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Dx: ALS

Respiratory symptoms or FVC' < 50%

Noninvasive ventilation counseling

Noninvasive ventilation
declined or not tolerated

\

Institute noninvasive
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Symptomatic care
Counsel about terminal phase
Hospice referral
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patient with amyotrophic lateral sclerosis

(an evidence-based review)

Report of the Quality Standards Subcommittee of the
American Academy of Neurology
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[nvasive Discuss treatment options
<¢— ventilation «¢— | (tracheostomy ventilation, etc.)

declined and terminal phase

;

Palliative care
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Invasive ventilation accepted
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Discuss withdrawal
conditions®
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Institute Invasive
Ventilation

Invasive Ventilation
withdrawn

Figure 3. Algorithm for respiratory man-
agement. *Forced vital capacity (FVC) or
vital capacity (VC) can be used. VC may
be more accurate in patients with bulbar
dysfunction. *Agreement needed for con-
ditions of withdrawal prior to or concur-
rent with instituting invasive ventilation
(e.g., locked in state, coma, etc.). Dx =
diagnosis.
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EFNS TASK FORCE/CME ARTICLE

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

An evidence-based review with good practice points

The EFNS Task Force on Diagnosis and Management of Amyotrophic Lateral Sclerosis
P. M. Andersen®, G. D. Borasio®, R. Dengler®, O. Hardiman®, K. Kollewe®, P. N. Leigh®
P.-F. Pradat’, V. Silani and B. Tomik"

ALS/MND Respiratory
diagnosis symptoms & signs

Discussion:
respiratory
treatment options

!

[ NIvinitiation |

¥

! [ ]
Severe NIV NIV
bulbar non- tolerant decline

dysfunction {

* pCO,<50 mm Hg

* pO,=65mm Hg and FIO,<30 for

at least 10h

Invasive
ventilation Figure 3 Flowchart for the management

tracheostomy of respiratory dysfunction in ALS.

Palliative
care




> Disfagig
II° MN
(v, VI, IX, XII)
+/-
perdita
innervazione I° v

PERDITA DI PESO & MALNUTRIZIONE

/

DISTURBI PSICOLOGICI
RITARDATO SVUOTAMENTO GASTRICO
CONSTIPAZIONE

> DISPENDIO ENERGETICO GIORNALIERO




-Soft Polate

\1 Epiglottis

S it |

4__'.4_ 3 palatc

- | '
(velum) R L g 'lAyyeplq‘O"lC Fod
V]

hyoid bone !
la f

laryngeal

aditus

laryngeal
vestibule

Evaluation of dysphagia




RECOMMENDED METHODS OF EVALUATING NUTRITIONAL STATUS
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Insufficenza Nutrizionale:
una paura costante per il paziente SLA

Ridotto Apporto
Energetico

<+ Ipostenia Progressiva




Incremento del Dispendio Energetico
Giornaliero

Attivita Muscolare senza esercizio

— Fascicolazioni (contrazioni muscolari continueh)
— Crampi

— Spasticita

Incremento utilizzazione energetica di
muscoli deboli ed inefficenti




Dispendio energetico (kcal / die)

2500

2000

1500

Dispendio Energetico

15-30%

7-13%

60-75%

SLA



J Neurol (1998) 245 [Suppl 2]:S13-S19
© Springer-Verlag 1998

Vincenzo Silani Nutritional management
i i Edward J. Kasarskis i“ amyotrophic Iatera' sclerosis:

Dysphagia assessment 4~————3 Clinic visits every 3 months Nobuo Yanagisawa
s { a worldwide perspective
Early dysphagia detected
Ty

Nutritionist or speech
therapist referral

Nutritional education including PEG'

Monitor *

FVC or VC* > (linic visits i:very 3 months

Symptom progressnon2

I I ' Figure 2. Algorithm for nutrition man-
agement. 'Rule out contraindications.
2Prolonged mealtime, ending meal pre-
* l maturely because of fatigue, accelerated
[E’ weight loss due to poor cagoric f'ntake,.
family concern about feeding difficulties.
*Forced vital capacity (FVC) or vital ca-
. pacity (VC) can be used. VC may be more
_ ~ie g% A‘ accurate in patients with bulbar dysfunc-
R R st l——:@ tion. °For example, Colorado Dysphagia
Disability Inventory, bulbar questions in
| the ALS Functional Rating Scale, or
@mm e Pallaive TV Tydraton other instrument. Dx = diagno.sis;
Stolerated | PEG as noeded Palliative NG feeding PEG = percutaneous endoscopic
gastrostomy.

FVC*>50% FVC* 30-50% FVC*<30%




NUTRIZIONE ENTERALE

NFT
55% prescribed EN, 90% failures

PEG
93% prescribed EN, no failure

=N

Alternative strategy

RIG/PRG

Better tolerated




Dx: ALS

Respiratory symptoms or FVC' < 50%
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Counsel about terminal phase
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Honesty and hope: announcement of
diagnosis in ALS

Vincenzo Silani, MD; and Gian Domenico Borasio, MD

Article abstract—Informing patients and their families about a diagnosis such as amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is
a daunting task for any physician. The way the diagnosis is communicated will have a major impact on the physician-
patient relationship and the attitude of the patient toward the disease and toward symptomatic treatment measures.
Breaking the news can be truly defined as the starting point of palliative care in ALS. It is an ongoing information process
which, by its nature, escapes narrow definitions or standardization attempts. Nevertheless, a number of techniques exist
to facilitate the process and ease the burden for physicians, patients, and families. We believe that the terminal phase
should be discussed at the latest when first respiratory symptoms appear, to prevent unwarranted fears of “choking to
death.”

NEUROLOGY 1999;53(Suppl 5):S37-539

J Neurol (2000) 415 . 835840

© Steinkopff Verlag 2000 ORIGINAL COMMUNICATION

C. Jenkinson The ALS Health Profile Study:
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Figure 1 Survival curves of patients with amyotrophic lateral sclerosis

(ALS) followed up by tertiary ALS centres [confinuous line) and general
neurology dlinics (dotted line; p =0.0008).

Chio et al., 2006



Importanza della diagnosi precoce di SLA
La diagnosi piu e precoce piu € difficile
Facilita il riferimento a Centri SLA
Evitati lunghi percorsi diagnostici

Accesso a clinical trials — pre-trattamento con riluzole
richiesto (1 mese)

> sopravvivenza/miglor QoL in pazienti trattati
nei Centri SLA (Sorenson, 2007)

Effetto positivo sul caregiver



Le problematiche socio-assistenziali che | pazienti
con SLA e le loro famiglie devono affrontare sono
assal complesse. Essi includono: I'esenzione dalla
spesa sanitaria, il riconoscimento di invalidita civile, Il
riconoscimento di assegno di accompagnamento, il
riconoscimento dell'inabilita lavorativa per i pazienti
ancora attivi, il riconoscimento della gratuita di alcuni
farmaci abitualmente utilizzati nel trattamento,
I'abbattimento delle barriere architettoniche del
domicilio, etc.



Case manager. L'attivazione delle risorse socio-
assistenziali disponibili sul territorio € spesso ardua.
Il paziente e la sua famiglia si trovano impreparati di
fronte a una malattia che evolve rapidamente
causando gravi disabilita e necessita assistenziali
incalzanti. La guida che puo essere fornita dai medici
e dal personale ospedaliero e spesso modesta,
anche a causa dell’estrema diversificazione
territoriale dei servizi e della modalita di accesso a
questi.
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Il volontariato e le associazioni laiche hanno un ruolo
fondamentale per i pazienti e le famiglie con SLA, che si deve
esplicare con una stretta collaborazione con i medici e le altre
figure professionali coinvolte nell’assistenza dei pazienti.
Spesso il volontariato e le associazioni si trovano a dover
supplire a carenze del sistema sanitario e hanno una funzione
di pungolo per il continuo miglioramento dell’assistenza dei
pazienti da parte delle equipe specializzate.

Compiti fondamentali delle associazioni di volontariato sono:
a) favorire i contatti fra i malati di SLA, i loro familiari, i soci, i
medici e i volontari impegnati nell'assistenza;

b) svolgere opera di informazione sulla malattia, la ricerca, i
possibili interventi terapeutici e ogni aspetto dell’assistenza e
dei diritti dei pazienti e delle loro famiglie;

promuovere ogni attivita utile per migliorare le condizioni dei
malati di SLA sotto i profili sanitario, sociale, culturale ed
economico;

raccogliere fondi da utilizzare per 'assistenza e la ricerca
svolgere opera di sensibilizzazione dell'opinione pubblica.



Variabili per una riabilitazione intermedia

esercizio, ipostenia muscolare, dolore muscolo-
scheletrico, spasticita, disartria e comunicazione,
salivazione e disfagia, dispnea ed insufficienza
respiratoria, Insufficienza respiratoria non controllata
dalla NIPPV - ventilazione invasiva con tracheotomia,
sonno, cura psicosociale del paziente e del caregiver,
sessualita ed intimita, spiritualita, decisioni di fine vita,
cure palliative della fase finale, cure palliative della
famiglia, radiofrequenzimetro (RFID) o telemedicina



