGrafia

FAC (Functional Ambulation Category)

Scala Categorii Functionale de Ambulatie

IRM

Imagistica prin rezonantd magnetica

MAS (Modified Ashworth scale)

Scala clinica de evaluare a spasticitatii

MRC (Medical Research Council)

Scala clinica de evaluare a fortei musculare

OMS

Organizatia Mondiald a Sanatatii

QOL (Quality of Life)

Evaluarea calitatii vietii

USG Ultrasonografie

VNIPP Ventilatia non - invaziva cu presiune pozitiva
VMI Ventilatia motorie invaziva

VIT Ventilatia invaziva prin traheostomie

TVP Tromboza venoasa profunda

PEG (percutaneous endoscopic gastrostomy)

Gastrostoma percutanata endoscopica




PREFATA
Prezentul protocol este o revizuire a Protocolului Clinic National (PCN — 289) ,, Scleroza laterali
amiotrofica” si a protocoalelor internationale [1-3] efectuata de grupul de lucru al IMSP Institutul
de Neurologie si Neurochirurgie ,,Diomid Gherman” si al Catedrei de Neurologie nr.l a USMF
,Nicolae Testemitanu”.

Prezentul protocol este recomandat in abordarea diagnostica, terapeutica si paliativa a cazurilor de
scleroza laterald amiotrofica, dar nu limiteazd si nu absolvd specialistul de responsabilitatea
individualizarii cazului cu documentarea corespunzatoare.

A. PARTEA INTRODUCTIVA

A.1. Diagnosticul
Scleroza laterala amiotrofica

Exemple de diagnostice clinice:

e Diagnostic principal: Scleroza laterala amiotrofica, forma spinala cu tetrapareza spastica -
atrofica moderata. Dereglari de mers si autoservire.

e Diagnostic principal: Scleroza laterala amiotrofica, forma bulbara, cu disfagie si disfonie.

A.2. Codul bolii (CIM 10)
e (G12.2 Boala neuronului motor

A.3. Utilizatorii
e Prestatorii de servicii de AMP (medici de familie si asistentele medicilor de familie);
e Prestatorii de servicii de AMSA (medici neurologi, terapeuti, pulmonologi, gastroenterologi,
reabilitologi s.a.)
e Prestatorii de servicii de AMS (sectiile de terapie ale spitalelor raionale/ municipale/

republicane (medici terapeuti, neurologi); sectiile de neurologie ale spitalelor municipale si
republicane (medici neurologi);

e Prestatorii de servicii paliative
e Prestatorii de asistenta sociala

Nota: Acest protocol, la necesitate, poate fi utilizat si de alti specialisti.

A.4. Obiectivele protocolului
e Facilitatea procesului de diagnosticare a SLA
e Sporirea calitatii managementului pacientilor cu SLA
e Ameliorarea calitdtii vietii pacientilor cu SLA
e Depistarea oportuna a pacientilor cu un debut precoce al SLA

A.5. Elaborat: 2017

A. 6. Revizuit: 2023

A.7. Urmatoarea revizuire: 2028

A.8. Lista si informatiile de contact ale autorilor i ale persoanelor ce au participat la revizuire

Prenumele, numele Functia detinuta, institutia
dr.hab.st.med, prof. univ., Catedra de neurologie nr.1, USMF , Nicolae
Vitalie Lisnic Testemitanu”, cercet. st. principal Laboratorul Vertebroneurologie, IMSP
Institutul de Neurologie si Neurochirurgie ,,Diomid Gherman”
Mihail Gavriliuc dr.hab.st.med, prof. univ., sef Catedra de neurologie nr.1, USMF , Nicolae




Testemitanu”, cercet. st. Principal, IMSP Institutul de Neurologie si
Neurochirurgie ,,Diomid Gherman”

Liuba Munteanu

dr.st.med., medic neurolog, neurofiziolog, IMSP Institutul de Neurologie
si Neurochirurgie ,,.Diomid Gherman”

Diana Gaina ’
Gherman

medic neurolog, IMSP Institutul de Neurologie si Neurochirurgie ,,Diomid

Tatiana Turcanu

,,Diomid Gherman”

medic-rezident neurolog, IMSP Institutul de Neurologie si Neurochirurgie

Recenzentii:

Prenumele, numele

Functia detinuta, institutia

Stela Odobescu

dr.hab.st.med, conf. cercet., sef Laboratorul Neurologie Functionald,
IMSP Institutul de Neurologie si Neurochirurgie ,,Diomid Gherman”.

Alexandru Gasnasg

Testemitanu”

dr.st.med. conf. univ., Catedra de neurologie nr.1, USMF ,Nicolae

Protocolul a fost examinat, avizat si aprobat de:

Denumirea structurii/institutiei

Persoana responsabild/functia

Catedra de neurologie nr.l1, USMF ,Nicolae

Testemitanu”

Mihail Gavriliuc, dr.hab.st.med, prof.
univ., sef catedra

Comisia stiintifico-metodica de profil Medicind Interna,
USMF , Neurostiinte”

Stanislav Groppa, academician, dr. hab.
st.med., prof.univ., presedinte

Catedra de medicina de laborator, USMF ,,Nicolae
Testemitanu”

Anatolie Visnevschi, dr. hab. st. med,
prof. univ., sef catedra

Catedra de farmacologie si farmacologie clinica, USMF
,,Nicolae Testemitanu”

Nicolae Bacinschi, dr. hab. st. med,
prof. univ., sef catedra

Catedra de medicind de familie, USMF ,Nicolae
Testemitanu”

Ghenadie Curocichin, dr. hab. st. med,
prof. univ., sef catedra

Agentia Medicamentului si Dispozitivelor Medicale

Dragos Gutu, director general

Compania Nationald de Asigurari in Medicina

lon Dodon, director general

Aurel Grosu, dr. hab. st
prof.univ., presedinte

Consiliul de Experti al Ministerului Sanatatii med.,

A.9. Definitiile folosite Tn document

Boala neuronului motor (BNM) — totalitatea maladiilor neurodegenerative care afecteaza
neuronii motori din creier si maduva spinarii. [1,3]

Scleroza laterala amiotrofica (SLA) — maladie degenerativa a sistemului nervos caracterizata
prin afectarea neuronilor motori din scoarta cerebrala, trunchi si coarnele anterioare ale maduvei
spindrii, cauzand dizabilitati fizice progresive si cumulative, ce duc eventual spre deces prin
insuficienta functionala a musculaturii respiratorii.

Electromiografie (EMG) - este o procedura care evalueazad functia nervilor si a muschilor,
care se efectueaza prin introducerea unui ac foarte subtire in anumiti muschi. Acul contine un electrod
microscopic care inregistreaza activitatea electrica normala sau anormala a fibrelor musculare.

A.9. Informayia epidemiologica

La nivel mondial, aproximativ 5600 de cazuri noi de SLA sunt diagnosticate anual. Din
numarul total de pacienti Tn jur de 93% sunt caucazieni. Incidenta SLA este evaluatd in functie de
studiile efectuate intre 0,4 si 2,6 pentru 100.000 locuitori pe an. Mai multe lucruri pot explica aceasta
variabilitate: variatia marimii populatiei studiate, utilizarea de criterii de diagnosticare diferite si
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utilizarea de registre din surse diferite. In urma cercetarilor efectuate, dintre cazurile patologice s-a
depistat o predominare a sexului masculin asupra celui feminin. Datele publicate, plecand de la
registrele europene si cele ale Americii de Nord, arata ca impactul SLA creste incepand cu varsta de 40
de ani. Tn cadrul studiilor de date emise de centre specializate, varful de incidenta reprezinti o grupa de
varsta 55-60 de ani. [4,5]

Tn Republica Moldova, prevalenta sclerozei laterale amiotrofice s-a dovedit a fi mai mica decét
n tarile din Europa. Prevalenta brutd estimatd a fost de 2,64 la 100000 de locuitori. Rata medie de
incidentd anuald a SLA in Republica Moldova pentru populatia de varsta mai mare de 18 ani a fost de
0,59 la 100 000 de persoane. in urma cercetirilor efectuate s-a depistat o predominare a sexului
masculin asupra celui feminin, raportul barbati femei fiind 2:1 Cele mai mari estimari au fost observate
n grupa de varsta 50-59 ani, ceea ce este caracteristic pentru ambele sexe [6].



B. PARTEA GENERALA

B.1. Nivelul de asistentia medicald primara

Descriere (mdsuri) |

Motive (repere)

Pasii (modalitati si conditii de realizare)

1. Diagnosticul

1.1. Suspectarea
diagnosticului de

* Suspectarea si stabilirea
precoce a diagnosticului de

Informarea pacientului si a familiei despre
diagnosticul suspectat si necesitatea

BNM/SLA SLA, conform criteriilor investigatiilor (Casetele 17, 30, 31, Anexa 6)
internationale, permite « Stabilirea unui plan prealabil de management
initierea precoce a (Algoritmul C1.1)
tratamentului si ameliorarea
calitatii vietii pacientilor si a
familiei [1,3]

1.2. Decizia de * Pacientii cu suspectie de SLA |» Toti pacientii cu suspectie de SLA trebuie sa

consultatie a
specialistului Tn
patologie
neuromusculard

sau agravare rapida a
simptomatologiei necesita
consultatia unui specialist
si/sau In cadrul unui centru
tertiar [1,3]

fie examinati in comun cu un specialist BNM
si/sau in cadrul unui centru tertiar, specializat
(Recomandare de buna practica)

2. Tratamentul la domiciliu

2.1 Tratamentul
medicamentos
specific si
nespecific

2.2 Tratamentul
non-medicamentos
2.3 Tratamentul
paliativ

+ Scopul tratamentului SLA
este corijarea simptomaticii
motorii si non-motorii cu
influenta asupra activitatilor
cotidiene si sociale pentru
prelungirea vietii, cresterea
calitatii vietii si evitarea
izolarii sociale [1,3]

* Monitorizarea si corijarea la necesitate a
tratamentului indicat in comun cu echipa de
gestionare a cazului

 Solicitarea consultatiilor si ajustarilor necesare
n tratamentul medicamentos, non-
medicamentos, de recuperare si paliativ.

 Suport psiho-social permanent (Casetele 17,
30, 31, Anexa 6)

3. Supravegherea

3.1 Monitorizarea
continua

3.2 Evaluarea si
reevaluarea
repetata

3.3 Suport medical,
social, psihologic,
moral, juridic si
legal integrat

+ Starea somatica, psihologica
st functionala se
monitorizeaza sistematic, n
scopul de a evita/preveni
complicatiile bolii.

+ Supravegherea neurologului
este indicata pacientilor pe
tot parcursul vietii [1,3]

Standard/Obligatoriu:

* Monitorizarea starii somatice a pacientului
(Casetele 21, 22, 23, 24, 25, 26, 27, 28, 29)

 Monitorizarea complicatiilor bolii (Casetele
21, 22, 23, 24, 25, 26, 27, 28, 29, Anexa 4,
Algoritmul C1.2, 1.3)

* Referirea/informarea/educarea pacientului si a
rudelor Tn vederea ajutorului social,
psihologic, moral, juridic si legal (Casetele 17,

18, 30, 31, 32)

B.2. Nivelul de asistentd medicala specializata de ambulatoriu

1. Diagnosticul

1.1. Suspectarea
diagnosticului de
BNM/SLA

1.1. Confirmarea
diagnosticului de
SLA

* Suspectarea si stabilirea
precoce a diagnosticului de
SLA, conform criteriilor
internationale, permite
initierea precoce a
tratamentului s1 ameliorarea
calitatii vietii pacientilor si a
familiei [1,3]

Standard/Obligatoriu:
Anamneza (Casetele 10,11 )
Examinarea generala si neurologica (Caseta
12, Anexa 4)
 Efectuarea investigatiilor suplimentare
(Casetele 13, 14, 15, Anexa 3)
Aplicarea criteriilor internationale pentru
stabilirea diagnosticului (Casetele 6,7,8,9, 1,2)
 Diagnosticul diferential (Caseta 16, Anexa 5)
Recomandabil:
« Aplicarea testelor/scalelor de evaluare si

diagnostic (Anexa 4)




 Evaluarea neurocognitiva globala

 Informarea pacientului si familiei despre
diagnosticul suspectat si necesitatea
investigatiilor (Casetele 17, 30, 31, Anexa 6)

» Stabilirea unui plan prealabil de management
(Algoritmul C1.1)

1.2. Decizia de
consultatie a
specialistului Tn

Pacientii cu suspectie de SLA
sau agravare rapida a
simptomatologiei necesita

Toti pacientii cu suspectie de SLA trebuie sa
fie examinati In comun cu un specialist BNM
si/sau in cadrul unui centru tertiar, specializat

patologie consultatia unui specialist si/sau (Recomandare de buna practica)
neuromusculard in cadrul unui centru tertiar [1,3]

1.3. Decizia de Spitalizarea este recomandata Standard/Obligatoriu:

spitalizare pacientilor pentru stabilirea » Evaluarea criteriilor de spitalizare (Caseta 19)

diagnosticului in situatii
complexe sau pentru tratament
paliativ [1,3]

2. Tratamentul la domiciliu

2.1 Tratamentul
medicamentos
specific si
nespecific

2.2 Tratamentul
non-medicamentos
2.3 Tratamentul
paliativ

Scopul tratamentului SLA este
corijarea simptomaticii motorii
si non-motorii cu influenta
asupra activitatilor cotidiene si
sociale pentru prelungirea vietii,
cresterea calitatii vietii si
evitarea izolarii sociale [1,3]

Standard/Obligatoriu:
Tratament medicamentos specific (Caseta 20)
Tratamentul complicatiilor bolii (Casetele 21,
22,23, 24, 25, 26, 27, 28, 29, Algoritmii C1.2,
1.3)
« Tratament non-medicamentos, neurorecuperare
(Caseta 18)
Recomandabil:
 Tratament paliativ (Caseta 32, Algoritmul C1.2,
1.3)
« Suport psiho-social permanent (Caseta 17, 30,
31, Anexa 6)

3. Supravegherea

3.1 Monitorizarea
continua

3.2 Evaluarea si
reevaluarea
repetata

3.3 Suport medical,
social, psihologic,
moral, juridic si
legal integrat

Starea somatica, psihologica si
functionala se monitorizeaza
regulat, in scopul de a
evita/preveni complicatiile bolii.
Supravegherea neurologului este
indicatd pacientilor pe tot
parcursul vietii [1,3]

Standard/Obligatoriu:
* Monitorizarea starii somatice a pacientului
(Casetele 21, 22, 23, 24, 25, 26, 27, 28, 29)
Monitorizarea complicatiilor bolii (Casetele
21, 22, 23, 24, 25, 26, 27, 28, 29, Anexa 4,
Algoritmul C1.2, 1.3)
Trimiterea/informarea/educarea pacientului si a
rudelor Tn vederea ajutorului social, psihologic,
moral, juridic si legal (Casetele 17, 18, 30, 31,

32)

B.3. Nivel de asistentid medicala specializata

1. Diagnosticul

1.1. Confirmarea
diagnosticului de
SLA

Cazurile complexe necesita
spitalizare pentru confirmarea
diagnosticului si/sau reevaluarea
pacientului [1,3]

Standard/ Obligatoriu:
e Anamneza (Casetele 10,11 )
» Examinarea generald si neurologica (Caseta
12, Anexa 4)
 Efectuarea investigatiilor suplimentare
(Casetele 13,14,15, Anexa 3)
» Efectuarea diagnosticului diferential (Caseta
16, Anexa 5)
Recomandabil:
» Aplicarea de scale de evaluare, diagnostic,
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stabilirea a gradului de functionare si
dizabilitate, independentei functionale si
calitatii vietii (Casetele 6,7,8,9,12, Anexa 4)

 Informarea pacientului si familiei despre
diagnostic, investigatii si tratamente necesare
de aplicat (Casetele 17, 30, 31, Anexa 6)

« Stabilirea unui plan de management integrat
(Caseta 18, Algoritmul C1.1)

2. Tratamentul

2.1 Tratamentul
medicamentos

2.2 Tratamentul
non- medicamentos
2.3 Tratamentul
paliativ

Tratamentul eficient specific,
efectuat Tn serviciile specializate.

Standard/Obligatoriu:
Tratament medicamentos specific (Caseta 20)
 Tratamentul complicatiilor bolii (Casetele 21,
22, 23, 24, 25, 26, 27, 28, 29, Algoritmii C1.2,
1.3)
 Tratament non-medicamentos, neurorecuperare
(Caseta 18)
Recomandabil:
 Tratament paliativ (Caseta 32, Algoritmii C1.2,
1.3)
« Suport psiho-social permanent (Casetele 17,
30, 31, Anexa 6)

3. Externarea

Pacientii carora le-a fost stabilit
diagnosticul de SLA si a fost
elaborata schema individuala de
tratament sunt externati la locul
de trai pentru continuarea
tratamentului §i supraveghere

Extrasul obligator va contine:

» Diagnosticul exact detaliat

» Rezultatele investigatiilor efectuate

* Recomandarile explicate pentru pacient

 Programul individual de tratament

* Recomandari pentru medicul de
familie/neurolog la locul de trai

4. Supravegherea

4.1 Monitorizarea
continua

4.2 Evaluarea si
reevaluarea
repetata

4.3 Suport medical,
social, psihologic,
moral, juridic si
legal integrat

Este efectuatd de catre o echipa
multidisciplinara in vederea
cresterii calitdtii vietii
pacientilor si familiilor lor.

» Monitorizarea stdrii somatice a pacientului
(Casetele 21, 22, 23, 24, 25, 26, 27, 28, 29,
algoritm C1.2, 1.3)

 Monitorizarea complicatiilor bolii (Casetele 21, 2]
23, 24, 25, 26, 27, 28, 29, Algoritmii C1.2, 1.3)

* Trimiterea/informarea/educarea pacientului si a
rudelor in vederea ajutorului social, psihologic,
moral, juridic si legal (Casetele 17, 30, 31,
Anexa 6)

* Evaluarea repetatd a deglutitiei, vorbirii, functiei
de ventilatie, prezenta durerii (Casetele 6, 7, 8,
9,12, Anexa 4)

» Neurorecuperare (Caseta 18)

* Ajutor de planificare a vietii

» Tngrijiri paliative la domiciliu (Caseta 32)
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! Dersone en virsta d2 18

C.1. ALGORITMI DE CONDUITA A PACIENTULUI CU SLA
C.1.1. Algoritmul general de conduita a pacientului

b3
Plamficarea ingrjirn
pentru restul Vit

an cu boala neuronuhn
motor
) = | - 7
Riluzol pentru tratamentul Evaluarea de echipa
selarozer laterale rulfidhseplimari
amiofrofice
boala nevromiln motor
[ ] ]
| = | g | . .
Probleme museulare Ingrjre paholozica 51 Probleme cu salivarea Suport penfru actritinle
soctala dezcum
] ’ R -
Nutritie 51 gastrostoma Fimegia respratone Necesitatea de vorbire 31
COmIImears



C.1.2. Algoritmul managementului tulburdrilor de respiratie

Diagnostic

SLA

Evaluarea simptomelor® i TFP; Orientare spre
initierea VNI; Vaccin pneumovac si gripal

Ortopnee sau
PMN <40 cm sau PMI < -60 cm

sau oximetria nocturnii anormali
sau CVF <50%

uand 1y
considerare VNI

VNI este

tolerata?

Nu

ducatie suplimentard cu
privire la beneficiile documentate;
Evaluarea motivelor pentru
noncompliantd

Fara succes?

Recomandare hospis
pentru ingrijire
paliativy

ISimptome sugestive ale hipoventildrii nocturne:
® Trezin frecvente
* (efalee matinala
e Somnolentd excesiva ziva
* Vise reale

?Dacd VNI nu este toleratd sau acceptatd in cazul
in care compromiterea respiratorie progreseaza,
trebuie luatd in considerare ventilarea invaziva
sau directionat cdtre un hospis.

Ventilare invaziva

Masina de aspiratie
Tuse asistatd manual
Insuflator mecanic

Tratarea sialoreei/flegmei

Continuarea evaludrilor si
ajustarea presiunii

Imposibil de mentinut pO; >90%,
pCO: <50 mmHg sau imposibil de
menajat secretiile

TFP = teste functionale pulmonare
FEVT = flux expirator de vérf in tuse
VNI = ventilare noninvaziva
PNM = presiunea nazala la mirosire
PMI = presiunea maximi de inspir
CVF = capacitatea vitala fortatd (culcat sau ridicat)
Oximetria noctuma anormald = pO; <4%
din valoarea de baza

Text cu caractere accentuate = bazate pe doyezi
Text in italic = bazat pe consens
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C.1.3. Algoritmul managementului de nutritie

Diagnostic: SLA

Monitorizarea
masei corporale
Indice de = <«—» Evaluarea clinica la fiecare 3 luni
evaluare a *
disfagiei’ Depistarea precoce a disfagiei Consultatia
<«——>» nutritionistului sau
Educatie nutritionald inclusiv GEP?  logopedului
Monitorizarea
functiilor <———» Evaluare clinicd la fiecare 3 luni
respiratorii (CVF, v
PMI, etc.) Progresia simptomelor’ sau

continua pierderea in greutate

Discutat: despre GEP pentru a stabiliza

l greutatea $1 posibilitatea de prelungire a vietu ‘

CVF > 50% CVF 30-50% CVF < 30%

e ). [ e e

[ GEP acceptata |« Evaluarea anesteziei | GEP refuzata |
Gastroenterolog cu experienta
Suport respirator pe parcursul
GEP daca este necesar

\J
Alimentare ot . Alimentare | Pahativ- hidratare v'v
orala, dupa Ngg'el:zzr:sl?m%gn orald, dupd | Paliativ- alimentare prin
’ toleranta sonda NG

le.g., intrebdri bulbare din Scala de Evaluare Functionald a Sclerozei Laterale Amiotrofice,
sau alt instrument

*Gastrostomie endoscopicd percutanatd: dacd nu sunt contraindicatii.

‘Timp prelungit de alimentare; terminarea prematurd a mesei din cauza fatigabilitdfii;
pierdere ponderald accelerata din cauza aportului caloric sdrac; ingrijorarea familiei cu
privire la dificultdtile de hranire.

Text cu caractere accentuate = bazate pe dovesi

Text in italic = bazat pe consens
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C. 2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR SI A PROCEDURILOR

C.2.1. Clasificare

Caseta 1. Clasificarea etiologicd
e SLA Familiala
e SLA Sporadica

Caseta 2. Clasificarea conform tipului de debut
e Debut spinal (cu afectarea membrelor) - 65%
e Debut bulbar - 30%
e Debut respirator - 5%

C.2.2. Etiologie gi grupuri de risc

Caseta 3. Etiologia SLA

Nu exista un factor cauzal cunoscut. Majoritatea formelor SLA sunt sporadice. Frecventa formei
familiale de SLA este raportati ca fiind de 5-10% din toate cazurile de SLA. Tn prezent au fost
descoperite ca fiind implicate in aparitia SLA, mutatiile genei SOD1, TARDBP, FUS/TLS,
VAPB, SETX si ALSIN. In prezent mutatiile la nivelul ultimelor trei gene mentionate sunt foarte
rare si analizarea acestora se face in scopuri pur stiintifice.

Tncepand cu anul 1993 s-au descoperit 119 mutatii ale genei SOD1 cu 5 modalititi de transmitere.
Cea mai frecventa mutatie este D9OA care in cele mai multe tari este cu transmisie recesiva, un
fenotip cu caracter lent progresiv. De la 12 pand la 23% dintre formele familiale de SLA si 2-7%
dintre formele sporadice de SLA prezinta o mutatie SOD1 [7].

Un test diagnostic la ADN-SOD1 grabeste procesul de diagnostic si poate fi de ajutor pacientilor
cu caracteristici atipice [8-10], precum si pentru furnizarea unor informatii despre prognosticul
bolii. Testarea genetica pre-simptomatica (predictivd) trebuie facutd numai rudelor de sange de
gradul | ale pacientilor ce prezinta mutatia genei SODI, testarea fiind facuta strict voluntarilor
[11].

Caseta 4. Factorii de risc
- varsta inaintata
- factori genetici - 10% dintre pacienti au antecedente familiale pozitive
- majoritatea cazurilor sunt, totusi, sporadice

Caseta 5. Profilaxia

Din motivul absentei unui factor cauzal cunoscut, in prezent nu sunt metode de profilaxie primara
aSLA.

C.2.3. Stabilirea diagnosticului de SLA

Diagnosticul de SLA se bazeaza pe simptomele, semnele clinice de examinare si rezultatele
investigatiilor electrodiagnostice, neuroimagistice si de laborator. Potrivit ghidului Federatiei
Europene a Societatilor Neurologice (EFNS-European Federation of Neurological Societies)
diagnosticul de SLA include prezenta criteriilor pozitive si absenta diagnosticului de excludere.

Caseta 6. Criteriile de diagnostic

e Semnele afectarii NMP (inclusiv caracteristica EMG Tn musculatura clinic neafectata)
e Semnele afectarii NMC

e Progresia semnelor si simptomelor

Caseta 7. Criteriile de excludere pentru SLA
Pentru stabilirea diagnosticului de SLA este necesara absenta de:
- - Semne senzitive
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- Dereglari sfincteriene

- Tulburari vizuale

- Manifestari autonome (vegetative)
- Disfunctia ganglionilor bazali

- Dementa de tip Alzheimer

- Sindroame ce mimeaza SLA

Caseta 8. Criterii de suport pentru SLA
Diagnosticul de SLA este sustinut de catre:

- Fasciculatii Tn una sau mai multe regiuni
Schimbari neurogene la EMG
Conducere nervoasa motorie si senzoriala normala
Absenta blocurilor de conducere

Caseta 9. Criteriile El Escorial revizuite, pentru diagnosticul SLA [12]

e SLA clinic definita
Semne si simptome de NMP si NMC in trei regiuni

e SLA clinic definita-sprijinita pe date paraclinice
Semne si simptome de NMP si NMC intr-o regiune si prezenta unei mutatii genetice

e SLA probabila clinic
Semne si simptome de NMP si NMC in doud regiuni, cu unele semne de NMC rostral de
cele de NMP

e SLA probabila clinic- sprijinita pe date paraclinice
Semne de NMC in una sau mai multe regiuni si semnele de NMP definite prin EMG 1in cel
putin 2 regiuni

e SLA posibila clinic
Semne si simptome de NMP si NMC intr-0 regiune, sau
Semne de NMC in cel putin doua regiuni, sau
Semne si simptome de NMP si NMC in doua regiuni, fara semne de NMC rostral de cele de
NMP

C.2.4. Conduita pacientului
C.2.4.1 Anamneza
La colectarea anamnezei este necesar sd se determine perioada de debut, tipul de debut, evolutia
simptomelor si timpul aparitiei lor, comorbiditati, anamneza heredocolaterala.
Caseta 10. Puncte de reper in obtinerea anamnezei
- Varsta
- Sexul
- Simptomele
- Regiunea de debut (bulbara, cervicald, toracica, lombara)
- Data instalarii simptomelor
- Data adresarii la medic
- Data stabilirii/suspectarii diagnosticului
- Anamneza vietii
- Anamneza heredocolaterala
- Comorbiditati
- Acuze specifice, insuficiente pentru a exclude SLA — disfunctie senzitiva, disfunctie
urinard, modificari cognitive, semne extrapiramidale
- Medicatia utilizatd
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C.2.4.2 Tabloul clinic

Caseta 11. Tabloul clinic

Majoritatea (80%) persoanelor afectate de SLA prezinta slabiciune musculard intr-0 regiune
(portiune) a corpului drept primul simptom. Aceasta se caracterizeaza prin afectarea membrelor
superioare (probleme de scris, ridicarea sau apucarea obiectelor, dificultatea de ridicare a bratelor
deasupra capului pentru a face sarcini cum ar fi pieptanatul parului) sau a membrelor inferioare
(exprimate prin "caderea piciorului" sau dificultatea de urcare a scarilor). Celelalte simptome
initiale ale SLA implica, de obicei, probleme de vorbire (dizartrie) sau de inghitire (disfagie). Cand
procesul afecteazd musculatura respiratorie, persoanele cu SLA 1incep sa prezinte dificultati de
respiratie, deoarece pur si simplu nu pot trage suficient aer in plamani. Alte functii cerebrale
incluzand oculomotricitatea si functiile sfincteriene sunt crutate, desi acestea pot fi alterate in unele
cazuri. Deteriorarea cognitiva apare in 20-50% din cazuri si 3-5% din pacienti dezvoltd dementa de
obicei de tip fronto-temporala.

C.2.4.3 Evaluarea pacientului cu SLA

Caseta 12. Evaluarea in SLA

Tn procesul de management al pacientilor cu SLA se recomanda utilizarea scalelor standardizate
pentru documentarea deficientelor neurologice, nivelului de dizabilitate, independentei
functionale, suportului pentru familie, calitatii vietii [13,14]. Pacientii trebuie testati pentru
deficiente motorii, senzitive, depresie de catre clinicienii cu instruire speciald. Se recomanda ca
evaluarea initiala sa includa istoricul complet al bolii si examinarea fizica, in special, focusata pe
urmatoarele:

- Mobilitatea, Tn raport cu necesitatea de asistenta pentru miscare;

- Comorbiditati medicale;

- Nivelul de constienta si statusul cognitiv;

- Consiliere pentru familie si Tngrijitori.

Scala ASLFRS-R este recomandata pentru utilizare la prezentare/spitalizare a bolnavului.

Alte scale utile in evaluarea pacientului cu SLA sunt prezentate in Anexa 4 (tabelul 2,3,4,5).

C.2.4.4 Investigatii paraclinice

Pentru urmarirea evolutiei bolii, cu scopul prevenirii eventualelor complicatii si diagnostic diferential,

sunt necesare urmatoarele teste de laborator:

Caseta 13. Investigatii de laborator:
- Hemoleucograma + trombocite
- Coagulograma: timpul de protrombind, INR (international normalized ratio), TTPA*
(timpul de tromboplastind partial activat, D-merii*, fibrinogenul)
- Urograma
- Reactia Wassermann
- Investigatii biochimice: glicemia, ureea, creatinina, profilul lipidic, transaminazele serice,
bilirubina, ionograma
- Urocultura*
- Hemocultura*
Nota: * - la necesitate
Introducerea probelor hepatice, coagulogramei si ionogramei este necesara dupa caz, pentru
diagnosticul si monitorizarea efectelor adverse (hepatotoxice, nefrotoxice, modificarile
metabolismului electrolitic, etc.) ale preparatelor farmacologice utilizate, precum antidepresive
triciclice, anticonvulsivante, antiinflamatoare nesteroidiene, analgezice neopioide, bifosfonati,
antibiotice si alte preparate antibacteriene.
Lista completa a investigatiilor de laborator obligatorii §i recomandate (Anexa 3)
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Caseta 14. Investigatii instrumentale:
- Radiografia pulmonara
- ECG
- USG abdominala si a organelor bazinului mic
- Radiografia CV plana, in 2 incidente*
- EMG
- CT/CT-Mielografia cu contrast*
- IRM*
- Tractografie*
Nota: * - la necesitate
Lista completa a investigatiilor instrumentale obligatorii si recomandate (Anexa 3)

Caseta 15. Electromiografia

Electromiografia (atat studiul de conducere, dar mai ales studiul cu ac-electrod) este esentiala in
diagnosticul diferential si stabilirea diagnosticului de certitudine. Trebuie indeplinite conditiile de
denervare activa si reinervare in cel putin 3 din cele 4 regiuni (bulbara, cervicala, toracica si
lombara) si de aceea studiul cu ac - electrod este destul de extins si implica multe insertii ale
electrodului Tn muschi.

Criteriile EMG precoce pentru SLA, cunoscute sub denumirea de ,,criteriile Lambert“, sunt
urmatoarele [15,16] :
e Viteza de conducere nervoasd senzitiva normald; anormalitati minore ale conducerii
nervoase senzoriale nu ar trebui sa excluda diagnosticul de SLA.

e Vitezele de conducere nervoasa motorie sunt normale cand sunt Tnregistrate in teritorii cu
muschi relativ neafectati si nu sunt sub 70% din valoarea normald medie cand sunt
nregistrate in teritorii cu muschii sever afectati.

e Potentialele de fibrilatie si fasciculatie sunt observate in muschii extremitatilor.

e Potentialele de unitate motorie (PUM) sunt reduse numeric si crescute ca duratd si
amplitudine.

e Potentialele de fibrilatie sunt cel mai probabil gésite in muschii afectati. Deoarece axonii
inca functionali genereaza colaterale care reinerveaza fibrele musculare nou denervate,
potentialele de fibrilatie pot fi raspandite Inca de la debutul bolii §i, de asemenea, pot fi
raspandite sau absente la pacientii cu sindrom de neuron motor central (NMC)
predominant sau sindrom bulbar.

e Potentialele de fasciculatie sunt extrem de comune in SLA si ajutd la sustinerea
diagnosticului, dar singure nu pot fi suficiente pentru sindromul de neuron motor periferic
(NMP). In acest sens sunt necesare si potentialele de fibrilatie. Examenul EMG permite
diagnosticul diferential intre fasciculatia benigna si cea patologica specifica SLA.

e Potentialele de unitate motorie (PUM) devin anormale in SLA; anormalitatile includ
recrutare redusd si modificari In morfologie. PUM anormale sau recrutare PUM redusa
pot fi cele mai precoce tulburari EMG in SLA.

e Anormalitatile EMG la pacientii cu SLA sustin, dar nu stabilesc specific diagnosticul.

C.2.4.5 Diagnosticul diferential

Caseta 16. Diagnosticul diferential
Diagnosticul diferential se va face cu:
- infectii virale acute cu antrenarea neuronilor motori: Coxsackie, West Nile, virusul
poliomielitei
- sindroame trunculare
- mielopatii cervicale
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- siringomielia
- tumori ale sistemului nervos central
- intoxicatie cu plumb, mercur
- neuropatii motorii multifocale
- polineuropatie cronica inflamatorie demielinizanta
- miopatii
- malformatii arteriovenoase ale maduvei spindrii
- vasculite
Lista altor maladii care pot mima SLA este prezentatd in Anexa 5.

C.2.4.6 Prognosticul

Prognosticul este rezervat, majoritatea pacientilor decedeaza in 3-5 ani.

C 2.4.7 Comunicarea diagnosticului de SLA

Comunicarea diagnosticului atat pacientului, cat si familiei este o sarcind destul de grea pentru
clinician si daca nu este indeplinitd adecvat poate avea efecte devastatoare asupra pacientului, cat
si a relatiei medic pacient.

Caseta 17. Recomandatii de buna practica in comunicarea cu pacientul si familia
1. Diagnosticul trebuie comunicat de catre un consilier care cunoaste bine pacientul.

2. Medicul trebuie sa inceapa consultatia prin a ntreba pacientul ceea ce stie deja sau banuieste.

3. Trebuie respectatd conditia sociald si culturala a pacientului, chestionand pacientul daca acesta
doreste sd primeasca informatii Sau doreste ca acestea sd fie comunicate unui membru al
familiei.

4. Medicul trebuie sa comunice diagnosticul pacientului si sa discute treptat implicatiile acestuia,
sa verifice daca pacientul intelege ceea ce i se spune, sda reactioneze adecvat la replicile
pacientului [17,18] .

5. Diagnosticul trebuie intotdeauna comunicat personal si niciodata prin posta sau prin telefon, cu
acordarea unui timp suficient (cel putin 45-60 minute).

6. Este necesard furnizarea materialelor imprimate despre boald, despre organizatii care ofera
sprijin si despre site-uri informative pe internet. Optional, o scrisoare sau banda inregistrata
audio care sintetizeaza ceea ce medicul a discutat cu pacientul poate fi foarte folositoare pentru
pacient si familie.

7. Asigurarea pacientului, ca acesta precum si familia acestuia, nu sunt pe cont propriu
(abandonati) si vor fi sprijiniti de o echipa specializata in ingrijirea pacientilor cu SLA (acolo
unde este disponibild) cu vizite periodice la neurolog si programarea la vizite ulterioare care se
va face Tnainte de sfarsitul consultatiei, ideal Tn 2-4 sdptamani (sau mai devreme dacd este
necesar).

8. Vor fi evitate urmatoarele: ascunderea diagnosticului; furnizarea unor informatii insuficiente;
expunerea insensibila a informatiilor; neincrederea in speranta de mai bine.

9. Discutia cu pacientul trebuie sa aiba loc intr-un spatiu linistit, fara intreruperi [19].

Caseta 18. Echipa de management
Echipa de management pentru pacientii cu SLA trebuie obligator sa cuprinda:
- medici neurologi
- medic specialist in medicina fizica si reabilitare medicala
- Kkinetoterapeut
- terapeut ocupational
- neuropsiholog
- asistentd medicala specializata n recuperarea neurologica
- la necesitate — medic pneumolog, dietetician, ortoped, psihiatru, asistent social.
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Echipa multidisciplinara

| Medic neurolog |

| Kinetoterapeut |\
A

Pacientul si

| Medic de familic |_,—> familia lui

I Neuropsiholog /

Echipa lucreaza in comun cu pacientul si familia acestuia in stabilirea unor scopuri concrete,
realiste si oportune ale tratamentului in cadrul unui program coordonat.

Alti specialisti I

Asistent social |

VAN

Asistenta medicala I

Caseta 19. Criterii de spitalizare:

e Stabilirea diagnosticului in cazuri complexe

e Evolutie rapida a simptomelor

e Necesitatea de proceduri invazive pentru corijarea complicatiilor (tulburdri de deglutitie,

respiratie s.a)

e Tratament de neurorecuperare ce nu poate fi efectuat in ambulatoriu

e Tratament paliativ
Nota bene: pacientul poate beneficia si de internare de scurta durata in alte tipuri de institutii decat cele
medicale spitalicesti, cum ar fi centre de plasamente, centre de respiro, centre de recuperare, centre de

C.2.4.8 Tratamentul pacientului cu SLA
NOTA Produsele neinregistrate Tn Nomenclatorul de Stat al medicamentelor sunt marcate cu
asterisc (*) si Insotite de o argumentare corespunzatoare pentru includerea lor 1n protocol.

Continutul terapiei:

1. Tratamentul medicamentos al SLA

2. Tratamentul neurorecuperator

3. Tratamentul simptomatic al complicatiilor
4. Asistenta de consiliere

Caseta 20. Tratamentul medicamentos
Riluzolum* este singurul medicament al cérui eficacitate asupra evolutiei bolii a fost demonstrata. O
recenta analizd Cochrane a aratat ca acest tratament amelioreaza supravietuirea in mediu cu trei luni

[20].

Recomandare de bund practica

1. Pacientilor cu SLA trebuie sa li se recomande tratamentul cu Riluzolum 50 mg de doua ori pe zi
(Clasa 1A) [21,22]

2. Pacientii aflati Tn tratament cu Riluzolum necesita monitorizare regulata pentru siguranta (Clasa 1A).
3. Tratamentul cu Riluzolum trebuie initiat cat mai precoce, dupa ce pacientul a fost informat despre
diagnostic luand in considerare beneficiile terapeutice si potentialele probleme de siguranta (Clasa 1A).
Efectele terapeutice precum si potentialele efecte secundare trebuie discutate cu pacientul si cu cei care
il asigurd ingrijirea.

4. Tratamentul cu Riluzolum trebuie luat in considerare la pacientii cu Boala neuronului motor care au
o ruda de gradul | cu SLA [23-25].

5. Indiferent de predispozitia familiala, tuturor pacientilor cu boala de neuron motor simptomatica, care
prezinta mutatia genei SOD1 trebuie sa li se recomande tratamentul cu Riluzolum [26].

6. In prezent exista dovezi insuficiente pentru a recomanda tratamentul cu vitamine, Testosteronum,
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antioxidanti, Coenzima Q10*, Ginkgo Biloba, terapie intravenoasa cu imunoglobuline, Ciclosporinum,
interferoni, Glatiramerum acetate*, Ceftriaxonum, Minocyclinum*, VEGF, celule stem.
Tratamentul neurorecuperator:
e Kinetoterapia pasiva/activa si terapia posturald;
Terapia ocupationala (aplicarea ortezelor) [27];
Terapia respiratorie;
Fizioterapia (aplicarea factorilor fizici performanti);
Masaj, hidroterapie, stimulare electrica, ultrasunetele.

Nota: * Nu sunt Tnregistrate Tn Nomenclatorul de Stat al Medicamentelor

C.2.4.9 Complicatiile medicale si managementul lor
Tratamentele simptomatice ocupa de asemenea un loc important in controlul consecintelor bolii cum ar
fi durerea, tulburdrile de somn, spasticitatea, hipersalivarea, labilitatea emotionald, depresia si
tulburarile digestive, dar mai mult in ceea ce priveste calitatea vietii decat in termeni de supravietuire.

Caseta 21. Spasticitatea

Spasticitatea este o problema frecventa si poate avea un impact negativ asupra activitatilor zilnice si a
calitatii vietii. Mobilizarea insuficientd a membrelor paretice/plegice in contextul unui deficit motor
sever si a spasticitatii duce in timp la adoptarea unor posturi vicioase, a retractiilor tendinoase sau a
redorilor articulare. Un program kinetoterapeutic corect si folosirea unor masuri corespunzatoare de
contracarare a spasticitatii asigura evitarea aparitiei unor astfel de complicatii.

Pentru combaterea spasticitatii sunt folosite:
- kinetoterapia pasiva/activa si terapia posturala
- terapia ocupationala (aplicarea ortezelor) [27];
- fizioterapia (aplicarea factorilor fizici performanti);
- farmacoterapia;
- chemodenervarea locala cu toxina Botulinum A sau Botulinum B;
- terapia intratecald cu microdoze de Baclofenum* sau Morphinum,;
- tratament chirurgical.

Farmacoterapia include:
a) Toxina botulinica pentru administrare locala [28]

b) Benzodiazepine neselective (Diazepamum, Alprazolamum)
c) Miorelaxante centrale:

- Tolperisonum (150mg, 1 comprimat de 2-3 ori/zi)

- Baclofenum™* (initial 5 mg de 3 ori/zi, apoi se mareste din 3 in 3 zile cu 5 mg de 3 ori/zi, pdna se
atinge doza zilnica necesard, doza optima fiind intre 30 mg si 75 mg/zi)

Baclofenum administrat intratecal in cazul pacientilor cu SLA ce prezentau spasticitate refractara la
tratament asociatd cu durere a fost mult mai eficient decat administrat oral si a imbunatatit cu mult
calitatea vietii pacientului [29,30]. Alte tratamente nu au fost testate oficial in SLA, dar in practica
clinicd gabapentinul (900-2400 mg/zi), Tizanidinum (6-24 mg/zi), Memantinum (10-60 mg/zi),
Dantrolenum* (25-100 mg/zi), Tetrazepamum (100-200mg/zi) si Diazepamum (10-30 mg/zi) au fost
folosite

- Chlorzoxazonum* (250mg, 1-2 comprimate de 3-4 ori/zi, n functie de gravitatea sindromului doza se
poate mari la 2-3 comprimate de 3-4 ori/zi, la nevoie pana la 3-5 comprimate/zi dupa mese)

In unele situatii speciale se poate apela la tehnici chirurgicale si neurochirurgicale:

- Neurotomii periferice

- Rizotomie centrala senzitiva sau motorie

- Mielotomie

- Tenotomie si operatii plastice de alungire de tendoane.

Nota: * Nu sunt inregistrate in Nomenclatorul de Stat al Medicamentelor
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Caseta 22. Durerea
Durerea in SLA este, in general, de un caracter neuropata, dar exista si forme de durere generata de
modificarile musculo-scheletale, articulare sau de cresterea excesiva a tonusului muscular [31]. Nu
exista tratament specific si trebuie urmate principiile acceptate. Pot fi folosite opioidele in conformitate
cu ghidurile de analgezie ale Organizatiei Mondiale a Sanatatii din 1990, atunci cand medicatia non-
narcotica esueaza [32]: se incepe cu antiinflamatoare nesteroidiene, urmat de opioide simple precum
Tramadolum, apoi opioide puternice precum Morphinum sau Ketobemidonum. Folosirea libera a
opioidelor poate fi adecvata cand non-narcoticele esueaza si are avantajul cd diminueaza dispneea si
anxietatea.
Durerea neuropata centrala.
Tratamentul durerii neuropate centrale cuprinde:
a) Tratament medicamentos:

- antidepresive triciclice (Amitriptylinum);

- inhibitori selectivi ai recaptarii serotoninei (Sertralinum, Fluoxetinum, Duloxetinum);

- anticonvulsivante (Gabapentinum, Pregabalinum sa.).
b) Tratament fizical:

- - kinetoterapie posturala pasiva/activa;

- - fizioterapie (electroterapie antalgica cu TENS).

* Nu sunt inregistrate in Nomenclatorul de Stat al Medicamentelor

Caseta 23. Crampele
Crampele pot fi un simptom precoce si suparator in SLA, in special inainte ca pacientul sa adoarma.
a) Tratament medicamentos
- Chininum sulfat* (200mg de doua ori pe zi) [33,34]
- Tocopherolum
- Saruri de magneziu
- Anticonvulsivante (Carbamazepinum, Diazepamum, Phenytoinum, Gabapentinum)
b) Tratament fizical
- Kkinetoterapie, fizioterapie, masaj, hidroterapie

Caseta 24. Sialoreea

Sialoreea (secretia excesiva de saliva) este un simptom invalidant din punct de vedere social. Aceasta
rezulta din faptul ca exista mai degraba o tulburare de a manevra saliva, decat 0 productie in exces a
acesteia.

Farmacoterapia include:

Amitriptylinum cu o eficientd rezonabila si cost scazut [35]. Doze administrate per os nu mai mult de
25-50 mg de 2-3 ori pe zi sunt de obicei suficiente.

Picaturi de Atropini sulfas pot fi administrate sublingual. Tn cazul pacientilor cu SLA se recomandi
empiric 0,26-0,75 mg de trei ori pe zi [36].

Scopolaminum* poate fi administrat oral sau sub forma de plasture transdermic (1,5 mg la 3 zile). Doua
studii de clasa IV [37,38] au aratat reducerea fluxului salivar cu scopolamina transdermic (1,5 mg la 3
zile). Se va administra cu precautie la pacientii varstnici, din cauza efectului advers nu tocmai rar
precum confuzia. Pacienfii cu scurgere de salivd excesivd pot necesita doi plasturi transdermici
(Recomandare de Bund Practicd).

O alternativa la medicatia anticolinergica o reprezinta toxina botulinicd, prin injectarea Botulinum A
toxina la nivelul glandelor salivare. Nu exista studii in ceea ce priveste utilizarea toxinei botulinice de
tip B. ( Recomandare de grad A)

O altd alternativa o reprezinta interventiile radiologice/radioterapice, prin iradierea externd a glandei
parotide precum si submandibulare, cu rezultate satisfacatoare in patru studii de clasa IV [39-42]. Doze
mici de radiatii paliative intr-o singura sedinta de 7-8 Gy pe glanda parotida este o procedura rapida,
simpla, sigura si necostisitoare pentru a reduce scurgerea de saliva la pacientii cu SLA.

Interventiile chirurgicale cum ar fi neurotomia transtimpanica, ligaturarea si reimplantarea ductelor
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parotide si excizia glandei submandibulare au avut rezultate satisfacatoare pe termen lung la copii cu
hipersalivatie [43,44]. Totusi, studii de caz sugereaza ca aceste proceduri sunt mai putin satisfacatoare
la pacientii cu SLA si pot avea consecinte ce pun probleme precum secretia crescuta de mucus gros; de
aceea, nu sunt recomandate [45].

Recomandare de Buna Practicad Medicala

1.Tratati sialoreea in SLA cu Amitriptiling, Hioscina administrata oral sau transdermic, glicopirolat sau
picaturi de atropina sublingual.

2. Injectarea toxinei botulinice la nivelul glandei parotide si/sau submandibulare poate fi eficienta si, in
general, bine tolerata.

3. Iradierea glandelor salivare poate fi incercata atunci cand esueaza tratamentul farmacologic.

4. Pacientilor li se va asigura un dispozitiv mecanic portabil de suctiune.

5. Interventiile chirurgicale nu sunt recomandate.

Caseta 25. Infectiile pulmonare (pneumopatia de staza)
Infectiile pulmonare sunt reprezentate de pneumonii/ bronhopneumonii, inclusiv de ,,ventilator”
(pacientii, dupa ce au fost intubati/ ventilati mecanic in ATI, sau cei ce sunt ventilati cu canula
traheald permanenta).
Profilaxia infectiilor pulmonare.
Manevre/ proceduri efectuate in vederea profilaxiei:
- posturi ce faciliteaza respiratia cu reeducarea tusei;
- kinetoterapia respiratorie diafragmatica, dinamica activa/ pasiva;
- aspiratia secretiilor (in conditii perfect sterile);
- prevenirea aspiratiei din stomac, administrarea de antiacide, pozitia semi-asezata, folosirea
de sonde gastrice de calibru mic.
Tratamentul infecriilor pulmonare
- tratament antibiotic;
- antipiretice: Paracetamolum s.a.;
- antiinflamatoare nesteroidiene: lbuprofenum, Diclofenacum, Ketoprofenum, Meloxicamum
$.a;
- fluidifiante-expectorante — Acetylcysteinum, Bromhexinum s.a.
Durata de administrare, de reguld, este de 10 - 15 zile.
Estimarea pH arterial si pCO2 va ghida medical decizia asupra necesitatii asistentei
respiratorii/ventilatiei.

Caseta 26. Depresia
Un diagnostic de tulburare depresiva majora necesitda o perioadd de cel putin doud saptamani de
observare a pacientului cu evidentierea a cinci sau mai multe simptome, printre care, obligator
dispozitie depresiva sau o pierdere de interes sau de placere in aproape toate activitatile.
Simptomele suplimentare pot include:
- Pierdere in greutate semnificativa (de exemplu, o schimbare de mai mult de 5% din greutatea
corporala intr-o lund), sau scaderea apetitului aproape in fiecare zi.
- Insomnie (incapacitatea de a dormi) sau hipersomnie (dorinta de a dormi prea mult) aproape
n fiecare zi.
- Agitatie psihomotorie sau retard aproape in fiecare zi.
- Oboseald sau pierderea de energie aproape in fiecare zi.
- Sentimente de inutilitate sau vinovitie excesiva sau inadecvata aproape in fiecare zi.
- Diminuarea capacitatii de a gandi sau a se concentra, sau indecizie, aproape in fiecare zi.
- Ganduri recurente de moarte (nu doar teama de moarte), ideatie suicidala recurenta fara un
plan specific sau cu un plan specific pentru sinucidere.
Depresia se asociazd cu rezultate slabe ale recuperdrii si In final cu evolutie nefavorabila.
Tratamentul medicamentos:
- antidepresive heterociclice — Amitriptylinum, Nortriptilinum*;
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- inhibitori selectivi ai recaptarii serotoninei — Fluoxetinum, Sertralinum;

- inhibitori selectivi ai recaptarii serotoninei si noradrenalinei — Venlafaxinum.

- Psihoterapia poate ameliora dispozitia fara a avea efect curativ sau profilactic.
Terapia antidepresiva poate reduce tulburarile emotionale, dar nu sunt clare efectele asupra calitatii
vietii [26].
Recomandare de Buna Practica Medicala
1. Tratati depresia la pacientii cu SLA cu un antidepresiv adecvat, ex. Amitriptylinum (mai ales la
pacientii cu sialoree) sau un ISRS sau Mirtazapinum. Un ISRS poate fi incercat de prima intentie,
daca pacientul este varstnic sau are semne de deteriorare cognitiva sau dementa.
2. Tratati anxietatea cu Bupropionum sau benzodiazepine cum ar fi Diazepamum tablete sau
supozitoare, Lorazepamum tablete de 0,5 mg de 2-3 ori pe zi sau sublingual.

Caseta 27. Tromboza venoasa profundi

Pacientii cu SLA au un risc crescut de a dezvolta tromboza venoasa profunda (TVP), cu o ratd de

incidentd anuala de 2,7% [46,47]. Cum TVP poate fi asimptomatica, incidenta trombozei venoase

este probabil subestimata. Nu exista studii cu privire la managementul TVP la pacientii cu SLA.

Recomandari de Buna Practica Medicala

1. TVP trebuie tratatd cu anticoagulante.

2. Trebuie urmarit managementul optim al factorilor de risc pentru tromboza venoasd. Sunt
recomandate fizioterapia, ridicarea membrelor si/sau sosetele compresive.

3. Tn prezent, nu sunt dovezi suficiente pentru tratamentul profilactic cu anticoagulante.

Caseta 28. Tulburarile de respiratie

Insuficienta respiratorie la pacientii cu SLA este determinatd in principal de paralizia musculaturii
respiratorii sau bulbare si poate fi agravatd de aspiratic si bronho-pneumonie. Unii pacienti se
prezinta cu paralizie toracica si insuficientd respiratorie. Oximetria nocturna poate identifica
hiperventilatie pe parcursul noptii si se poate monitoriza si la domiciliu. Anomaliile la nivelul
schimburilor gazoase sanguine (cresterea PCO2) sunt in general depistate in stadiu avansat.

Simptome Semne
- Dispnee la incercarea de a vorbi - Tahipnee
- Ortopneea - Folosirea musculaturii respiratorii auxiliare
- Trezirile nocturne frecvente - Miscari paroxistice ale abdomenului
- Somnolenta diurna excesiva - Scaderea miscarilor toracice
- Fatigabilitate diurna - Tuse usoara
- Dificultatea de a elimina secretiile - Transpiratie
- Cefalee la trezire - Tahicardie
- Nicturie - Scadere in greutate
- Depresie - Confuzie, halucinatii, ameteala
- Apetit scazut - Edem papilar (rar)
- Scaderea capacitatii de concentrare si/saua | - Sincopa
- Memoriei - Uscaciunea gurii

Recomandare de Buna Practica Medicala

1. Simptomele si semnele de insuficienta respiratorie (inclusiv simptomele de hiperventilatie
nocturnd) trebuie evaluate la fiecare vizitd medicala. Capacitatea vitala fortatd (CVF) si
capacitatea vitala (CV) sunt testele cele mai disponibile §i practice pentru monitorizarea
functiei respiratorii.

2. Oximetria nocturnd poate fi considerata pentru a detecta hiperventilatia (indiferent de
capacitatea vitala fortata [CVF]) (Recomandare gradul C). CVF in decubit dorsal si cu
presiune inspiratorie maxima (Pimax) pot fi considerate utile in monitorizarea respiratorie de
rutind, pe langa CVF 1in pozitie verticala (Recomandare gradul C). Presiunea nazala poate fi
considerata pentru detectarea hipercapniei si hipoxemiei nocturne (Recomandare gradul C).
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3. Prezenta semnelor si simptomelor de insuficientd respiratorie ar trebui sa grabeasca discutia
cu pacientul si persoanele care il ingrijesc despre optiunile de tratament si despre faza
terminald a bolii. Sunt necesare discutii intr-un stadiu precoce al bolii pentru a permite o
planificare si indicatii privind interventiile terapeutice in avans.

Ventilatia non-invaziva si invaziva la pacientii cu SLA.

Ventilatia non invazivd cu presiune pozitivda (VNIPP) si ventilatia mecanicd invaziva prin
traheostoma (VT) sunt folosite pentru a usura simptomele respiratorii, a imbunatati calitatea vietii si
a prelungi supravietuirea. Nu existd dovezi clare in ceea ce priveste momentul sau criteriile de
folosire a VNIPP sau VT la pacientii cu SLA.

VNIPP imbunatateste supravietuirea si calitatea vietii (evidenta clasad I) si este terapia de preferat
pentru ameliorarea insuficientei respiratorii [48-52]. Initial este, de obicei, folositd pe parcursul
noptii pentru a diminua simptomele hiperventilatiei nocturne. VNIPP nu s-a dovedit a prelungi
supravietuirea la pacientii cu debut bulbar, dar imbunatateste calitatea vietii si la acest subgrup [50].
Pacientii cu debut bulbar tind sa fie mai putin complianti la VNIPP, datoritd, secretiilor crescute
[53]. De asemenea, VNIPP prelungeste supravietuirea la pacientii ce prezinta insuficienta
respiratorie, subgrup ce reprezinta aproximativ 3% dintre totalul pacientilor cu SLA [54]. Utilitatea
unui stimulator diafragmatic sau a exercitiilor respiratorii nu a fost stabilita [55,56] .

O problemd dificild este oprirea suportului ventilator. Morfina administratd parenteral, o
benzodiazepina si un antiemetic trebuie folosite cand pacientul decide indepartarea suportului
ventilator [57]. Exista dovezi favorabile (clasa 1) pentru tratamentul simptomatic al dispneei, cu
opioide si/sau oxigen, in cazul cancerului in stadiu terminal sau bolii pulmonare obstructive cronice
[58,59], insad nu exista studii controlate in cazul SLA.

Posibilitatea de a alege ventilatia depinde de simptomele legate de hiperventilatie si simptomele date
de obstructia cdilor aeriene superioare, secretiile bronsice si de factori precum disponibilitatea,
costul sau preferinta pacientului.

Recomandari de Buna Practica Medicala

1. Ventilatia non-invaziva trebuie considerata pentru a trata insuficienta respiratorie a pacientilor
cu SLA, atat pentru a prelungi viata, cat si a incetini rata de scadere a CVF (Recomandare
gradul B). VNIPP trebuie luata in considerare inaintea VMI la pacientii cu semne si
simptome de insuficienta respiratorie.

2. Managementul activ al secretiilor si asigurarea dispozitivelor de asistenta a tusei pot creste
eficacitatea ventilatiei asistate in SLA.

3. VNIPP poate sd prelungeasca supravietuirea cu mai multe luni §i poate sa Tmbunatiteasca
calitatea vietii pacientului.

4. VNIPP si VMI au un impact major asupra insotitorilor, si trebuie initiatd dupa o discutie cu
rol informativ.

5. Ventilatia invaziva prin traheostomie (VIT) poate fi luatd in considerare pentru pastrarea
calitatii vitale a pacientilor cu SLA care necesitd suport ventilator de termen lung
(Recomandare gradul C).

6. Insuflatia/ exsuflatia mecanica poate fi consideratd pentru a curdta secretiile la pacientii cu
SLA la care debitul respirator maxim al tusei este redus in special in timpul unei infectii acute
a peretelui toracic (Recomandare gradul C).

7. Nu existd date suficiente pentru a sustine sau a respinge oscilatia peretelui toracic de inalta
frecventa (HFCWO) pentru curatarea secretiilor cailor respiratorii la pacientii cu SLA
(Recomandare gradul U).

8. VMI neplanificata (de urgentd) trebuie evitata pana la discutarea In prealabil a problemelor ce
tin de faza terminalda a bolii, coordonarea cu echipele de ingrijire paliativd si stabilirea
preferintelor adecvate.

9. Oxigenoterapia trebuie evitatd deoarece poate exacerba retentia de CO2 si uscaciunea gurii.
Se va utiliza oxigen numai daca hipoxia este simptomatica.

10. Tratamentul medicamentos al dispneei intermitente trebuie sa implice:

- In cazul episoadelor scurte de dispnee: calmarea anxietatii si tratament cu
Lorazepamum 0,5-2,5 mg sublingual;
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- Tn cazul episoadelor lungi de dispnee (>30 minute): se va administra Morphinum 2,5
mg oral sau subcutanat.
11. Tratamentul medical al dispneei cronice: se incepe cu Morphinum 2,5 mg administrata oral de
4-6 ori pe zi. In cazul dispneei severe se va administra Morphinum subcutanat sau intravenos.
Se incepe cu 0,5 mg/h si se titreaza. Daca este necesar, se adauga Midazolamum (2,5-5 mg)
sau Diazepamum pentru controlul simptomatic nocturn si ameliorarea anxietatii.

Caseta 29. Tulburarile de deglutitie
Nutritia enterala la pacientii cu SLA
Managementul initial al disfagiei la pacientii cu SLA presupune consiliere asupra dietei, modificarea
consistentei alimentelor si lichidelor (mestecarea alimentelor, adaugarea de agenti care diminueaza
consistenta lichidelor), prescrierea suplimentelor alimentare bogate in proteine si calorii precum si
educarea pacientului si a celor care 1i ofera ingrijire in ceea ce priveste tehnicile de inghitire si
hranire, cum ar fi inghititul supraglotic si modificarile posturale. Flectarea gatului inainte si
inghititul Tn acest timp pentru a proteja caile aeriene (manevra de ascundere a barbiei) poate fi
folositoare. Aportul suficient de lichide este de asemenea important pentru a imbunatati exprimarea,
pentru a mentine o igiena orala corespunzatoare si pentru a reduce riscul de constipatie. Pe masura
ce disfagia progreseaza aceste masuri devin ineficiente si este necesard introducerea unui tub pentru
hranire. Introducerea SNG este o procedura minora §i non-invaziva care poate fi efectuatd in cazul
tuturor pacientilor cu SLA 1nsa prezintd numeroase dezavantaje care ii limiteaza uzul. Prezenta SNG
duce la cresterea secretiilor orofaringiene si este asociata cu disconfort nazofaringian, durere si chiar
ulceratie. In aceste cazuri poate fi folositd gastrostoma endoscopicd percutani sau gastrostoma
radiologica percutana.

Un studiu recent observational a sugerat ca nutritia parenterald la domiciliu este posibila la pacientii

cu SLA forma avansata si functie respiratorie precara ca alternativa la nutritia enterald [60]. Totusi,

sunt necesare studii ulterioare pentru evaluarea sigurantei si eficientei acestei metode.

e La pacientii cu afectarea aportului alimentar, nutritia enterald prin gastrostoma percutanata
endoscopica (PEG), trebuie luatd in considerare pentru a stabiliza greutatea corporala
(Recomandare gradul B).

e Nu exista date suficiente pentru a sustine sau a respinge momentul specific al inserarii a PEG-
ului la pacientii cu SLA (Recomandare gradul U).

e PEG trebuie luat in considerare pentru prelungirea duratei vietii a pacientilor cu SLA
(Recomandare gradul U).

e Nu exista date suficiente pentru a sustine sau a respinge PEG pentru imbunatatirea calitatii vietii
la pacientii cu SLA (Recomandare gradul U).

e Creatina, 1n doze de 5 - 10 gr/ zilnic, nu trebuie administratd pacientilor cu SLA, pentru ca nu
este eficientd 1n Incetinirea progresiei bolii (Recomandare gradul A).

e Dozele mari de Tocoferolum nu trebuie estimate in tratamentul pacientilor cu SLA
(Recomandare gradul B).

e Evidenta echivocd privind dozele mici de vitamina E nu permite nici o recomandare
(Recomandare gradul U).

C.2.4.10 Asistenta de consiliere si comunicare

e1e v,

dizabilitdti pentru acceptarea diagnosticului de cétre pacienti si integrarea lor optimala in familie si
in comunitate. Ea este acordata de catre membrii echipei multidisciplinare si include [61-63]:

- persoana cu dizabilitati,

- membrii familiei pacientului;

- persoanele de supraveghere/ ingrijire;

- asistentul social,

- asistentul spiritual/ preot;

- juristul etc.
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Nota: Dintre membrii echipei este delegat un responsabil care oferd informatii curente despre
evolutia bolii, posibile complicatii si consecinte, precum i rezultatele asteptate ale reabilitarii.
Asistenta de consiliere vizeaza:
e Educarea si consilierea sub forma interactiva a pacientului, familiei, supraveghetorului/
ingrijitorului cu privire la natura bolii si managementul tratamentului recuperator;
e Organizarea intrunirilor cu membrii familiei cu scop de informare privind problemele
medicale si psiho-sociale si minimalizarea distresului pacientului;
e Elaborarea si distribuirea materialelor informativ-educative (buclete, chestionare, video etc.)
Cu suport psiho-social, juridic si de alta natura necesar persoanelor cu dizabilitati, membrilor
de familie, supraveghetorilor/ ingrijitorilor.

Caseta 31. Comunicarea in cazul pacientilor cu SLA

Cele mai mari dificultati in comunicare la pacientii cu SLA sunt rezultatul dizartriei progresive,
limbajul rdméanand intact Insd uneori pot apare si tulburdri de limbaj mai ales la pacientii cu
tulburare cognitivd de tip frontal. Aceasta debuteaza cu scaderea fluentei verbale, n cazuri rare
ducand la mutism, scaderea abilitatii de a silabisi, dificultate in gasirea cuvintelor si intelegerea unor
constructii lexicale complexe. Tn cazul altor pacienti aceste deficiente sunt subtile si apar numai in
cazul testarilor formale. Limbajul trebuie evaluat periodic de un logoped. Scopul managementului
tulburarilor de comunicare la pacienti cu SLA este sa optimizeze eficacitatea comunicarii pentru cat
mai mult timp si sd se concentreze nu numai asupra pacientului ci §i asupra comunicarii personale de
la partener la partener.

Recomandare de Buna Practica Medicala

1. Este recomandatd evaluarea periodica (la fiecare 3-6 luni) a functiilor verbale si limbajului de
catre un logoped.

2. In cazul celor cu tulburare de limbaj precoce este necesari testarea neuropsihologica globala.

3. Folosirea unor sisteme de comunicare potrivite (incepand de la tabele cu cifre si cuvinte, pana la
sintetizatorii computerizati de vorbire) ar trebui sd fie individualizata, iar un antrenament si o
sustinere adecvate trebuie asigurate atunci cand este cazul.

Caseta 32. Ingrijirea paliativi in stadiul terminal

ingrijitori, inca de la momentul diagnosticului [19] (Recomandare grad C). Tndrumarea precoce a
pacientului spre o echipa specializata in asistentd medicald paliativd este de obicei adecvata.
Ingrijirea paliativd in comunitate sau prin intermediul unititilor specializate (de ex. echipe de
ingrijiri la domiciliu) poate continua intr-un parteneriat cu asistenta medicala multidisciplinara
neurologicd din clinici. Scopul asistentei paliative este sa creasca calitatea vietii pacientului si a
familiei acestuia prin ameliorarea simptomatologiei, precum si de a asigura suportul emotional,
psihologic si spiritual daca este necesar, indepartand obstacolele catre un sfarsit linistit si sprijinind
familia indurerata [64,65].

Recomandari de Buna Practica Medicala
1. Oricénd este posibil, oferiti pacientului indrumare catre o echipa specializata in ingrijiri paliative
precoce Tn cursul bolii (Recomandare grad C).

2. Deschideti discutia despre deciziile din stadiul terminal al bolii de fiecare data cand pacientul
solicitd sau ofera o oportunitate pentru discutii privind furnizarea de informatii despre faza terminala
si/sau interventii ce pot fi efectuate.

3. Discutati optiunile Tn ceea ce priveste suportul respirator si problemele ce apar in stadiul terminal
al bolii, in cazul Tn care pacientul prezinta dispnee, alte simptome de hiperventilatie sau capacitate
vitala fortata <50%.

4. Informati pacientul asupra situatiei legale in ceea ce priveste deciziile anticipate ce trebuie luate
precum si despre numirea unui imputernicit. Oferiti asistenta pentru formularea preferintelor.

5. Rediscutati cu pacientul despre preferintele sale de tratament pentru sustinerea functiilor vitale la
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fiecare 6 luni.

6. Indrumati precoce pacientul citre unititi specializate in ingrijirea pacientului sau citre echipe
specializate Tn ingrijiri la domiciliu, Thainte de stadiul terminal al SLA.

7. Luati in considerare importanta problemelor spirituale Tn ceea ce priveste calitatea vietii si
optiunile de tratament. Stabiliti o legatura cu indrumatorii spirituali locali pentru a fi in masura sa
raspunda nevoilor pacientului si rudelor.

8. Pentru tratamentul simptomatic al dispneei si/sau durerii rezistente folositi Opioizi sau combinatii
ale acestora cu benzodiazepine daca pacientul prezintd si anxietate. Titrarea dozelor in pofida
simptomatologiei clinice, nu va avea aproape niciodata ca rezultat detresa respiratorie amenintatoare
de viata [66] (Recomandare grad A).

9. Pentru tratarea oboselii si confuziei datorate hipercapniei din stadiile terminale, pot fi folosite
neuroleptice (clorpromazina 12,5 mg la 4-12 ore p/o., iv., ir).

10. Se va folosi oxigenoterapie doar daca este prezenta hipoxia simptomatica.
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D. RESURSE UMANE ST MATERIALE NECESARE PENTRU RESPECTAREA

PREVEDERILOR PROTOCOLULUI

D. 1. Institutiile de asistenta medicala
primara/asistenta paliativa

Personal:

medic de familie

medici consultanti

asistente medicale

asistenta de laborator
Kinetoterapeut, ergoterapeut

Aparate, utilaj:
e tonometru; fonendoscop
e acces laborator clinic standard

D. 2 Institutiile de asistentd medicala
specializata de ambulator

Personal:

medic neurolog

medici consultanti

medic imagist

medic neurofiziolog

medic de laborator, asistenta de laborator
asistente medicale

Kinetoterapeut

ergoterapeut

Aparate, utilaj:

utilaj CT spiralat

utilaj IRM

utilaj EMG, EEG
tonometru; fonendoscop
radiograf

laborator clinic standard

D.3. 2 Institutiile de asistentd medicala
spitaliceasca (sectiile de neurologie/ Tl
neurologica)

Personal: Echipa multidisciplinara:

medic neurolog

asistentd medicala
Kinetoterapeut; specialist terapie
ocupationala; fizioterapeut
psihoterapeut

medici consultanti

medic electrofiziolog

medic imagist

Aparate, utilaj:

sisteme de resuscitare cardiovasculara;
sisteme de intubare; ventilare;
tonometru; fonendoscop;
electrocardiograf portativ;

laborator clinic standard;

Sala de kinetoterapie.
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E. INDICATORII DE MONITORIZARE A IMPLEMENTARII PROTOCOLULUI

SLA, care au beneficiat de tratament
paliativ (in %)

beneficiat de servicii paliative, in
ultimul an (%)

Nr. | Obiectivele Indicatorul Metoda de calculare a indicatorului
Numarator Numitor
1 Majorarea numarului Ponderea pacientilor cu diagnosticul cert Numarul de pacienti cu diagnosticul | Numarul total de pacienti cu
de pacienti primar de SLA, carora li s-a stabilit primar primar cert de SLA, pe parcursul diagnosticul de SLA, examinati
depistati, cu diagnosticul (in %) ultimului an x 100 pe parcursul ultimului an
diagnosticul de SLA
2 Sporirea calitatii Ponderea pacientilor cu SLA tratati in Numarul de pacienti cu SLA tratati | Numarul total de pacienti cu
managementului, conditii de stationar, conform n stationar, conform PCN Scleroza | SLA tratati in conditii de
tratamentului si a vietii | recomandarilor din PCN Scleroza Laterala | Laterald Amiotrofica, pe parcursul stationar, pe parcursul
pacientului cu SLA Amiotrofica pe parcursul unui an (in %) ultimului an x 100 ultimului an
Ponderea pacientilor cu SLA supravegheati | Numarul de pacienti cu SLA Numarul total de pacienti
de catre neurolog, conform PCN Scleroza | supravegheati de catre neurolog, supravegheati de catre
Laterala Amiotrofica pe parcursul unui an | conform PCN Scleroza Laterala neurolog, cu diagnosticul de
(in %) Amiotrofica, in ultimul an x 100 SLA pe parcursul ultimului an
3 Depistarea pacientilor | Ponderea pacientilor de varsta tanara cu Numarul de pacienti de varsta tdnard | Numarul total de pacienti
cu un debut precoce al | SLA depistati pe parcursul unui an (in %) | cu SLA depistati pe parcursul supravegheati de neurolog cu
SLA ultimului an x 100 SLA, pe parcursul ultimului an
4 | Cresterea gradului de Ponderea pacientilor cu diagnostic de SLA, | Numarul de pacienti cu SLA, la care | Numarul de pacienti cu
colaborare cu pacientii | la care s-au luat decizii colaborative cu s-au luat decizii colaborative cu diagnosticul de SLA, care se
pentru decizii specialistul in patologia neuromusculara specialistul in patologia afla sub supraveghere pe
informate cu privire la | (in %) neuromusculara, in ultimul an (%). parcursul ultimului an
ingrijirea lor
5 Asistenta paliativa Ponderea pacientilor cu diagnosticul de Numarul de pacienti cu SLA care au | Numarul de pacienti cu

diagnosticul de SLA, care se
afla sub supraveghere pe
parcursul ultimului an.
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ANEXE

Anexa 1. Fisa standardizata de audit medical pentru PCN ,,Scleroza Laterala Amiotrofica”

1. Denumirea IMSP evaluata prin audit

(denumirea oficiala)

2. Persoana responsabila de completarea figei

(nume, prenume)

3. Data nasterii pacientului/ei

(ZZ I LL IAAAA)

4. Sexul pacientului/ei

masculin=1, feminin=2

5. Mediul de resedinta

Urban=1, rural=2

6. Numele medicului curant

(nume, prenume)

Diagnosticul stabilit

Data stabilirii diagnosticului

(ZZ 1 LL /AAAA)

Evaluare

Utilizarea criteriilor clinice pentru stabilirea
diagnosticului de scleroza laterala amiotrofica
(SLA)

e Semne de afectare a neuronului motor
periferic

da=1, nu =0, nu sunt date=9

e Semne de afectare a neuronului motor central

da=1, nu =0, nu sunt date=9

e Progresia semnelor si simptomelor

da=1, nu =0, nu sunt date=9

Utilizarea criteriilor clinice ElI Escorial pentru
stabilirea diagnosticului de scleroza laterala
amiotrofica

da=1, nu =0, nu sunt date=9

Evaluarea anamnesticului heredocolateral

da=1, nu =0, nu sunt date=9

Diagnostic diferential

Utilizarea criteriilor de excludere pentru SLA

da=1, nu =0, nu sunt date=9

Utilizarea criteriilor de suport pentru SLA

da=1, nu =0, nu sunt date=9

Managementul pacientului

A fost suspectatd SLA la nivel de asistentd medicald
primard (medic de familie)?

da=1, nu =0, nu sunt date=9

A fost suspectatd SLA la nivel de asistentd medicala
secundara (neurolog de sector)?

da=1, nu =0, nu sunt date=9

A beneficiat pacientul de consultatia specialistului Tn
institutie de nivel tertiar?

da=1, nu =0, nu sunt date=9

Utilizarea criteriilor pentru spitalizare

da=1, nu =0, nu sunt date=9

A beneficiat pacientul de ingrijiri paliative?

da=1, nu =0, nu sunt date=9

A beneficiat pacientul de evaluarea logopedului,
functiei respiratorii si deglutitiei?

da=1, nu =0, nu sunt date=9

A beneficiat pacientul de evaluare neurocognitiva?

da=1, nu =0, nu sunt date=9

Suport informational/psihologic

Aducerea la cunostintda pacientului diagnosticul de
SLA

da=1, nu =0, nu sunt date=9

Au beneficiat pacientul/rudele/familia de consiliere?

da=1, nu =0, nu sunt date=9
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Anexa 2. Ghidul pacientului cu sclerozdi lateralid amiotrofica (SLA)
Ce este Scleroza laterala amiotrofica (SLA)?

SLA - este o boala neurologica progresiva, care afecteaza celulele nervoase din creier si
maduva spindrii. Cuvantul ,,amiotrofic” vine din limba greacd si Inseamna ,,A”- lipsa functiei, ,,Myo”-
se refera la muschi, iar , Trophic” inseamna hranire. Deci, ,,Amiotrofic” semnifica , Fard hrana
musculard”. Cand un muschi nu are hrand, acesta ,,se atrofiaza”, ceea ce cauzeaza slabiciune
musculara, pierderea progresiva a fortei musculare asociatd cu modificéri ale tonusului muscular si
tulburari comportamentale. Evolueaza catre invaliditate, afectdnd capacitatea pacientului de a se misca,
de a vorbi, de a manca, de a respira.

SLA este cunoscutd si sub denumirea de boala lui Lou Gehrig, boala neuronului motor, sau boala
Charcot. Francezul Jean-Martin Charcot a descris pentru prima data SLA in 1869, insa boala a devenit
cunoscuta pe scard larga dupa ce acest diagnostic a fost stabilit jucatorului de baseball american Lou
Gehrig in 1939. La un moment dat, de SLA suferea si compozitorul Dmitry Sostakovici, cantaretul si
compozitorul Vladimir Migulya si dictatorul chinez Mao Zedong. Cea mai cunoscuta persoana cu SLA
a fost fizicianul englez Stephen Hawking, care a trdit cu aceastd boala timp de 50 de ani si este
considerat detinatorul recordului in speranta de viatd cu SLA.

Cine se poate imbolnavi ?

Pana in prezent, stiinta nu a raspuns la multe intrebari cu privire la aceastd boald. lata ce se poate
spune cu sigurantd despre Scleroza laterala amiotrofica: Poate afecta orice adult, dar majoritatea
persoanelor diagnosticate cu aceastd boald au peste 40 de ani si, cel mai adesea, boala apare intre 50 si
70 de ani. Barbatii sunt expusi la aceasta boala mai des decat femeile. Incidenta este de 0.6-3.8 cazuri
noi de boala la 100.000 de populatie pe an. Prevalenta este de aproximativ 5-7 persoane pe 100.000 de
locuitori.

De ce boala s-a dezvoltat anume la mine? este o intrebare frecventa pe care si-o pun pacientii
suferinzi. Motivul este in stilul meu de viata, in ocupatia mea sau exista un defect de la nastere?

Din pacate, stiinta modernd nu are un raspuns concret, existand cateva ipoteze. Oamenii de stiinta
considerd ca boala este cauzatd de o multitudine de factori, atat ereditari cat si de mediu, care
individual cresc riscul bolii, dar impreuna pot inclina in favoarea ei.

SLA se clasifica in doua forme. Cea mai frecventa este cea sporadica (90-95%) care nu are o
componentd evidentd mostenitd genetic. Celelalte 5-10% din cazuri sunt de tip familial, datorita
factorului genetic. Pe langa factorii genetici, studiile au aratat ca si infectiile virale cronice pot duce la
pierderea neuronilor si axonilor sistemului nervos, odatd cu inaintarea in varstd, ceea ce duce la
aparitia bolilor neurodegenerative. Cercetatorii au descoperit o posibila legatura intre dezvoltarea bolii
si efectele ranilor mecanice si / sau de soc, serviciul militar, suprasolicitdri mari in sport. Tot mai multe
dovezi din literatura de specialitate sustin importanta implicarii pesticidelor in aparitia sclerozei
laterale amiotrofice si, in general, in declansarea bolilor neurodegenerative (boala Alzheimer, boala
Parkinson etc.) Acest lucru apare din cauza proprietatilor proinflamatoare si a neurotoxicitdfii pe
termen lung a pesticidelor, care sunt si mecanismele sugerate Tn etiologia sclerozei laterale
amiotrofice.

Cum se manifesta SLA?
Manifestarile care trebuie sa orienteze spre un diagnostic de SLA pot fi urmatoarele:

- slabiciunea musculard si rigiditatea articulatiilor,
- crampe musculare,
- oboseala,
- durere,
- probleme de inghitire,
- tuse si senzatia de sufocare,
- dificultati de respiratie,
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- dificultati de vorbire si comunicare,

- labilitate emotionala.
In stadiul incipient, boala se manifestd prin aparitia spasmelor musculare si a slibiciunii la nivelul
membrelor si evolueaza progresiv pana la incapacitate functionald si la afectarea tuturor celorlalte
grupe de muschi, moment in care paralizia este completd. Cand pacientul devine imobilizat, pot aparea
unele complicatii. De obicei, simptomele se dezvolta dupa varsta de 50 de ani, insad boala poate afecta
si persoanele mai tinere.

Ce complicatii pot apirea?

Pe masurd ce boala progreseazd, pacientii pot experimenta urmatoarele complicatii: insuficienta
respiratorie, probleme de inghitire, crampe §i spasticitate musculard, durere, salivatie excesivd,
tulburari de memorie, depresie, anxietate si insomnie.

Probleme respiratorii: Maladia atrofiazd muschii care fac posibild respiratia, motiv pentru care
pacientii necesitd unele dispozitive pentru a usura respiratia. In etapele ulterioare, unii pacienti aleg sa
faca o traheostomie pentru a putea respira.

Probleme de alimentatie: Atunci cand muschii care controleaza Inghitirea sunt afectati, pacientii
dezvolta malnutritie si deshidratare.

Cum sa faci fata simptomelor SLA?

Existd o serie de modalitati de ameliorare a simptomelor bolii, care ajutd la mentinerea independentei
maxime a persoanei cu SLA si la rezolvarea problemelor emotionale. Consultarile specialistilor si
terapia medicamentoasa vizeaza in primul rand mentinerea unui nivel ridicat de calitate a vietii pentru
pacient cat mai mult timp posibil. In functie de simptome si gradul de evolutie a bolii, tratamentul
poate include urmatoarele:

Terapia simptomatica

In prezent, nu existd metode terapeutice pentru a incetini evolutia bolii. Cu toate acestea, Riluzolum s-a
dovedit a fi eficient la persoanele cu SLA. Oamenii de stiinta continua sd cerceteze alte medicamente
in laborator si in studiile clinice. Riluzolum s-a dovedit a fi eficient sub forma unei cresteri a sperantei
de viatd a pacientilor cu SLA. Acest medicament la aceastd etapa inca nu este inregistrat in tara
noastra. Riluzolum poate fi achizitionat, de exemplu, in Europa sau in Statele Unite ale Americii.

Durerea apare frecvent in SLA si nu are un tratament specific. Unele forme familiale de SLA includ
durere de tip neuropatic. Tratamentul se incepe cu analgezice simple, urmat de opioide simple, apoi
opioide puternice atunci cdnd medicatia non-narcotica esueaza si are avantajul cd diminueaza dispneea
si anxietatea.

Pentru a ameliora sialoreea (secretia excesiva de salivd), de obicei este folosita Amitriptylinum cu o
eficienta rezonabila si cost scazut. Dozele administrate per os, nu mai mult de 25-50 mg de 2-3 ori pe
zi, sunt, de obicei, suficiente.

Depresia, precum si insomnia apar frecvent In toate stadiile bolii la pacientii cu SLA. Pentru
combaterea depresiei se foloseste Amitriptylinum sau un inhibitor serotoninergic (Sertralinum,
Fluoxetinum si Paroxetinum). Amitriptylinum are cel mai bun efect terapeutic si cele mai mici costuri.
Pentru insomnie, in cazul pacientilor cu SLA, cele mai folosite sunt Amitriptylinum si Zolpidemum sau
Diphenhydraminum.

Terapie respiratorie

Pentru persoanele cu probleme de respiratie, existd o serie de terapii si medicamente. Pentru
recomandari in acest sens, consultati medicul dvs. De obicei, existd doua optiuni:

e ventilatie non-invaziva, in care un dispozitiv special pompeaza aer pe masca fetei, care ajuta
pacientul sa respire singur;
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e ventilatie invaziva (traheostomie, ventilatic mecanicd), in care conducta este instalata prin
canula de traheostomie.

Terapia complementara

Terapiile complementare atenueaza simptomele si reduc nivelul de stres la unele persoane cu SLA.
Terapia complementard nu este inclusd in conceptul de medicind traditionald, dar contribuie la
cresterea eficacitatii tratamentului standard.

Terapia fizica este vitala si ajutd la reducerea spasticitatii. Beneficiul acestei terapii este strans legat de
adaptarile celulare induse de exercitiul fizic, care se produc atat in creier, cit si In maduva spindrii,
muschii scheletali care contracareaza efectele stresului oxidativ provocate de SLA.

Un terapeut poate lucra cu pacientul pentru a mentine forta musculara, atat timp, cat este posibil,
terapie ce poate contribui la cresterea gradului de independentd a pacientului la un minim grad de
control asupra bolii, dar si la imbunatatirea confortului psihic al acestuia. Un terapeut ocupational
poate ajuta pacientul s se obisnuiasca cu o proteza sau cu dispozitivele pe care le va utiliza. Deoarece
maladia afecteazd vorbirea, comunicarea devine o problema pe masurd ce boala progreseazd. Un
logoped poate recomanda, de asemenea, dispozitive sau softuri, care pot face comunicarea cu pacientul
mai usoara.

Ce principii de alimentare se folosesc?

Pacientii cu SLA prezintd un metabolism crescut cu tendinta de a scadea masa corporala. Studii
recente demonstreazd legitura dintre o alimentatie bogatd in carbohidrati si cresterea sperantei de
viata. Este important ca alimentatia pacientului sa fie coordonata cu medicul curant, evitind alegerea
unei diete alimentare de sine statator.

Cat de important este sustinerea psiho-emotionald pentru un pacient cu SLA?

Diagnosticul de scleroza laterala amiotrofica poate fi unul dificil de acceptat, atat pentru pacient, cat si
pentru familia acestuia. In aceastd etapa, sprijinul emotional este vital pentru a face fatd situatiei.
Familia se poate alatura unui grup de suport. Atat pacientul, cat si familia pot experimenta sentimente
de furie, teama, durere, motiv pentru care ajutorul unui psiholog se poate dovedi necesar. Este
demonstrat ca, pastrarea unei atitudini optimiste si sprijinul celor din jur pot creste calitatea vietii la
pacientii cu scleroza laterald amiotrofica.
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Anexa 3. Investigatii recomandate

Tabelul 1. Necesarul de proceduri pentru diagnostic de SLA/BNM: investigarii recomandate

Clasa de Teste obligatorii I.l:f ume:dla " tloaat l:?li:
Test evidentd recomandate cazurile selectate
Chimie clinicd
Viteza de Sedimentars 2 Enitrocitelor 1y x
Proteina C-reactivd IV X
Hemoleucograma v x
ASAT ATAT, lactat dehidrogena=a v X
TSH honmon de stmulare tiroidian3, analiza hormonald T, liber, T) liber v X
Vitamina B 5i acid folic v x
Electroforeza proteinelor in ser v x
Inumoelectroforeza serubn v x
C&eat!n_hnm v M
Creatiuna v X
glec‘h‘oli;;i[Na',K ,Cl-,Ca¥ | HPO®) v X
Enzima de conversie 2 angiotensinei N ) .
Lactat v x
Analiza Hexoaminidazelor A si B " .
Anticorpi eitre ganzliozida GM-1 v .
Anti-Hu, Ant-MAG
RA, anticorpi antinucleari, anti-ADN " "
Anfticorpi anti-receptori de acetileolini §i anti-receptori specifici I .
lari tirozin ki v X
Sarologte (Borrslia, HIV)
Analiza ADN (pentru SOD1, SMN, SBMN, TDP43, FUS) e X
LCR .
Numir de celuls
Citologie v X
Concentratia totali de protemn3 Iy A
Glucoza, lactat v X
Electroforeza proteinelor, inclusiv indicele de IgG Iy .
Serologie (Borrelia, HIV) v '
Anticorpi gangliozidici v \
Unna v x
Cadmm
Phumb (secratia in 24 h) v X
Mercur v LS
Magnezin v \
Inumoelectroforeza urimet v \
v X
Neurofiziologie
Electromiografie 1] x
Viteza de conducers nervoasd m x
TeMEP (TMS) v x
Radiclogie
RMN/CT I .
(cramial/cervical, toracic, lombar)
Radiografia cutiel toracice v X
_ Mamografia v x
Biopsie
Maschi
N w ~
Maduvi osoasi .
Noduli lmfatics N :




Anexa 4. Teste de evaluare
Scorul functional revizuit SLA (ALSFRS-R)

1. Vorbire
Procese normale de vorbire

Tulburari detectabile de vorbire

Deslusita (de inteles) cu repetare

Vorbire combinata cu metode de comunicare non-vocala
Pierderea capacitatii de vorbire

2. Salivatie
Normala

Exces minim de saliva in gurd, ocazional salivatie nocturna

Exces moderat de saliva in gura, ocazional salivatie diurna

Exces marcat de saliva in gurd, salivatie moderata

Sialoree pronuntata, necesitd utilizarea batistei sau stergarului permanent
3. Inghititul

Deprinderi de alimentare obisnuite

Probleme de alimentatie incipiente cu disfagie ocazionala

Schimbare in consistenta dietei

Necesitate de tub suplimentar pentru alimentatie

NPO (nimic per os) (alimentare exclusive parenterala sau enterala)

4. Scrisul de mana
Normal

Incet si neindemanatic; toate cuvintele sunt citete
Nu toate cuvintele sunt citete

Capabil sa apuce pixul, dar nu poate scrie

Nu poate apuca pixul

5. Pregatirea hranei (inclusive pentru gastrostoma)
- Normal

Tntr-un fel neindemanatic si lent, dar nu are nevoie de ajutor
Poate tdia majoritatea hranei, desi neindemanatic si lent, uneori are nevoie de ajutor
Mancarea trebuie sa fie tdiata de cineva, dar se poate alimenta lent
Trebuie hranit
6. Imbracat si igiena
- Functie normala
Auto ngrijire independenta si completa cu efort sau eficienta scazuta
Asistenta intermitentd sau metode de substitutie
Are nevoie de asistent pentru auto-ingrijire
Dependenta totala

7. Tntoarcere Tn pat
- Normala

Tntr-un fel inceata si neindemanatica, dar nu necesita ajutor

Se poate Tntoarce singur, poate acomoda cearsafurile, dar cu mari dificultati
Poate initia, dar nu poate intoarce sau ajusta cearsafurile de unul singur
Neajutorat

8. Mers
Normal
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9. Urcatul scarilor

10. Dispnee

11. Ortopnee

Dificultati usoare de ambulatie

Merge cu ajutorul cuiva

Pastrate miscarile in membrele inferioare, insa ambulatia nu este posibila
Lipsa miscdrilor in membrele inferioare

Normal

Lent

Usoara oboseald sau schimbare
Necesita ajutor

Nu pot indeplini

Absenta

Apare la mers

Apare la una sau mai multe dintre: mancat, baie, imbracat

Apare in repaos, respiratie dificila in timpul sezutului sau in pozitie culcat
Dificultate semnificativa, ludnd in considerare suportul respirator mecanic.

Absentd

Unele dificultati Tn timpul noptii din cauza respiratiei dificile. Nu foloseste de obiceli
mai mult de 2 perne.

Are nevoie de inca o pernd suplimentara (mai mult de 2)

Poate dormi doar ridicat

Nu poate dormi

12. Insuficienta respiratorie

Absentd

Utilizare intermitentd a BiPAP

Utilizare continua a BiPAP

Utilizare continud a BiPAP pe timp de noapte si zi

Ventilare mecanica invaziva prin tub orotraheal sau traheostoma

13. Cati ani au trecut de la instalarea simptomelor?

ani

*ASLFRS-R este util pentru evaluarea pacientului in dinamica si aprecierea gravitatii maladiei.
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Tabelul 2. Scala Medical Research Council (MRC) pentru evaluarea manuala a fortei musculare

Grad Descriere Gradul parezei
0 Absenta miscarii (la Tncercarea de contractie voluntard) | Plegie
1 Contractie palpabila, dar farad miscare vizibila Severa
2 Miscare cu segmentul scos de sub actiunea gravitatiei | Severa
3 Miscare impotriva gravitatiei Moderata
4 Miscare Tmpotriva rezistentei, dar mai slaba decat | Usoara
partea controlaterala
5 Forta normala -

Tabelul 3. Scala Ashworth modificata (MAS) pentru evaluarea spasticitatii

Grad | Descriere

0 Miscare activa si pasiva liberd, in volum deplin

1 Crestere usoara a tonusului muscular, manifestat printr-o ,,agatare” si eliberare sau o
rezistentd minima la capatul sectorului de mobilitate atunci cand se face flexia sau
extensia segmentului afectat

2 Crestere usoara a tonusului muscular, manifestat printr-o ,,agatare” urmatd de o
rezistentd minima pe sectorul restant (mai putin de jumatate) de mobilitate

3 Crestere mai importanta a tonusului muscular pe aproape tot sectorul de mobilitate,
segmentul afectat mobilizandu-se usor

4 Crestere considerabild a tonusului muscular, miscarea pasiva este dificila

5 Rigiditate Tn flexie sau extensie

Tabelul 4. Scala Categorii Functionale de Ambulatie

Nr. Categorie Caracterizare
0 | Nefunctionalitate Pacientul nu poate merge sau necesita ajutor de la 2 sau mai multe
persoane
1 | Dependenti — nivel 2 | Pacientul necesitd sprijin ferm si continuu din partea unei
persoane
2 | Dependenti —nivel 1 | Pacientul necesita sprijin continuu sau intermitent din partea unei
persoane pentru ajutor cu echilibrul sau coordonarea.
3 | Dependenta — Pacientul necesitd supraveghere verbala sau ajutor potential din
supraveghere partea unei persoane fara contact fizic.
4 | Independenti — pe Pacientul poate merge independent pe teren plan, dar necesita
teren plan ajutor la scari, pante sau suprafete denivelate.
5 | Independentdi Pacientul poate merge independent oriunde.
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Tabelul 5. Testul Beck (de evaluare a depresiei)

A

Nu sunt trist.

Ma simt melancolic sau trist.

Ma simt permanent melancolic sau trist, nu reusesc sa ies din aceasta stare.

Starea mea de tristete si nefericire e insuportabila.

WIN| | O

Nu sunt descurajat si pesimist in privinta viitorului.

Sunt descurajat, gandindu-ma la viitor.

Nu am sperante pentru viitor.

Simt c¢d nu am nici o speranta pentru viitor i nu vad nici o iesire.

WIN| | O

Nu am senzatie de esec n viata mea.

Am avut esecuri Tn viata mea mai frecvent ca altii.

Privind n trecut, totul imi pare doar esec, insucces.

Am sentimentul de esec complet Tn viata mea personala.

WIN| kO

Nu ma simt nesatisfacut.

Eu nu pot profita de circumstante.

Nimic nu-mi produce satisfactie.

Sunt nemultumit de orice.

WIN|F| O

Nu ma simt vinovat.

Ma simt prost sau nedemn majoritatea timpului.

Ma simt vinovat.

Ma apreciez foarte jos si am impresia cd nu sunt bun de nimic.

WIN|F| O

Nu sunt deceptionat de sine.

Sunt deceptionat de sine.

Ma simt dezgustator.

Eu ma urasc.

WIN|F| O

Nu ma gandesc sa-mi fac vreun rau.

Cred cd moartea m-ar elibera de multe.

Am planuri precise de a ma sinucide.

Daca as putea, mi-as pune capat zilelor.

WIN|F| O

Nu mi-am pierdut interesul pentru alti oameni.

Acum altii ma intereseaza mai putin decét altadata.

Mi-am pierdut orice interes pentru altii si am putine sentimente pentru ei.

Mi-am pierdut orice interes pentru altii si ei imi sunt cu totul indiferenti.

WIN|F| O

Eu iau decizii la fel de usor ca de obicei.

Evit de a lua decizii.

Intdmpin mari dificultiti in luarea deciziilor.
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Nu sunt capabil de a lua cea mai mica decizie.

Nu am senzatie ca sunt mai urat ca de obicei.

Mi-e frica sa par batran sau neplacut.

Imi pare ca aspectul meu fizic se schimba permanent, ceea ce ma face sa par
neplacut.

Am impresia ca sunt urat si respingator.

Lucrez la fel de usor ca altadata.

Am nevoie de un efort suplimentar pentru a incepe sa fac ceva.

Trebuie sa depun un efort foarte mare pentru a face ceva.

Sunt incapabil de a face cel mai mic lucru.

WIN|F| O

Nu sunt mai obosit ca de obicei.

Obosesc mai repede ca de obicei.

Ma oboseste orice as face.

Sunt incapabil de a face cel mai mic lucru.

W|IN| k| O

Am pofta de mancare intotdeauna.

Pofta mea de mancare nu e la fel de buna ca de obicei.

Nu am pofta de mancare ultimul timp.

Nu am deloc pofta de mancare.

W|IN| | O

Interpretarea testului Beck:

0 — 3: nici o depresie;
4 —7: depresie usoara;
8 — 15: depresie de intensitate medie sau moderata;

> 16 : depresie severa.
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Anexa 5. Diagnosticul diferential

Angmalii anatomice’ sindroame de compresie
Arnold-Chiari tip I 31 alte malformatii ale creierului posterior
Tumeori ale regivnii cervicale, foramen magnum sau fosa cerebrald posterioard
Hermnie de disc la nivel cervical cu osteocondroza
Meningiom cervical
Tumori retrofaringeale
Chist epidural spinal
Mielopatie spondiloticd 51 sau radiculopatie motorie
Siringomielie
Defecte enzimatice dobindite
Gangliozidoza aduttului GM: (deficit de hexozaminidaza A san B)
Beala corpului poliglucozan
Maladia Pompe (Boala de Stocare a Glicogenului tip IT)
Sindroame autoimmune
Gameopatie monoclonald cu neuropatie motorie
Neuropatie motorie multifocal cu /fard bloc de conducere
Sindrom de neuron motor inferior disimun (cu anticorpi GMi, GDp 51 asialo-GM])
Alte sindroame de neuron motor inferior disimun, inclusiv CIDP
Scleraza Multipla
Miastenia gravis (in particular varianta pozitivd cu anticorpi anti receptori specifici- musculari tirozin kinaza
Anomali endocrine
Sindromul Algove
Amiotrofia’ diabeticd
Newropatie cauzatd de insulinom
Hipertiraidism cu micopatie
Hipotiraidism cu miopatie
Hiperparatiroidism (primar)
Hiperparatiroidism (secundar din cauza deficitului de vitamina I)
Hipokaliemie (sandromul Conn)
Toxine exogens
Plumb (7), mercur (7), cadmin, aluminiy, arsenic, talin, magnerim, pesticide organice, neurolatirism konzo
Infectu
Poliomielita Acutd
Sindromul post-poliomielitic de atrofie musculard progresiva
HIV-1 (cu mielopatie vacuolard)
HTLV-1 asociat cu mielopatie (paraplegie spasticd tropical)
Meuroboreliozd
Fahimeningita hipertrofica sifilitica
Encefalits letargicd spinald, varicela-Zoster
Trihinelozd
Brucelozs, boala zgarietuni de pisicd
_Tulburiri determinate de prioni

Sindroame neoplazice
Leucemie lomfocitara cromicd
Gliom intramedular
Tulburéri limfoproliferative cu paraproteinemie si/san benzi oligoclonale in lichidul cefalorahidian
Sindromul fumerii Pancoast
Encefalomiglits paransoplaziea cu implicarea celilelor comulul anterior
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Sindromul de “persoani nigids’
Lezium induce de fenomene fizice
Neuropatia de soc electric
Raﬂcdn—plmmpana 51/ mielopatia indusi de radiati
Maladu vasculare
Malformatu arterio-venoase
Sindromul median bulbar Dejerine
Accidente Vasculare Cerebrale
Vasculite
Alte conditih neurologice
Forme atipice Vest Pacifice ale BNM / SLA (Guam, Noua Guinee, peninsula Kii a Japonied)
Forme atipice Caraibiene ale BNM- dementa- PSP (Guadalupe)
Forma Madras cu debut juvenl a BNM / SLA (India de Sud)
Dementa fronto-temporald cu BNM / SLA (inclusrv maladia Pick co amiotrofie)
Atrofie rultisistemici
Sindromul de atrofie olive-ponto-cerebelar
Sclerozi laterald primari (unele subtipun ce mu se atnbute SLA)
Encefalomielitd progresiva cu rigiditate
PSP
Paraplegie spasticd ereditara (multe vanante, unele subtipun cu amiotrofie distali)
Atrofie musculard progresiva spinala (unele subtipuri ce nu se atribuie SLA)
Atrofie musculard spinobulbard cu’ fard dinactnd sau mutatii ale receptorilor androgend)
Atrofie musculard spinall 1TV
Sindromul Brown-Vialetto-van Laere (debut precoce bulbar 51 spinal a SLA cu surditate senzoroneurala)
Sindromul Fazio-Londe (paralizie nfantild progresiva bulbara)
Sindromul Harper-Young (atrofie muscular3 laningeald si spinall distali)
Atrofie musculars spinald monomelici sporadica (amiotrofie focals benign, inclusiv sindromul Hirayama)
P-ulmeumpa.tls pmdnmmant cu simptome motori (nevropatie ereditara motorie 51 senzomald tip 2,
neuropatie motorie tip 5)
Polineuropatie amiloids familiali
Fasciculati benigne
Myvolomua

SLA, scleroza laterald amiotroficd; BWM, boala neuronului motor; PSP, paralizie supranuclear progresivi,



Anexa 6. Cum ar trebui medicul sa aduca la cunostinta pacientului diagnosticul de SLA
(modificat de Miller et al., 1999)

Tema Recomandari
Locatia Linistita, confortabild, intima
Tn persoana, fata in fata
Acordarea perioadei de timp necesare (45-60 minute)
Timp suficient pentru a asigura pacientul ca nu exista graba, fara intreruperi
Participanti | Medicul va avea contact vizual cu pacientul si va sta aproape de pacient.

Cunoasteti pacientul Tnainte de intélnire, inclusiv familia, situatia sociala si

emotionald, istoricul bolii si toate rezultatele relevante ale investigatiilor.

Trebuie sa fie prezentd toata reteaua de ingrijire a pacientului (rude) — Pacientul ar
trebui sa fie insotit de o persoand apropiata (ruda), de asemenea trebuie sa fie prezent
un specialist Tn Ingrijiri medicale.

Ce este spus

Aflati ceea ce pacientul stie deja despre aceasta boala.

Asigurati-va cat de mult vrea sa stie pacientul despre SLA si informati pacientul in
concordanta cu acest lucru.

Avertizati pacientul ca urmeaza o veste proasta.

Folositi termenii corecti pentru a defini SLA, in nici un caz ca reprezintd “uzura a
neuronilor motori”.

Explicati anatomia bolii (scheme simple).

Dacd pacientii vor sd afle cursul bolii, fiti sinceri asupra progresiei bolii si asupra
prognosticului, dar acordati o perioada mai lunga de timp si recunoasteti limita oricarei
predictii.

Nu exista tratament, simptomatologia tinde sa se inrdutidteasca, iar prognosticul este
foarte variabil.

Unii pacienti supravietuiesc 5-10 ani sau mai mult

Tncurajarea

Cum se
spune

Observati reactia pacientului si permiteti-i exprimarea emotiilor.

Sintetizati discutia verbal, in scris sau/si pe o banda inregistrata.

Acordati timp suficient intrebarilor.

Luati in seama ca aceasta este o veste devastatoare si redati pacientului speranta ca
exista cercetari in domeniu, studii clinice si o variabilitate a bolii.

Explicati ca exista tratament pentru complicatiile bolii.

Asigurati pacientul ca vor fi luate toate masurile necesare pentru a-l mentine ntr-o
stare cat mai buna, iar in ceea ce priveste tratamentul decizia i va fi respectata.
Asigurati-va ca pacientul va fi ingrijit in continuare si nu va fi abandonat.

Informati pacientul asupra grupurilor de sprijin pentru pacienti (oferiti detalii de
contact si pliante).

Informati pacientul asupra tratamentului neuroprotector (riluzol) si asupra cercetarilor
n desfasurare.

Discutati oportunitatea de a participa la tratamente care sunt in cercetare (daca sunt
disponibile).

Luati Tn seamad dorinta pacientului de a mai avea si o a doua opinie.

Limbajul

Intr-o maniera emotionala: calda, grijulie, cu empatie, respect

Fiti onesti, compatimitori dar nu sentimentali

Dati vestea treptat, permiteti-i pacientului sa inteleagd ceea ce i se spune

Veti alege cu grija cuvinte simple, insa directe; fara eufemisme sau limbaj medical
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