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Ruolo dello pneumologo per la
gestione della SLA secondo livelli
di intensita di cura: risultati di
una esperienza preliminare

ad Arezzo

Giuseppina Ciarleglio, Raffaele Scala

UOC Pneumologia e UTIP Usl sud-est sede Arezzo

Riassunto

Introduzione. La gestione della sclerosi laterale amiotrofica (SLA), necessita di un approccio
multidisciplinare dove il ruolo dello pneumologo € centrale. Dal 2010 ad Arezzo é attivo
un gruppo multidisciplinare (GMSLA) che ha condiviso che I'assistenza ventilatoria sia in
elezione che in urgenza é svolta nel reparto di Pneumologia dotato di una Unita di Terapia
Intensiva Pneumologica (UTIP).

Obiettivi. Presentazione dei dati di applicazione di un modello assistenziale per “Intensi-
ta di cura pneumologica” nella gestione multidisciplinare della SLA ad Arezzo nel periodo
2010-2018.

Materiali e metodi. Sono stati analizzati i dati relativi a scelte decisionali, trattamento
ventilatorio, e dimissione dei pazienti SLA gestiti nel contesto di tre livelli di cura pneumolo-
gica: 1) setting ambulatoriale (bassa intensita) deputato al follow-up clinico-funzionale e alle
scelte decisionali relative al trattamento delle complicanze respiratorie (ventilazione non in-
vasiva (VMNI) e invasiva per via tracheostomica (VM-1) in elezione o in urgenza, VMNI come
trattamento “tetto”; sedazione terminale con o senza trattamento ventilatorio 2) setting di
degenza (media intensita) adibito all'adattamento a VMNI e/o assistenza meccanica alla tos-
se e al management del fine-vita; 3) UTIP (alta intensita) riservato al trattamento ventilatorio
non invasivo/invasivo di un episodio acuto o progressione della malattia.

Risultati. Nel periodo di studio sono stati reclutati nel modello di intensita di cura pneumo-
logica 125 pazienti consecutivi presi in carico nel contesto del GMSLA. Le scelte decisionali
di trattamento pneumologico sono state condivise nel GMSLA nell’80,8% dei casi (n. 101).
La distribuzione dei pazienti analizzati per livello di intensita di cura pneumologica é stata la
seguente: 32% (n. 40), 35,2% (n. 44) e il 32,8% (n. 41) rispettivamente in bassa, media e alta
intensita. Gli interventi esequiti nei 44 pazienti gestiti in “media intensita di cura” sono stati:
adattamento a VMNI in fase di stabilita di malattia, VMNI in acuto per fase di progressione
di malattia, sedazione terminale con/senza VMNI “tetto” rispettivamente nel 61,3%, 13,7%
e 25%dei casi). Gli interventi effettuati nei 41 pazienti ricoverati in “alta intensita di cura”
sono stati avvio a VM-t di urgenza o elezione, VMNI per trattamento di fase di acuzie rispet-
tivamente nel 68,3%, 31,7% dei casi. Riguardo ai 76 pazienti dimessi dai setting di media
e alta intensita, 66 sono stati avviati a ventilazione meccanica domiciliare (32 in VMNI e 34
in VMt) dopo identificazione e addestramento del caregiver, in 8 dei quali con pure finalita
palliative di fine vita; in 16 casi la dimissione & avvenuta con trasferimento in RSA.
Conclusioni. | risultati di questa esperienza preliminare evidenziano che un modello pneu-
mologico a diversa “intensita di cura” concentrato in una unica struttura specialistica puo
rispondere a tutte le necessita respiratorie dei pazienti SLA nel contesto di un gruppo di
gestione multidisciplinare.

Parole chiave: SLA, intensita cure, UTIP, timing trachea, fine vita
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Summary

Introduction. The management of amyotrophic lateral sclerosis (ALS) requires a multidisciplinary approach where the role of the pulmonolo-
gist is central. Since 2010, a multidisciplinary group (GMSLA) has been active in Arezzo that shares both elective and emergency ventilatory
assistance performed in the Pneumology department equipped with a Pneumology Intensive Care Unit (UTIP).

Aim.Presentation of the application data of a model for “Intensity of pulmonological care” in the multidisciplinary management of ALS in
Arezzo in the period 2010-2018.

Materials and methods. The data relating to decision-making choices, ventilatory treatment, and dimission of ALS patients managed in the
context of three levels of pneumological care were analyzed: 1) outpatient setting (low intensity) dedicated to clinical-functional follow-up
and decision-making choices related to the treatment of respiratory complications (non-invasive ventilation (VMNI) and invasive tracheostomy
(VM-t) in election or emergency, VMNI as "ceiling treatment”; terminal sedation with or without ventilatory treatment 2) hospital setting
(medium intensity) used for adaptation to VMNI and / or mechanical assistance to cough and end-of-life management; 3) UTIP (high intensity)
reserved for non-invasive / invasive ventilatory treatment of an acute episode or disease progression.

Results. During the study period, 125 consecutive patients treated under the GMSLA were recruited into the pulmonary care intensity model.
Her pulmonological treatment decision-making choices were shared in the GMSLA in 80.8% % of cases (No. 101). The distribution of patients
analyzed by level of intensity of pneumological care was as follows: 32% (n.40), 35.2% (n.44) and 32.8% (n.41) respectively in low, medium
and high intensity. The interventions performed in the 44 patients managed in "medium intensity of care" were: adaptation to NMN in the
stable phase of the disease, acute NMN by phase of disease progression, terminal sedation with / without "ceiling treatment"” NMN respec-
tively in 61, 3%, 13.7% and 25% of cases). The interventions carried out in the 41 patients admitted to “high-intensity care” were initiated in
emergency or elective MV-t, MVNI for acute phase treatment respectively in 68.3%, 31.7% of cases. Concerning the 76 dimission patients from
medium and high intensity settings, 66 were sent to home mechanical ventilation (32 in MVNI and 34 in MV?t) after identification and training
of the caregiver, in 8 of which with pure palliative end-of-life purposes; In 16 cases the dimission was by transfer to the RSA.

Conclusions. The results of this preliminary experience show that a pneumology model with different “intensity of care” concentrated in a
single specialist department can respond to all the respiratory needs of ALS patients in the context of a multidisciplinary management group

Key words: ALS, intensity of care, UTIR, tracheostomy timing, end of life

tro alla condivisione precoce [quando possibile] delle
scelte decisionali piu delicate [tracheostomia, palliazio-
ne terminale e fine vita]) con il paziente e i familiari. Dal
2010 nella azienda aretina e stato costituito un gruppo
multidisciplinare per la gestione della SLA, il GMSLA,
con successiva produzione di percorso diagnostico tera-
peutico assistenziale (PDTA) nel 2014 (http://www.usl8.
toscana.it/sclerosi-laterale-amiotrofica?format=pdf).

La procedura definisce e formalizza le modalita di presa in
carico del paziente affetto da SLA in tutte le fasi di malat-
tia, con modello organizzativo di rete clinica assistenziale
integrata in accordo con le linee guida scientifiche e nel ri-
spetto delle risorse locali. Nel PDTA, la Pneumologia e UTIP
svolgono un ruolo centrale in tutti gli stadi della malattia
con una gestione sia in ambulatorio che in degenza secon-
do la logica dell'intensita di cura.

Il presente studio ha lo scopo di testare la funzionalita
di un modello di intensita di cura pneumologica preli-
minare per la gestione dei pazienti SLA in tutte le fasi
del percorso assistenziale relativo alla prevenzione e al
trattamento delle complicanze respiratorie e al fine vita.

Introduzione

La sclerosi laterale amiotrofica (SLA) & una malattia
neurodegenerativa rara e progressiva a eziopatogenesi
sconosciuta che riconosce una condizione ereditaria nel
10% dei casi. L'incidenza della malattia & di 2-3/100000
abitanti/anno; il tasso stimato di prevalenza in Italia & di
6-8/100000 abitanti 2. La SLA coinvolge i motoneuro-
ni della corteccia cerebrale (primo motoneurone) e dei
nuclei somatomotori del tronco cerebrale e del midollo
spinale (secondo motonerone) conducendo ad atro-
fia, debolezza e spasticita muscolare, risparmiando le
funzioni cognitive, sensoriali, sfinteriche, viscerali e la
motilita oculare; nel 20-50% dei casi si documentano
lievi disfunzioni cognitive e solo nel 3-5% dei pazienti
si associa una franca demenza. La durata media della
malattia & di 2,5 anni; in piu della meta dei casi la morte
avviene entro tre anni quasi sempre per complicanze
respiratorie e meno di un quarto dei pazienti sopravvive
almeno 8 anni 2. Non esistendo al momento un trat-
tamento eziologico che possa modificare la storia na-
turale della SLA, & importante coordinare gli interventi
diagnostici e terapeutici nell’ambito della funzione mo-

toria, nutrizionale e respiratoria che possano avere un
impatto favorevole sulla qualita di vita e sulla sopravvi-
venza. Pertanto la gestione di questa patologia richiede
un approccio multidisciplinare integrato che miri da un
lato alla valutazione del timing degli interventi invasivi
(posizionamento della gastrostomia endoscopica percu-
tanea [GEP], adattamento alla ventilazione non invasiva
[VMNI], confezionamento della tracheostomia e dall'al-

Materiali e metodi

Lo scopo di questo studio retrospettivo e di valutare
gli effetti dell’applicazione di un modello assistenziale
preliminare per “intensita di cura pneumologica” appli-
cato ad Arezzo nella gestione multidisciplinare di tutti
i pazienti consecutivi con diagnosi neurologica di SLA
afferiti alla Pneumologia-UTIP nel periodo 2010-2018 in
termini sia di timing e setting di intervento del supporto
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Figura 1. Flow-chart criteri seguiti dal nostro centro per I'awio di elezione alla VMNI e alla VM-t .
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ventilatorio e/o assistenza meccanica alla tosse (AMT)

e/o terapia palliativa sia di output di dimissione ospe-

daliera (dimissione a domicilio o presso RSA/strutture

riabilitative o di lungodegenze).

Nel governo clinico-assistenziale secondo il PDTA appli-

cato ad Arezzo l'intervento dello pneumologo é richiesto

in tutte le fasi della malattia. Per i pazienti intercettati in
fase di stabilita dal gruppo multidisciplinare (GMSLA+),
sono previste riunioni periodiche indirizzate, tramite una
adeguata informazione del paziente e dei familiari, al
conseguimento della scelta decisionale collegiale con-
divisa in “elezione” secondo i diversi stadi “ventilatori”
della malattia integrati alle “esigenze nutrizionistiche”

(integrazione/modifica consistenza alimentare per os,

nutrizione artificiale tramite GEP): a) monitoraggio, b)

VMNI/e/o AMT, ¢) “trattamento tetto-VMNI”, d) venti-

lazione meccanica tracheostomica (VM-t) in elezione o

in urgenza, ) VMNI e sedazione terminale, f) VM-t e se-

dazione terminale. In assenza di accettazione del timing

di elezione di awvio al supporto ventilatorio non invasivo

ma soprattutto invasivo e per i casi non afferiti al gruppo

(GMSLA-), il percorso clinico assistenziale del paziente

awviene in regime di “urgenza-emergenza”.

In particolare, nel PDTA della SLA ad Arezzo e stata indi-

viduata una “corsia preferenziale gestionale integrata”

all'interno del reparto di Pneumologia e UTIP secondo

“diversi livelli di intensita di cura”:

1. Bassa intensita, relativa alla gestione ambulato-
riale con monitoraggio funzionale respiratorio
trimestrale, che include la determinazione della
capacita vitale sia in posizione eretta che supina
(FVC e VC), la misurazione delle massime pressioni
inspiratorie e espiratorie (MIP e MEP) e del picco
di flusso della tosse (PCEF), la valutazione emoga-
sanalitica e la rilevazione dei disturbi notturni sia
tramite ossimetria che poligrafia cardiorespiratoria,
oltre alla valutazione clinica e anamnestica del pa-
ziente; il follow-up viene cadenzato in modo tale
da permettere I'individuazione precoce del peggio-
ramento respiratorio e |'applicazione dei suppor-
ti ventilatori e di assistenza meccanica della tosse
in elezione per prevenire e trattare le complicanze
polmonari (Fig. 1); in questo stesso setting viene
awviato il percorso informativo per giungere alle

Tabella I. Dati funzionali generali.

scelte decisionali condivise di gestione delle com-
plicanze respiratorie.

2. Media intensita relativa al ricovero in degenza or-
dinaria pneumologica in una stanza riservata ai pa-
zienti con malattie neuromuscolari “Deg-NM" adi-
bita a: a) adattamento a VMNI e/o AMT, b) awio a
terapie palliative con sedazione terminale in pazien-
ti in diverso grado di supporto ventilatorio (respiro
spontaneo, VMNI- VMt-t).

3. Alta intensita relativo a ricovero in UTIP per: a) awio
a VM-t dopo confezionamento della tracheostomia
in Rianimazione, b) trattamento delle complicanze
respiratorie in pazienti in diverso grado di suppor-
to ventilatorio (respiro spontaneo, VMNI, VM-1); la
differenza tra livello medio e alto di intensita di cura
pneumologica consiste essenzialmente nel diverso
livello di intensita assistenziale (rapporto numerico
infermiere-paziente, 1:4 in UTIP e 1:8 in Deg-NM)
e di monitoraggio (continuo con monitor multi-pa-
rametrico e telemetria in UTIP; intermittente senza
supporto di monitor Deg-NM).

Il passaggio da un livello di cura a un altro e previsto in
caso di modifica delle condizioni di gravita e delle ne-
cessita assistenziali del paziente secondo la logica dello
step down e step up.
| criteri sequiti dal nostro centro per I'awvio di elezione
alla VMNI e alla VM-t sono indicati nella Figura 1 38,
Il modello assistenziale pneumologico della SLA ad
Arezzo prevede |'addestramento del caregiver (fami-
liare o badante) da parte di una infermiera con fun-
zione di “case-manager” per la dimissione a domicilio
del paziente avviato a VMNI e VM-t dopo ['attivazione
dei servizi di continuita ospedale-territorio. In caso di
mancata disponibilita e criticita di logistica familiare, la
dimissione viene dirottata su strutture residenziali assi-
stite (RSA) o di lungodegenza distribuite nella provincia
aretina dotate di personale infermieristico esperto nella
gestione della ventilazione meccanica domiciliare.

Risultati

Nel periodo di studio sono stati valutati ambulatorial-
mente 125 pazienti con diagnosi di SLA (54 donne; 71
uomini; eta media 66 = 7 anni), di cui poco meno del

N 125 Eta FVC eretta FVC supina pCO2 ODI MIP MEP PCEF

pazienti (% predetto) (% predetto) (mmHg) n. eventi/ (1/min)
ora

Media 66 66,7 62,8 40,1 43 30,4 49,8 221,4

DS 7 27,2 28,2 5,3 7,6 23,6 33,9 118,4

FVC: capacita vitale forzata; PCEF: picco flusso espiratorio della tosse.
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Figura 2. Flow-chart degli interventi eseguiti nei pazienti reclutati nello studio secondo scelta decisionale e individuazione dei
casi seguiti in bassa intensita di cura.

Figura 3. Flow-chart dei pazienti accolti nella media intensita stanza di degenza pneumologia dedicata alle neuromiopatie
(Deg-NM).
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Figura 4. Flow-chart dei pazienti accolti in alta intensita.

40% (n. 45) con segni di disfunzione bulbare grave.
Nella Tabella | sono riportati i dati funzionali e generali.
Le scelte decisionali relativamente all’awvio alla ventila-
zione meccanica e alla terapia palliativa terminale sono

state condivise nel GMSLA nell’80,8% dei casi (n. 101)

(Fig. 2). Dei rimanenti 24 pazienti senza scelta condivisa,

11 sono stati intubati di urgenza per grave insufficienza

respiratoria acuta con successivo confezionamento di

tracheostomia e 13 hanno continuato il follow-up am-

bulatoriale, rientrando nel basso livello di cura.

Riguardo la distribuzione dei pazienti analizzati per li-

vello di cura pneumologica di primo accesso, il 32%

(n. 40), 35,2% (n. 44) e il 32,8% (n. 41) sono stati presi

in carico rispettivamente in regime di bassa, media e

alta intensita di cura pneumologica. | 40 pazienti gestiti

in bassa intensita sono stati mantenuti in follow-up non
avendo ancora raggiunto i criteri di inizio della ventila-
zione meccanica domiciliare.

Le attivita svolte nei 44 pazienti ricoverati nella media

intensita di cura sono state:

a. adattamento a VMNI in elezione in fase di stabilita
di malattia (61,3%; n. 27),

b. sedazione terminale con o senza VMNI “tetto”
(25,0%; n 11) a cui si sono aggiunti altri 13 pazienti
provenienti in step-down dall’alta intensita di cura;

c. VMNIin acuto per progressione di malattia, con suc-
cessivo trasferimento come step up in alta intensita
per fallimento del trattamento (13,7%, n. 6), con
awio a tracheostomia (3 in elezione e 3 in urgenza).

Le attivita svolte nei 41 pazienti ricoverati nella alta in-

tensita (Fig. 4) sono state:

a. VM-t (n. 28, 68,3%) per le seguenti motivazioni: in-
tubazione di urgenza in assenza di scelta decisionale
(GMSLA-) in 11 casi, tracheostomia d'elezione come
da scelta precedentemente conseguita (GMSLA+) in
9 casi (con aggiunta di 3 casi in step up dal livello di
media intensita) e tracheostomia di urgenza dopo
fallimento delle strategie di assistenza ventilatoria
non invasiva domiciliare secondo scelta precedente-
mente condivisa (GMSLA+) in 8 casi (con aggiunta
di 3 casi in step up dal livello di media intensita);

b. VMNI come trattamento tetto (n. 13, 31,7%) e suc-
cessivo awio a sedazione terminale per fallimento
(in 5 casi dopo rifiuto a tentativo di adattamento)
con mantenimento di VMNI a scopo palliativo in 5
casi, dopo trasferimento in media intensita (Fig. 3);

¢. la sedazione terminale ¢ stata condivisa nel GMSLA
in 24 pazienti, e realizzata in 8 casi direttamente al
domicilio del paziente con l'ausilio del team di cure
palliative e in 16 casi all'interno della degenza NM.

Riguardo ai pazienti dimessi domiciliare dai setting di

media e alta intensita (n. 76), 66 di essi sono stati av-

viati a ventilazione domiciliare (32 in VMNI e 34 in VMt)

dopo identificazione e addestramento del caregiver o,

in 8 dei quali con pura finalita palliativa di fine vita. In

16 casi la dimissione & avvenuta con trasferimento in

RSA sotto la gestione di personale infermieristico esper-

to in ventilazione meccanica (Tab. II).
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Tabella Il. Modalita di dimissione da Pneumologia e UTIP (74
pazienti).

VMNI VMt Palliazione
Domicilio 27 25 8
(n)
RSA/(n.) 5
Caregiver 20F78B 9B
(n.)

Nei pazienti dimessi in VMNI domiciliare, 8 su 35 la finalita & stata palliativa
nel contesto di fine vita. F: familiare; B: badante.

In 29 pazienti & stata prescritta AMT di cui 24 dopo di-
missione da media intensita con VMNI (di cui 5 nel con-
testo di trattamento puramente palliativo), e 5 dopo
adattamento in bassa intensita.

Discussione

Lo scopo di questo studio retrospettivo & quello di ri-
portare le scelte decisionali, la tipologia degli interven-
ti pneumologici eseguiti e le strategie di dimissione
ospedaliere nei pazienti ammessi in Pneumologia-UTIP
di Arezzo al fine di proporre con questa esperienza un
modello assistenziale per “Intensita di cura pneumolo-
gica” nella gestione multidisciplinare della SLA come
alternativa alla intensita di cura non specialistica °. |
risultati dello studio suggeriscono che una struttura
Pneumologica dotata di un servizio di Fisiopatologia e
studio dei disturbi respiratori del sonno, di un reparto
di degenza ordinaria e di una UTIP costituiscono un
perno fondamentale per rispondere in modo flessibile
a tutte le esigenze del paziente SLA dal follow-up alle
necessita ventilatorie e di fine vita nel contesto di un
gruppo di lavoro multidisciplinare: follow-up clinico-
funzionale, adattamento a VMNI e VM-t domiciliare
con sistemi di assistenza meccanica alla tosse, pallia-
zione secondo una condivisione dinamica degli snodi
decisionali.

L'incidenza delle patologie neuromuscolari & in aumento
soprattutto nel contesto delle malattie acute o riacutiz-
zate che sono cause di ricovero nelle UTIP Italiane 112,
Un modello, come quello proposto, organizzato secon-
do variabile intensita di cura pneumologica che include
I'UTIP con flessibilita dinamica secondo la logica dello
step up e step down clinico-assistenziale, permette una
ottimizzazione del lavoro del team multiprofessionale
(fisioterapista, infermiere, pneumologo, case manager,
psicologo, logopedista) coinvolto nel processo di deci-
sion-making interventistico di trattamento ventilatorio,
di scelte di fine vita >'"22> e di dimissione in sicurezza
del paziente cronicamente critico.
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Va inoltre sottolineato che il modello proposto permette
di intraprendere con il paziente un percorso relazionale
e comunicativo dinamico sulle scelte d'invasivita in fase
molto precoce 341113182427 |n aggiunta, la possibilita di
affrontare con un team esperto (infermiere case mana-
ger, fisioterapisti e pneumologo stesso) I'addestramento
sulla corretta e sicura applicazione di procedure per la
gestione del paziente al proprio domicilio viene incontro
all'esigenza di creare un link anche con la parte sociale
e con la domiciliazione del paziente. Nel nostro studio la
maggior parte dei nostri pazienti & rientrata a domicilio
con supporto di un caregiver e con la possibilita di avere
sempre come punto di riferimento una struttura pneu-
mologica a diversa intensita di cura 7182427,

Negli 11 pazienti giunti in urgenza senza condivisione
preliminare né del tipo né del timing del trattamento
ventilatorio di supporto, il gruppo multidisciplinare ha
potuto comungue eseguire in urgenza la valutazione
con il paziente e i familiari.

Nel nostro studio il 27% dei nostri pazienti ha scelto di
proseguire verso |'invasivita; si tratta di una percentuale
molto simile a quella riportata nello studio di Tagami et
al. del 2014 . Per 1'8% dei nostri pazienti la scelta verso
VM-t & stata eseguita d'urgenza e senza condivisione
del gruppo GMSLA, mentre il 18% ha scelto la ventila-
zione invasiva dopo condivisione del gruppo GSMSLA.
La presenza di 24 pazienti con scelta di fine vita suppor-
tata da VMNI e/o palliazione medica ci dimostra I'effica-
cia informativa del gruppo GMSLA che ha reso possibile
una scelta non effettivamente proponibile prima della
costituzione definitiva del gruppo nel 2014.

Conclusioni

Nella nostra esperienza pneumologica a diversa “inten-
sita di cura” nel contesto del GMSLA, il setting dell’UTIP
permette la gestione delle fasi acute della malattia, la
Deg-NM la fase di adattamento alla NIV e il “fine-vita”
e il percorso creato fin dalle visite ambulatoriali permet-
te un cantatto costante e personalizzato tra paziente/
famiglia/caregiver e gruppo multidisciplinare favoren-
do il processo decisionale sulle scelte di fine vita. Pur
essendo limitato dal fatto che si tratta di uno studio
retrospettivo e quindi mancante di un controllo, a no-
stro awviso risulta comunque innovativo |'approccio con
tale modello ad un gruppo di pazienti colpiti da una
patologia ad evoluzione complessa come la SLA. Studi
prospettici e controllati sono necessari per confermare
I'efficacia di tale modello proposto.
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