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La stadiazione della SLA: 
ingravescenza di malattia  



Diagnosi di SLA: una lotta contro il tempo! 

•  Tempo medio alla diagnosi: > 12 mesi ! 

•  SLA: in un ampio spettro di Malattie del 
Motoneurone che causano degenerazione del I°  
e/o  II° MN 

•  La SLA “classica” colpisce sia il I° che II° MN 

•  Nelle fasi precosi: l’ interessamento del I° o del II° 
MN può creare problemi 

•  Diagnosi corretta nel 95% dei casi, diagnosi precoce 
errata in 27% dei pazienti (Belsh and Shiffman, 1996) 

•  “L’ ultimo medico è sempre il più bravo” ! 



Diagnosi di SLA: una lotta contro il tempo 

•  WFN El Escorial Criteria 1994, 2000: nelle fasi 
precosi limitano la certezza diagnostica 

•  Diagnosi: falsi+ e falsi– importanti 

•  Non esiste un singolo test specifico per la SLA: la 
diagnosi si basa su un’ anamnesi attenta ed una 
valutazione clinica accurata 

•  Sindromi SLA-Plus: malattia multisistemica 
(disfunzioni cognitive, per esempio) 



Il sistema 



   Motoneuroni SLA 

  SLA e Malattie 
del Motoneurone 

Una malattia da vulnerabilità 
     selettiva di un sistema 



Passi richiesti per  la diagnosi di SLA 
(WFN guidelines) 

Momenti    Razionale 

1. Anamnesi, esame fisico   Rilievo di segni/sintomi evocativi 
     per il livello di certezza diagnostica 

2. EMG     Degenerazione di II° MN nelle regioni 
     clinicamente interessate 
     Degenerazione del II° MN in regioni clinicamente 
     non ineteressate 
     Esclusione di altri disordini 

3. Neuroimaging    Esclusione 

4. Esami di laboratorio    Sindromi SLA. 

5. Neuropatologia    Conferma/eclusione di SLA 

6. Ripetizione dell’ esame clinico ed EMG  Progressione 
    (dopo 6 mesi)   

Mitsumoto et al, 1998, 2006 

Criteri d’ esclusione! 



I° MN 

II° MN 

               El Escorial ha imposto rigore:   
 
sine qua non: segni/sintomi di I° e II°  MN 

Bulbare  Cervicale 
Toracico 
Abdominale  Lombare 

+ 

+ 

+ 

+ + + 

+ +/- 

SLA clinicamente definita 





In patients with ALS bulbar onset, the muscles of speech  
      are typically involved before those of swallowing 

Wasting of the tongue with fasciculations 



sine qua non: segni di I° e II° MN 



sine qua non: segni di I° e II° MN 



SLA: esordio clinico 
 
•  “Fatigue”, perdita di tolleranza all’ esercizio, fasciculazioni, crampi, atrofia muscolare, ed 
   ipostenia 

•  Presentazione clinica in 1535 pazienti (Eisen, 1999) 
  disartria (33%),  
  disfunzione nondolorosa della mano (20%),  
  ipostenia atrofica della spalla (14%), 
  caduta del piede (12%), 
  fascicolazioni/crampi (11%),  
  intolleranza all’ esercizio (4%),  
  insufficenza respiratoria (4%),  
  alterazioni cognitive (2%). 

 
•  Ipostenia senza dolore in territori di varie radici nervose in un arto (Ravits et al., 2007). 

•  Ipostenia della musculatura bulbare all’ esordio: meno frequente (15–40%), più spesso 
   nella donna di > 55 anni. 
 
•  Nell’ esordio bulbare la disartria viene prima della disfagia  

•  Raramente esordio respiratorio 



Presentazione Atipica 

Progressione Rapida 
 
-  durata media 30 – 36 mesi 

-  la progressione rapida può essere generalizzata all’ inizio 

- comune nella FSLA (SOD1A4V) 

-  con esordio acuto: DD sindrome vascolare acuta  

-  RMN per l’ esordio acuto per una DD di mielopatia compressiva, infettiva,  
  infiltrativa 
 
-  sempre necessaria RMN encefalo/midollo ( DD: SM) 



EMG: modified Lambert’s criteria for ALS diagnosis 

•  NERVE CONDUCTION STUDIES 
–  normal sensory nerve conduction studies 

•  amplitude may be reduced in entrapment sites and with age 
–  normal motor nerve conduction studies 

•  in the presence of < amplitude of CMAP, conduction velocity may 
be < 

•  exclusion of persistent conduction block along several peripheral 
nerves 

•  no features of diffuse demyelination (CIDP) 
 

•  NEEDLE EMG 
–  active denervation (fibrillation potentials) and fasciculation 

potentials in upper, lower limb, and bulbar muscles 
 
–  reinnervation of motor unit potentials (polyphasic, long 

duration, high amplitude) with reduced recruitment 
 



Focalità all’ esordio: 
   nuove riflessioni 



Ravits et al., 2009 
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