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INSTITUTIA MEDICO-SANITARA PUBLICA
CENTRUL DE SANATATE UNGHENI

ORDIN

Nr. {6 5. 2g = 02 2024

Despre indeplinirea Ordinului MS al RM nr.1187 din 26.12.23
cu privire la aprobarea Protocolului Clinic National

“Scleroza laterali amiotroficd” edifia IT

in cadrul IMSP CS Ungheni.

Intru realizarea prevederilor Ordinului Ministerului Sanatatii al Republicii
Moldova nr. 1187 din 26.12.2023 ,,Cu privire la aprobarea Protocolului Clinic
National ,,Scleroza laterald amiotroficd,, editia II”, elaborat in vederea asigurarii
calititii serviciilor medicale, in temeiul prevederilor Hotararii Guvernului
nr.148/2021 ,,Cu privire la organizarea si functionarea Ministerului Sanatatii” si in
scopul asigurdrii si imbunatatirii continue a calititii asistentei medicale acordate
pacientilor in cadrul IMSP CS Ungheni,

ORDON:

1. De implementat in activitatea medicilor de familie IMSP CS Ungheni
Protocolul Clinic National ,,Scleroza laterald amiotroficd,, editia I1.

2. De monitorizat implementarea, respectarea si eficienta utilizarii Protocolului
Clinic National ,,Scleroza laterald amiotroficd,, editia II in cadrul IMSP CS

Ungheni de cétre grupul de audit medical intern.
3. De organizat asigurarea cu medicamente necesare, incluse in Protocolul Clinic

National ,,Scleroza laterald amiotroficd,, editia I1.

4. De organizat participarea personalului medical la seminarele zonale ce vor fi
organizate in scopul instruirii implementérii PCN.

5. De elaborat Protocolul Clinic Institutional in baza PCN ,,Scleroza laterali

amiotroficd,, editia II in cadrul IMSE'GS Ungheni
6. Controlul executarii prezentului ondm se atr bu1e Sefului Adjunct pe probleme

medicale D-nei Natalia Bargan.

Sef IMSP CS Ungheni Oleg BELBAS



MINISTERUL SANATATII AL REPUBLICII MOLDOVA

ORDIN
mun. Chisiniiu

JE e beqy 2023 Ne.  AIEF

Cu privire la aprobarea Protocolului clinic national
wScleroza laterala amiotroficid”, editia IT

In vederea asigurdrii calitifii serviciilor medicale acordate populatiei, in temeiul Hotdrarii
Guvernului nr.148/2021 Cu privire la organizarea si functionarea Ministerului Sanatatii,

ORDON:

1. Se aprobad Protocolul clinic national ,Scleroza laterala amiotrofica”, editia II, conform
anexei.

2. Conducitorii prestatorilor de servicii medicale vor organiza implementarea si monitorizarea
aplicérii in practicd a Protocolului clinic national ,,Scleroza laterala amiotrofica®, editia II.

3. Conducdtorul Agentiei Medicamentului si Dispozitivelor Medicale va intreprinde masurile
necesare in vederea autorizirii §i inregistrarii medicamentelor si dispozitivelor medicale incluse in
Protocolul clinic national ,.Scleroza laterala amiotrofica™, editia I1.

4. Conducatorul Companiei Nationale de Asigurdri In Medicind va organiza ghidarea
angajatilor din subordine de Protocolul clinic national ,,Scleroza laterala amiotrofici”, editia II, in
procesul de executare a atributiilor functionale, inclusiv in validarea volumului si calitatii serviciilor
acordate de cdtre prestatorii incadrati in sistemul asiguririi obligatorii de asistentd medicala.

5. Conducidtorul Agentiei Nationale pentru Sanatate Publica va organiza evaluarea:

1) aplicérii Protocolului clinic national ,.Scleroza laterala amiotroficd”, editia II, in cadrul
evaludrii i acreditdrii prestatorilor de servicii medicale;

2) respectarii cerintelor Protocolului clinic national ,,Scleroza laterala amiotrofica”, editia 11,
in contextul controlului activitatii institutiilor prestatoare de servicii medicale.

6. Directia managementul calitatii serviciilor de sanatate., de comun cu IMSP Institutul de
Neurologie si Neurochirurgie ,.Diomid Gherman”, vor asigura suportul consultativ-metodic in
implementarea Protocolului clinic national .,Scleroza laterala amiotroficd™, editia II, in activitatea
prestatorilor de servicii medicale.

7. Rectorul Universitafii de Stat de Medicind si Farmacie ,Nicolae Testemitanu™ si
conducdtorii colegiilor de medicind vor organiza implementarea Protocolului clinic national
.Scleroza laterala amiotrofica”, editia II, in activitatea didactica a catedrelor respective.

8. Protocolul clinic national ,Scleroza laterala amiotrofica”, editia I, va fi plasat pe pagina
oficiala a Ministerului Sanatatii, la rubrica Legislatie/Ghiduri, protocoale, standarde.

9. Se abrogd Ordinul Ministerului Sanatatii nr.626 din 24.07.2017 Cu privire la aprobarea
Protocolului clinic national ,,Scleroza laterala amiotroficd™.

10. Controlul executirii prezentului ordin se atribuie secretarilor de stat.
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ABREVIERILE FOLOSITE IN DOCUMENT

SLA Scleroza laterald amiotrofic
AMP Asistentd Medicald Primara

BNM Boala neuronului motor

CT (computer tomography) Tomografie computerizatad

CV Capacitate vitala

CVF Capacitatea vitala fortat

NMC Neuron motor central

NMP Neuron motor periferic

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

FAC (Functional Ambulation Category)

Scala Categorii Functionale de Ambulatie

IRM

Imagisticd prin rezonanti magnetica

MAS (Modified Ashworth scale)

Scala clinicd de evaluare a spasticitatii

MRC (Medical Research Council)

Scala clinicd de evaluare a fortei musculare

OMS

Organizatia Mondiald a Sanatatii

QOL (Quality of Life)

Evaluarea calitétii vietii

USG Ultrasonografie

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

VIT Ventilatia invaziv prin traheostomie

TVP Tromboza venoasé profunda

PEG (percutaneous endoscopic gastrostomy)

Gastrostoma percutanatd endoscopicd
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SUMARUL RECOMANDARILOR

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

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, calitétii vietii (Recomandare de Buni Practici).

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

Este recomandaté evaluarea periodici (la fiecare 3-6 luni) a functiilor verbale §i limbajului de cétre
un logoped. In cazul celor cu tulburare de limbaj, precoce este necesara testarea neuropsihologica
globald. Folosirea unor sisteme de comunicare potrivite (incepand de la tabele cu cifre si cuvinte,
pani la sintetizatorii computerizati de vorbire) ar trebui si fie individualizata, iar un antrenament si
o sustinere adecvate trebuie asigurate atunci cand este cazul (Recomandare de Buni Practica).
Tratati sialoreea in SLA cu amitriptiling, hioscina administraté oral sau transdermic, glicopirolat sau
picdturi de atropind sublingual. Injectarea toxinei botulinice la nivelul glandei parotide si/sau
submandibulare poate fi eficientd i, In general, este bine tolerati (Recomandare grad B). Iradierea
glandelor salivare poate fi incercata atunci cand esueazi tratamentul farmacologic (Recomandare
grad C). Pacientilor li se va asigura un dispozitiv mecanic portabil de suctiune. Interventiile
chirurgicale nu sunt recomandate (Recomandare de Buni Practici).

Tratati depresia la pacientii cu SLA cu un antidepresiv adecvat: Amitriptilind la sialoree, ISRS daca
pacientul este vérstnic sau are deteriorare cognitivd/dementa. Tratati anxietatea cu Bupropion sau
benzodiazepine (Recomandare de Buni Practica).

Tromboza venoasi profundi trebuie tratatd 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 Buni Practica).

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

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

A

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

Oricénd este posibil, oferiti pacientului indrumare cétre o echipa specializatd in Ingrijiri paliative
precoce in cursul bolii (Clasa III). Deschideti discutia despre deciziile din stadiul terminal al bolii
de fiecare dati cind pacientul solicitd 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
prezintd dispnee, alte simptome de hiperventilatie sau capacitate vitald fortatd <50%. Informati
pacientul asupra situatiei legale in ceea ce priveste deciziile anticipate ce trebuie luate precum i
despre numirea unui imputernicit.

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 Practici).

Simptomele si semnele de insuficienta respiratorie (inclusiv simptomele de hiperventilatie nocturna)
trebuie evaluate la fiecare vizitid medicala. Capacitatea vitala fortatd (CVF) si capacitatea vitala (CV)
sunt testele cele mai disponibile si practice. Oximetria nocturnd poate fi consideratd utila
(Recomandare grad C).
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CVF in decubit dorsal si cu presiune inspiratorie maxima (Pimax) pot fi considerate utile in
monitorizarea respiratorie de rutind, pe langd CVF in pozitie verticald (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 scddere a CVF (Recomandare grad B).
Ventilatia non - invaziva cu presiune pozitivd VNIPP trebuie luati in considerare inaintea ventilatiei
motorii invazive (VMI) la pacientii cu semne si simptome de insuficientd respiratorie
(Recomandare de Buni Practici).
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 calitétii vitale a pacientilor cu SLA, care necesitd suport ventilator de
termen lung (Recomandare grad C).
VMI neplanificata (de urgentd) trebuie evitatd pana la discutarea in prealabil a problemelor ce tin
de faza terminald a bolii, coordonarea cu echipele de ingrijire paliativa si stabilirea preferintelor
adecvate. Oxigenoterapia trebuie evitatd deoarece poate exacerba retentia de CO2 si usciciunea
guril. Se va utiliza oxigen numai dacd hipoxia este simptomatici (Recomandare de Buni
Practici).
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PREFATA

Protocolul clinic institutional (PCI) a fost elaborat in baza: PCN-289, ,Scleroza laterali
amiotrofica”, si Ordinul nr. 429 din 21.11.2008 cu privire la modalitatea elaborérii, aprobirii si
implimentrii protocoalelor clinice institutionale si a protocoalelor locului de lucru” de citre grupul de
lucru in componenta:

Belbas Oleg - sef IMSP CS Ungheni;

Bargan Natalia -gef adjunct peprobleme clinice;
Andries Ana — farmacist diriginte;

Miémaligd Maria. - medic de familie;

Usurelu Octavian — medic de familie;
Chirinciuc Tulia - medic de familie;

Maémaliga Constantin —audit medical intern

Protocolul a fost discutat si aprobat la sedinta medicalé institutionald pentru aprobarea PCI.

Data elaborarl protocol / / cc/{’f f(/ £ (Aprobat  prin  Ordinul
directorului 7 d1n2 / / &‘7 ;,/@;/ %) in baza:

* PCN-34 ,, Scleroza laterald amiotrofici”, Aprobat prin ordinul Ministerului Sanitatii al
RM nr. nr.1187 din 22.12.2023, Cu privire la aprobarea protocolului clinic national ,,Scleroza
laterald amiotroficd”, editia II

A. PARTEA INTRODUCTIVA
A.1. Diagnosticul

Scleroza laterald amiotroficd

Exemple de diagnostice clinice:

e Diagnostic principal: Scleroza laterald amiotrofica, forma spinald cu tetrapareza spastica -
atroficd moderatd. Dereglari de mers si autoservire.

e Diagnostic principal: Scleroza laterald amiotrofica, forma bulbari, cu disfagie si disfonie.

A.2. Codul bolii (CIM 10)

o (G]2.2 Boala neuronului motor

A.3. Utilizatorii

e Prestatorii de servicii de AMP (medici de familie i asistentele medicilor de familie);
Notdi: Acest protocol, la necesitate, poate fi utilizat si de alti specialisti.

A.4. Obiectivele protocolului

Facilitatea procesului de diagnosticare a SLA

Sporirea calitdtii managementului pacientilor cu SLA
Ameliorarea calitatii vietii pacientilor cu SLA

Depistarea oportund a pacientilor cu un debut precoce al SLA
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A.5. Elaborat: 2017

A. 6. Revizuit: 2023
A.7. Urmdtoarea revizuire: 2028

A.8. Definitiile folosite in document

Boala neuronului motor (BNM) — totalitatea maladiilor neurodegenerative care afecteazi
neuronii motori din creier si maduva spinarii.

Scleroza laterala amiotrofici (SLA) — maladie degenerativi a sistemului nervos caracterizati
prin afectarea neuronilor motori din scoarta cerebrald, trunchi si coarnele anterioare ale miduvei
spindrii, cauzdnd dizabilitdti fizice progresive si cumulative, ce duc eventual spre deces prin
insuficienta functionald a musculaturii respiratorii.

Electromiografie (EMG) - este o proceduré care evalueazi 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 electricd normald sau anormali a fibrelor musculare.

A.9. Informatia epidemiologicd

La nivel mondial, aproximativ 5600 de cazuri noi de SLA sunt diagnosticate anual. Din numarul
total de pacienti in 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 aceasti
variabilitate: variatia méarimii populatiei studiate, utilizarea de criterii de diagnosticare diferite si
utilizarea de registre din surse diferite. In urma cercetirilor efectuate, dintre cazurile patologice s-a
depistat o predominare a sexului masculin asupra celui feminin. Datele publicate, plecdnd de la
registrele europene si cele ale Americii de Nord, aratd cd impactul SLA creste incepand cu varsta de
40 de ani. In cadrul studiilor de date emise de centre specializate, varful de incident3 reprezints o grupi
de vérsta 55-60 de ani.

In Republica Moldova, prevalenta sclerozei laterale amiotrofice s-a dovedit a fi mai mica decét
in térile din Europa. Prevalenta brutd estimata a fost de 2,64 la 100000 de locuitori. Rata medie de
incidentd anuald a SLA in Republica Moldova pentru populatia de vérsta 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
in grupa de varstd 50-59 ani, ceea ce este caracteristic pentru ambele sexe.
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C.1. ALGORITMI DE CONDUITA A PACIENTULUI CU SLA

C.1.1. Algoritmul general de conduitd a pacientului
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C.1.2. Algoritmul managementului tulburdrilor de respiratie
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TFP = teste functionale pulmonare
FEVT = flux expirator de varfin tuse
VNI = ventilare noninvazivi
PNM = presiunea nazali Ia mirosire
PMI = presiunea maximd de inspir
CVF = capacitatea vitals forfatd (culcat sau ridicat)
Oximetria pocturnd anormald = pOr <42
din valoarea de bazi

Text eu cavactere accentuate = bazate pe  doveszi
Text in Dralie = bazar pe consens
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C.1.3. Algoritmul managementului de nutritie
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pierdere ponderald acceleratd din cauza aportului caloric sdrac; ingrijorarea familiei cu
privire la dificultatile de hrdnire.
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C. 2. DESCRIEREA MET ODELOR, TEHNICILOR SI A PROCEDURILOR

C 2.1. Comunicarea diagnosticului de SLA .
Comunicarea diagnosticului att pacientului, cét si familiei este o sarcini destul de grea pentru
clinician i dacd nu este indeplinitd adecvat poate avea efecte devastatoare asupra pacientului,
cét s1 a relatiei medic pacient.

Caseta 1. Recomandatii de bund practicd in comunicarea cu pacientul si familia
L,

2,
3.

Diagnosticul trebuie comunicat de citre un consilier care cunoaste bine pacientul.
Medicul trebuie s& inceapd consultatia prin a intreba pacientul ceea ce stie deja sau banuieste.

Trebuie respectatd conditia sociald si culturald a pacientului, chestiondnd pacientul daci acesta
doreste sa primeasca informatii sau doreste ca acestea si fie comunicate unui membru al familiei.

Medicul trebuie sa comunice diagnosticul pacientului §i si discute treptat implicatiile acestuia, sa
verifice daci pacientul Infelege ceea ce i se spune, si reactioneze adecvat la replicile pacientului.
Diagnosticul trebuie intotdeauna comunicat personal si niciodat prin posti sau prin telefon, cu
acordarea unui timp suficient (cel putin 45-60 minute). -
Este necesard furnizarea materialelor imprimate despre boala, despre organizatii care ofera sprijin
$1 despre site-uri informative pe internet. Optional, o scrisoare sau bandi inregistrati audio care
sintetizeazi ceea ce medicul a discutat cu pacientul poate fi foarte folositoare pentru pacient si
familie,

Asigurarea pacientului, ci acesta precum si familia acestuia, nu sunt pe cont propriu (abandonati)
si vor fi sprijiniti de o echipd specializatd in ingrijirea pacientilor cu SLA (acolo unde este
disponibild) cu vizite periodice la neurolog §i programarea la vizite ulterioare care se va face
inainte de sférsitul consultatiei, ideal in 2-4 sdptdmani (sau mai devreme daci este necesar).

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

Discutia cu pacientul trebuie si aiba loc intr-un spatiu linistit, fard intreruperi.

Caseta 2. Echipa de management
Echipa de management pentru pacientii cu SLA trebuie obligator si cuprinda:

Echipa multidisciplinara

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

- medici neurologi

- medic specialist in medicina fizica si reabilitare medicala

- kinetoterapeut

- terapeut ocupational

- neuropsiholog

- asistentd medicald specializatd in recuperarea neurologica

- la necesitate — medic pneumolog, dietetician, ortoped, psihiatru, asistent social.

' Medic neurolog

I Klinetoterapeut l\
.

Pacientul si

i Medic de familie |_’~> familia lui

| Neuropsiholog /

Alti specialisti ]

Asistent social l

Asistentd medicala ’

VAN
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C.2.2 Tratamentul pacientului cu SLA
NOTA Produsele neinregistrate In Nomenclatorul de Stat al medicamentelor sunt marcate cu
asterisc (*) si insotite de o argumentare corespunzitoare pentru includerea lor in protocol.

Continutul terapiei:

1. Tratamentul medicamentos al SLA

2. Tratamentul neurorecuperator

3. Tratamentul simptomatic al complicatiilor
4. Asistentd de consiliere

C.2.3 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 emotionals, depresia si
tulburérile digestive, dar mai mult in ceea ce priveste calitatea vietii decét in termeni de supravietuire.

Caseta 3. Spasticitatea

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

Pentru combaterea spasticitatii sunt folosite:
- kinetoterapia pasivid/activa si terapia posturald
- terapia ocupationald (aplicarea ortezelor)
- fizioterapia (aplicarea factorilor fizici performanti);
- farmacoterapia;
- chemodenervarea locali cu toxind Botulinum A sau Botulinum B;
- terapia intratecald cu microdoze de Baclofenum®* sau Morphinum;
- tratament chirurgical.

Farmacoterapia include:
a) Toxina botulinicd pentru administrare locala
b) Benzodiazepine neselective (Diazepamum, Alprazolamum)
¢) Miorelaxante centrale:
- Tolperisonum (/50mg, I comprimat de 2-3 ori/zi)
- Baclofenum?* (initial 5 mg de 3 ori/zi, apoi se mdreste din 3 in 3 zile cu 5 mg de 3 ori/zi, pdnd se
atinge doza zilnicd necesard, doza optimd fiind intre 30 mg §i 75 mg/zi)
Baclofenum administrat intratecal in cazul pacientilor cu SLA ce prezentau spasticitate refractard la
tratament asociatd cu durere a fost mult mai eficient decit administrat oral si a imbundétatit cu mult
calitatea vietii pacientului. Alte tratamente nu au fost testate oficial in SLA, dar In practica clinica
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, in functie de gravitatea sindromului doza
se poate mari la 2-3 comprimate de 3-4 ori/zi, la nevoie pdnd la 3-5 comprimate/zi dupd mese)
In unele situatii speciale se poate apela la tehnici chirurgicale si neurochirurgicale:
- Neurotomii periferice
- Rizotomie centrali senzitivd sau motorie
- Mielotomie
- Tenotomie si operatii plastice de alungire de tendoane.

Notd: * Nu sunt inregistrate in Nomenclatorul de Stat al Medicamentelor
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Caseta 4. Durerea
Durerea in SLA este, in general, de un caracter neuropati, dar exista si forme de durere generati de
modificarile musculo-scheletale, articulare sau de cresterea excesiva a tonusului muscular. Nu existi
tratament specific i trebuie urmate principiile acceptate. Pot fi folosite opioidele in conformitate cu
ghidurile de analgezie ale Organizatiei Mondiale a Sanatatii din 1990, atunci cind medicatia non-
narcoticd esueazd: se incepe cu antiinflamatoare nesteroidiene, urmat de opioide simple precum
Tramadolum, apoi opioide puternice precum Morphinum sau Ketobemidonum. Folosirea liberd a
opioidelor poate fi adecvati cand non-narcoticele esueazi i are avantajul ci diminueazi dispneea si
anxietatea.
Durerea neuropati centrali.
Tratamentul durerii neuropate centrale cuprinde:
a) Tratament medicamentos:

- antidepresive triciclice (Amitriptylinum);

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

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

- - kinetoterapie posturald pasivd/activi;

- - fizioterapie (electroterapie antalgicd cu TENS).

* Nu sunt inregistrate in Nomenclatorul de Stat al Medicamentelor

Caseta 5. Crampele
Crampele pot fi un simptom precoce si supdrdtor in SLA, in special inainte ca pacientul si adoarma.

a) Tratament medicamentos

= Chininum sulfar* (200mg de doua ori pe zi)

- Tocopherolum

- Sdruri de magneziu

- Anticonvulsivante (Carbamazepinum, Diazepamum, Phenytoinum, Gabapentinum)
b) Tratament fizical

- Kinetoterapie, fizioterapie, masaj, hidroterapie

Caseta 6. Sialoreea

Sialoreea (secretia excesiva de salivd) este un simptom invalidant din punct de vedere social. Aceasta
rezultd din faptul cd existd mai degraba o tulburare de a manevra saliva, decit o productie in exces a
acesteia.

Farmacoterapia include:

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

Picituri de Atropini sulfas pot fi administrate sublingual. In cazul pacientilor cu SLA se recomanda
empiric 0,26-0,75 mg de trei ori pe zi.

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

O alternativa la medicatia anticolinergica o reprezintd 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 alta alternativa o reprezintd interventiile radiologice/radioterapice, prin iradierea externd a glandei
parotide precum si submandibulare, cu rezultate satisfacitoare in patru studii de clasa IV. Doze mici
de radiatii paliative intr-o singurd sedintd de 7-8 Gy pe glanda parotida este o procedura rapida, simpla,
sigurd si necostisitoare pentru a reduce scurgerea de saliva la pacientii cu SLA.
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Interventiile chirurgicale cum ar fi neurotomia transtimpanica, ligaturarea si reimplantarea ductelor
parotide §i excizia glandei submandibulare au avut rezultate satisficitoare pe termen lung la copii cu
hipersalivatie. Totusi, studii de caz sugereazi cd aceste proceduri sunt mai putin satisfdcétoare la
pacientii cu SLA si pot avea consecinte ce pun probleme precum secretia crescutd de mucus gros; de
aceea, nu sunt recomandate.

Recomandare de Buni Practicii Medicali

1.Tratati sialoreea in SLA cu Amitriptiling, Hioscina administrati oral sau transdermic, glicopirolat
sau picdturi de atropind sublingual.

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

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 7. Infectiile pulmonare (pneumopatia de stazi)
Infectiile pulmonare sunt reprezentate de pneumonii/ bronhopneumonii, inclusiv de ,,ventilator”
(pacientii, dupd ce au fost intubati/ ventilati mecanic in ATI, sau cei ce sunt ventilati cu canuli traheal
permanenta).
Profilaxia infectiilor pulmonare.
Manevre/ proceduri efectuate in vederea profilaxiei:
- posturi ce faciliteaza respiratia cu reeducarea tusei;
- kinetoterapia respiratorie diafragmaticd, dinamica activi/ pasivi;
- aspiratia secretiilor (in conditii perfect sterile);
- prevenirea aspiratiei din stomac, administrarea de antiacide, pozitia semi-asezati, folosirea de
sonde gastrice de calibru mic.
Tratamentul infectiilor pulmonare
- tratament antibiotic;
- antipiretice: Paracetamolum s.a.;
- antiinflamatoare nesteroidiene: Ibuprofenum, Diclofenacum, Ketoprofenum, Meloxicamum
$.a;
- fluidifiante-expectorante — Acetylcysteinum, Bromhexinum $.a.
Durata de administrare, de regulé, este de 10 - 15 zile.
Estimarea pH arterial §i pCO2 va ghida medical decizia asupra necesititii asistentei
respiratorii/ventilatiei.

Caseta 8. Depresia
Un diagnostic de tulburare depresivd majord necesitd o perioadd de cel putin doud siptiméni de
observare a pacientului cu evidentierea a cinci sau mai multe simptome, printre care, obligator
dispozitie depresiva sau o pierdere de interes sau de plicere in aproape toate activititile.
Simptomele suplimentare pot include:
- Pierdere in greutate semnificativa (de exemplu, o schimbare de mai mult de 5% din greutatea
corporald intr-o lund), sau scéderea apetitului aproape in fiecare zi.
- Insomnie (incapacitatea de a dormi) sau hipersomnie (dorinta de a dormi prea mult) aproape
in fiecare zi.
- Agitatie psihomotorie sau retard aproape in fiecare zi.
- Oboseala sau pierderea de energie aproape in fiecare zi.
- Sentimente de inutilitate sau vinovatie excesiva sau inadecvata aproape in fiecare zi.
- Diminuarea capacitatii de a gandi sau a se concentra, sau indecizie, aproape in fiecare zi.
- Génduri recurente de moarte (nu doar teama de moarte), ideatie suicidald recurentd fard un
plan specific sau cu un plan specific pentru sinucidere.
Depresia se asociazi cu rezultate slabe ale recuperdrii si in final cu evolutie nefavorabila.
Tratamentul medicamentos:
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- antidepresive heterociclice — Amitriptylinum, Nortriptilinum*;

- inhibitori selectivi ai recaptirii serotoninei — Fluoxetinum, Sertralinum;

- inhibitori selectivi ai recaptérii serotoninei si noradrenalinei — Venlafaxinum.

- Psihoterapia poate ameliora dispozitia fira a avea efect curativ sau profilactic.
Terapia antidepresiva poate reduce tulburirile emotionale, dar nu sunt clare efectele asupra calititii
vietii.
Recomandare de Buni Practicd 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,
dacd pacientul este vérstnic 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 9. Tromboza venoasd profunddi

Pacientii cu SLA au un risc crescut de a dezvolta tromboza venoasd profundd (TVP), cu o rati de

incidentd anuald de 2,7%. Cum TVP poate fi asimptomatica, incidenta trombozei venoase este

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

Recomandiri de Buna Practica Medicala

1. TVP trebuie tratatd cu anticoagulante.

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

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

Caseta 10. Tulburarile de respiratie

Insuficienta respiratorie la pacientii cu SLA este determinati in principal de paralizia musculaturii
respiratorii sau bulbare §i poate fi agravatd de aspiratie gi bronho-pneumonie. Unii pacienti se
prezintd cu paralizie toracicd §i insuficientd respiratorie. Oximetria nocturnd 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 - Miscéri paroxistice ale abdomenului
- Somnolenta diurnid excesiva - Scéderea miscérilor toracice
- Fatigabilitate diurna - Tuse usoard
- Dificultatea de a elimina secretiile - Transpiratie
- Cefalee la trezire - Tahicardie
- Nicturie - Scédere in greutate
- Depresie - Confuzie, halucinatii, ameteald
- Apetit scazut - Edem papilar (rar)
- Scéderea capacitatii de concentrare si/saua | - Sincopd
- Memoriei - Uscéciunea gurii

Recomandare de Buni Practici Medicala

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

2. Oximetria nocturnd poate fi consideratd pentru a detecta hiperventilatia (indiferent de
capacitatea vitald fortata [CVF]) (Recomandare gradul C). CVF in decubit dorsal si cu
presiune inspiratorie maxima (Pimax) pot fi considerate utile in monitorizarea respiratorie de
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rutind, pe langa CVF in pozitie verticald (Recomandare gradul C). Presiunea nazali poate fi
consideratd pentru detectarea hipercapniei si hipoxemiei nocturne (Recomandare gradul C).

3. Prezenta semnelor si simptomelor de insuficientd respiratorie ar trebui si grabeasci discutia
cu pacientul §i 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-invazivd si invazivd la pacientii cu SLA.

Ventilatia non invazivd cu presiune pozitivdi (VNIPP) si ventilatia mecanicid invazivi prin
traheostomd (VT) sunt folosite pentru a usura simptomele respiratorii, a Imbunititi 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 imbunétifeste supravietuirea si calitatea vietii (evidenta clasa I) si este terapia de preferat
pentru ameliorarea insuficientei respiratorii. 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 imbunétiteste calitatea vietii si la acest subgrup. Pacientii cu debut
bulbar tind si fie mai putin complianti la VNIPP, datoriti, secretiilor crescute. De asemenea, VNIPP
prelungeste supravietuirea la pacientii ce prezintd insuficientd respiratorie, subgrup ce reprezinti
aproximativ 3% dintre totalul pacientilor cu SLA. Utilitatea unui stimulator diafragmatic sau a
exercitiilor respiratorii nu a fost stabilita.

O problemd dificild este oprirea suportului ventilator. Morfina administratd parenteral, o
benzodiazepind si un antiemetic trebuie folosite cdnd pacientul decide indepirtarea suportului
ventilator. Existd dovezi favorabile (clasa I) pentru tratamentul simptomatic al dispneei, cu opioide
si/sau oxigen, in cazul cancerului in stadiu terminal sau bolii pulmonare obstructive cronice, insd nu
existd studii controlate in cazul SLA.

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

Recomandiri de Buna Practici Medicala

1. Ventilatia non-invazivi trebuie considerati pentru a trata insuficienta respiratorie a pacientilor
cu SLA, atét pentru a prelungi viata, cét si a incetini rata de sciddere a CVF (Recomandare
gradul B). VNIPP trebuie luata in considerare inaintea VMI la pacientii cu semne si simptome
de insuficientd respiratorie.

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

3. VNIPP poate sd prelungeascd supravietuirea cu mai multe luni si poate si Imbunititeasca
calitatea vietii pacientului.

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

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

6. Insuflatia/ exsuflatia mecanicéd poate fi considerata pentru a curita 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 exista date suficiente pentru a sustine sau a respinge oscilatia peretelui toracic de inaltd
frecventd (HFCWO) pentru curdtarea secretiilor céilor respiratorii la pacientii cu SLA
(Recomandare gradul U).

8. VMI neplanificatd (de urgentd) trebuie evitatd pana la discutarea in prealabil a problemelor ce
tin de faza terminald a bolii, coordonarea cu echipele de ingrijire paliativa si stabilirea
preferintelor adecvate.

9. Oxigenoterapia trebuie evitatd deoarece poate exacerba retentia de CO2 si usciciunea gurii.
Se va utiliza oxigen numai daca hipoxia este simptomatica.
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10. Tratamentul medicamentos al dispneei intermitente trebuie si implice:
- in cazul episoadelor scurte de dispnee: calmarea anxietatii si tratament cu Lorazepamum
0,5-2,5 mg sublingual;
- In 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 administrati 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 titreazd. Dacd este necesar, se adaugi Midazolamum
(2,5-5 mg) sau Digzepamum pentru controlul simptomatic nocturn si ameliorarea anxietitii.

Caseta 11. Tulburdrile de deglutitie
Nutritia enterald la pacientii cu SLA
Managementul initial al disfagiei la pacientii cu SLA presupune consiliere asupra dietei, modificarea
consistentei alimentelor si lichidelor (mestecarea alimentelor, addugarea de agenti care diminueazi
consistenta lichidelor), prescrierea suplimentelor alimentare bogate in proteine si calorii precum si
educarea pacientului §i a celor care ii oferd ingrijire In ceea ce priveste tehnicile de inghitire si
hranire, cum ar fi inghititul supraglotic i modificarile posturale. Flectarea gatului inainte si inghititul
in acest timp pentru a proteja ciile acriene (manevra de ascundere a birbiei) poate fi folositoare.
Aportul suficient de lichide este de asemenea important pentru a imbunitati exprimarea, pentru a
menfine o igiena orald corespunzitoare si pentru a reduce riscul de constipatie. Pe misuri ce disfagia
progreseazd aceste masuri devin ineficiente si este necesard introducerea unui tub pentru hranire.
Introducerea SNG este o procedurd minord si non-invaziva care poate fi efectuati in cazul tuturor
pacientilor cu SLA insé prezintd numeroase dezavantaje care {i limiteaza uzul. Prezenta SNG duce
la cresterea secretiilor orofarmglene si este asociatd cu disconfort nazofaringian, durere si chiar
ulceratie. In aceste cazuri poate fi folosita gastrostoma endoscopicd percutand sau gastrostoma
radiologica percutana.

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

cu SLA formd avansata si functie respiratorie precard ca alternativi la nutritia enterald. Totusi, sunt

necesare studii ulterioare pentru evaluarea sigurantei si eficientei acestei metode.

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

e Nu existd date suficiente pentru a sustine sau a respinge momentul specific al inserdrii 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 imbunétitirea calitatii vietii
la pacientii cu SLA (Recomandare gradul U).

e Creatina, In doze de 5 - 10 gr/ zilnic, nu trebuie administratd pacientilor cu SLA, pentru ci nu este
eficienta in 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. Asistenta de consiliere si comunica,re

dlzablhtaju pentru acceptarea diagnosticului de cétre pac:lenjcl si integrarea lor optlmala in familie si
in comunitate. Ea este acordatd de citre membrii echipei multidisciplinare si include:

- persoana cu dizabilitéti;

- membrii familiei pacientului;

- persoanele de supraveghere/ ingrijire;
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- asistentul social;
- asistentul spiritual/ preot;
- juristul etc.
Nota: Dintre membrii echipei este delegat un responsabil care oferd informatii curente despre
evolutia bolii, posibile complicatii si consecinfe, precum §i rezultatele asteptate ale reabilitirii.
Asistenta de consiliere vizeaza:
e Educarea si consilierea sub formd interactivd a pacientului, familiei, supraveghetorului/
Ingrijitorului cu privire la natura bolii §i managementul tratamentului recuperator;
* Organizarea intrunirilor cu membrii familiei cu scop de informare privind problemele
medicale si psiho-sociale §i minimalizarea distresului pacientului;
» Elaborarea si distribuirea materialelor informativ-educative (buclete, chestionare, video etc.)
Cu suport psiho-social, juridic si de altd naturd necesar persoanelor cu dizabilitati, membrilor
de familie, supraveghetorilor/ ingrijitorilor.

Caseta 13. Comunicarea in cazul pacientilor cu SLA

Cele mai mari dificultdti in comunicare la pacientii cu SLA sunt rezultatul dizartriei progresive,
limbajul rdménand intact insd uneori pot apare si tulburéri de limbaj mai ales la pacientii cu tulburare
cognitivd de tip frontal. Aceasta debuteazi cu sciderea fluentei verbale, in cazuri rare ducand la
mutism, scaderea abilitatii de a silabisi, dificultate in gisirea cuvintelor si intelegerea unor constructii
lexicale complexe. In cazul altor pacienti aceste deficiente sunt subtile si apar numai in cazul
testdrilor formale. Limbajul trebuie evaluat periodic de un logoped. Scopul managementului
tulburdrilor de comunicare la pacienti cu SLA este si optimizeze eficacitatea comunicirii pentru cét
mai mult timp si sd se concentreze nu numai asupra pacientului ci si asupra comunicarii personale
de la partener la partener.

Recomandare de Buna Practici Medicala

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

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

3. Folosirea unor sisteme de comunicare potrivite (incepind de la tabele cu cifre si cuvinte, pani la
sintetizatorii computerizati de vorbire) ar trebui sa fie individualizatd, iar un antrenament si o
sustinere adecvate trebuie asigurate atunci cind este cazul.

Caseta 14. fngrtjirea pa[iativ& in stadiul terminal

ingrijitori, incd de la momentul diagnosticului (Recomandare grad C). Indrumarea precoce a
pacientului spre o echipd spemahzata in asistentd medicald paliativd este de obicei adecvati.
Ingrijirea paliativd in comunitate sau prin intermediul unitétilor specializate (de ex. echipe de ingrijiri
la domiciliu) poate continua intr-un parteneriat cu asistenta medicald multidisciplinara neurologica
din clinici. Scopul asistentei paliative este sd creasca calitatea vietii pacientului si a familiei acestuia
prin ameliorarea simptomatologiei, precum si de a asigura suportul emotional, psihologic si spiritual
daci este necesar, indepartand obstacolele cétre un sfarsit linistit si sprijinind familia indurerata.

Recomandari de Buna Practici Medicala

1. Oricéand este posibil, oferiti pacientului indrumare cétre o echipa specializata in ingrijiri paliative
precoce in cursul bolii (Recomandare grad C).

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

3. 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
vitald fortatd <50%.

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

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

6. Indrumati precoce pacientul cétre unitafi specializate in ingrijirea pacientului sau citre echipe
specializate in ingrijiri la domiciliu, inainte de stadiul terminal al SLA.

7. Luati in considerare importanta problemelor spirituale in ceea ce priveste calitatea vietii si
optiunile de tratament. Stabiliti o legdturd cu indrumétorii spirituali locali pentru a fi in masura si
rdspundd nevoilor pacientului si rudelor.

8. Pentru tratamentul simptomatic al dispneei si/sau durerii rezistente folositi opioizi sau combinatii
ale acestora cu benzodiazepine dacd pacientul prezintd si anxietate. Titrarea dozelor in pofida
simptomatologiei clinice, nu va avea aproape niciodati ca rezultat detresa respiratorie amenintitoare
de viatd (Recomandare grad A).

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

10. Se va folosi oxigenoterapie doar daci este prezentd hipoxia simptomatica.

D. RESURSE UMANE SI MATERIALE NECESARE PENTRU RESPECTAREA
PREVEDERILOR PROTOCOLULUI

Personal:

e medic de familie

e medici consultanti

e asistente medicale

e asistenta de laborator

e kinetoterapeut, ergoterapeut
Aparate, utilaj:

e tonometru; fonendoscop

e acces laborator clinic standard

Institutiile de asistentd medicali
primari/asistenti paliativa
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F. ASPECTE MEDICO-ORGANIZATORICE

Cerintele privind necesitatea interventiilor diagnostico-curativi a pacientului in alte
subdiviziuni medicale (centre/institutii) si modalitatea pregitirii citre investigatiile
respective.

Investigatia Institutiaunde se efectuiazi Persoanele de contact
Consultatia neurolog IMSP SR Ungheni cab 608
Consultatia psihiatru IMSP CCSM
Consultatia pulmonolog IMSP SR Ungheni
Consultatia psiholog IMSP CS Ungheni
Ivestigatii de laborator IMSP CS Ungheni cab 319,320,112
Tratament stationar IMSP SR Ungheni

Procedura de pregitire diagnostico-curativi a pacientului:

1. Necesitatea efectudrii investigatiilo vor fi argumentate in cartela medicala (formular 025¢).
2. Pacientul se trimite cu indreptare (formular 027e), care obligatoriu include diagnosticul,
argumentarea investigatiei respective. Indreptarea se completeazi de medicul de familie.

3. In cazul apaitiei crizelor astmatice, socului anafilactic sau edemului Quincke, pacientului i

se acordd asistentd medicald urgentd in incinta institutiei medicale, la necesitate se solicitdi SAMU
si pacientul se transferd IMSP SR Ungheni cu bilet de trimitere (formular 027¢) completate de
medicul de familie.

Cerintele fata de continutul, perfectarea si transmiterea documentatiei medicale pentru
trimeterea pacientului.

I Pentru efectuarea investigatiilor in alta institutie (care necesita prezenta pacientului), se
elibereaza, de citre medicul de familie,indreptare, care va include obligatoriu diagnosticul clinic
complet, rezultatele investigatiilor realizate la nivel de AMP si argumentarea necesitatii procedurii
(formular 027¢). Pacientul va prezenta formular 027e in instituti amedicald vizata.

Ordinea de asigurare a circulatiei documentatiei medicale, inclusive intoarcerea in institutie
Ia locul de observare.

i Programarea pacientilor pentru investigatii si consultatii suplimentare, se efectueazd in
baza contractelor incheiate cu centrele de profil. Pacientii vor fi directionati la persoana
responsabil, care asigurd programarea acestora, prin contactarea telefonica a registraturii institutiei
medicale solicitate. Biletul de trimitere forma 027e va fi intregistrat in registrul de evidenta.

2. La intoarcerea in institutie, la locul de observare, pacientul v aprezenta medicului de familie
rezultatele investigatiilor efectuate si concluzia medicala in formularul 027e.

Cerintele fati de organizarea circulatiei (trimiterii) pacientului.

1. Pacientul este obligat si respecte rindul de programare, cu exceptia cazurilorde urgente
medicale.
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Ordinea instruirii pacientului cu privire la scopul investigatiilor.
1. Medicul de familie va explica pacientului necesitatea si scopul realizirii investigatiei,
tehnica de pregitire, precum si modalitatea efectuiirii acesteia.

Ordinea instruirii pacientului cu privire la actiunile necesare la intoarcere, pentru evidenta
ulterioara.

L. Pacientul este informat despre necesitatea prezentarii obligatorii la medicul de familie cu
rezultatele investigatiei, pentru conduita in dinamica.

23



PCI, Scleroza laterald amiotrofica”, Ungheni 2024

ANEXE

Anexa 1. Fisa standardizati de audit medical pentru PCN ,,Scleroza Laterali Amiotrofica”

1. Denumirea IMSP evaluata prin audit

(denumirea oficialdi)

2. Persoana responsabild de completarea figei

(nume, prenume)

3. Data nasterii pacientului/ei

(ZZ/LL /AdA4)

4. Sexul pacientului/ei

masculin=1, feminin=2

5. Mediul de resedinta

Urban=1, rural=2

6. Numele medicului curant

(mmze, premnne)

Diagnosticul stabilit

Data stabilirii diagnosticului

(ZZ/LL /AAAA)

Evaluare

Utilizarea criteriilor clinice pentru stabilirea
diagnosticului de sclerozid laterald amiotrofici
(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 EI/ Escorial pentru
stabilirea diagnosticului de sclerozad laterali
amiotrofici

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 medicala
rimara (medic de familie)?

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

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

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

A beneficiat pacientul de consultatia specialistului in
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 cunostintd 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 sclerozd laterali amiotroficd (SLA)

Ce este Scleroza laterald amiotrofici (SLA)?

SLA - este o boald neurologica progresiva, care afecteazi celulele nervoase din creier
si miduva spinarii. Cuvéntul ,amiotrofic” vine din limba greaci si inseamni ,,A”- lipsa
functiei, ,,Myo™- se refera la muschi, iar ,,Trophic” inseamni hranire. Deci, ,,Amiotrofic”
semnificd ,,Fara hrand musculard”. Cand un muschi nu are hrani, acesta ,,se atrofiaza”, ceea ce
cauzeazd sldbiciune musculard, pierderea progresivé a fortei musculare asociati cu modificari
ale tonusului muscular si tulburdri comportamentale. Evolueazi ciitre invaliditate, afectand

capacitatea pacientului de a se misca, de a vorbi, de a ménca, de a respira.

SLA este cunoscuti si sub denumirea de boala lui Lou Gehrig, boala neuronului motor, sau
boala Charcot. Francezul Jean-Martin Charcot a descris pentru prima dati SLA in 1869, insi
boala a devenit cunoscuta pe scara largd dupi ce acest diagnostic a fost stabilit jucitorului 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 cunoscutd persoand cu SLA a fost fizicianul englez Stephen Hawking, care a
triit cu aceastd boald timp de 50 de ani i este considerat detinitorul recordului in speranta de
viatd cu SLA.

Cine se poate imbolnavi ?

Pana in prezent, stiinta nu a rdspuns la multe intrebari cu privire la aceastd boali. Iati ce se
poate spune cu sigurantd despre Scleroza laterala amiotroficd: 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. Bérbatii sunt expusi la aceastd boald mai des decit femeile.
Incidenta este de 0.6-3.8 cazuri noi de boald 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 frecventi pe care si-o pun
pacientii suferinzi. Motivul este in stilul meu de viati, in ocupatia mea sau exista un defect

de la nastere?

Din pécate, stiinta modernd nu are un rdspuns concret, existdnd citeva ipoteze. Oamenii de
stiinfd considerd cd boala este cauzati 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 clasificd in doud forme. Cea mai frecventa este cea sporadica (90-95%) care nu are o
componentd evidentd mostenita genetic. Celelalte 5-10% din cazuri sunt de tip familial, datorita
factorului genetic. Pe langa factorii genetici, studiile au arétat c3 si infectiile virale cronice pot
duce la pierderea neuronilor si axonilor sistemului nervos, odatd cu inaintarea In varst3, ceea
ce duce la aparitia bolilor neurodegenerative. Cercetitorii au descoperit o posibild legitura intre
dezvoltarea bolii si efectele ranilor mecanice §i / sau de soc, serviciul militar, suprasolicitari
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
proprietétilor proinflamatoare si a neurotoxicitatii pe termen lung a pesticidelor, care sunt si
mecanismele sugerate in etiologia sclerozei laterale amiotrofice.

Cum se manifesti SLA?
Manifestérile care trebuie s orienteze spre un diagnostic de SLA pot fi urmitoarele:

- sl@biciunea musculari si rigiditatea articulatiilor,
- crampe musculare,
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- oboseals,

- durere,

- probleme de inghitire,

- tuse si senzatia de sufocare,

- dificultiti de respiratie,

- dificultati de vorbire si comunicare,

- labilitate emotionald.
In stadiul incipient, boala se manifesta prin aparitia spasmelor musculare §i a slabiciunii la
nivelul membrelor si evolueazi progresiv pani la incapacitate functionali si la afectarea tuturor
celorlalte grupe de muschi, moment in care paralizia este completd. Cand pacientul devine
imobilizat, pot apérea unele complicatii. De obicei, simptomele se dezvoltd dupi varsta de 50
de ani, insd boala poate afecta si persoanele mai tinere.

Ce complicatii pot apidrea?

Pe masurd ce boala progreseazi, pacientii pot experimenta urmitoarele complicatii:
insuficientd respiratorie, probleme de inghitire, crampe si spasticitate musculard, durere,
salivafie excesivd, tulburdri de memorie, depresie, anxietate si insomnie.

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

Probleme de alimentafie: Atunci cdnd muschii care controleazi inghitirea sunt afectati,
pacientii dezvoltd malnutritie si deshidratare.

Cum si faci fatd simptomelor SLA?

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

Terapia simptomaticd

In prezent, nu existi metode terapeutice pentru a incetini evolutia bolii. Cu toate acestea,
Riluzolum s-a dovedit a fi eficient la persoanele cu SLA. Oamenii de stiintd continud si
cerceteze alte medicamente in laborator si in studiile clinice. Riluzolum s-a dovedit a fi eficient
sub forma unei cresteri a sperantei de viata a pacientilor cu SLA. Acest medicament la aceastd
etapd incd nu este Inregistrat in tara noastrd. 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 esueazi si are avantajul ¢
diminueazd dispneea si anxietatea.

Pentru a ameliora sialoreea (secretia excesiva de salivd), de obicei este folositd Amitriptylinum

cu o eficientd rezonabild si cost scizut. 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
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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 doud optiuni:

e ventilafie non-invazivd, in care un dispozitiv special pompeazi aer pe masca fetei, care
ajutd pacientul si respire singur;

e ventilatie invazivd (traheostomie, ventilatie mecanic#), In care conducta este instalati
prin canula de traheostomie.

Terapia complementard

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

Terapia fizici este vitald si ajuta la reducerea spasticititii. Beneficiul acestei terapii este strans
legat de adaptirile celulare induse de exercitiul fizic, care se produc atit in creier, cét si in
maduva spindrii, muschii scheletali care contracareazi efectele stresului oxidativ provocate de
SLA.

Un terapeut poate lucra cu pacientul pentru a mentine forta musculars, atit 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 imbunétatirea confortului psihic al acestuia. Un
terapeut ocupational poate ajuta pacientul sd se obisnuiascid cu o proteza sau cu dispozitivele
pe care le va utiliza. Deoarece maladia afecteazi vorbirea, comunicarea devine o problema pe
mdsurd 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 prezinta un metabolism crescut cu tendinta de a scidea masa corporald. Studii
recente demonstreaza legétura dintre o alimentatie bogati in carbohidrati si cresterea sperantei
de viatd. Este important ca alimentatia pacientului sa fie coordonati cu medicul curant, evitind
alegerea unei diete alimentare de sine stététor.

Cit de important este sustinerea psiho-emotionali pentru un pacient cu SLA?

Diagnosticul de sclerozé laterald amiotroficd poate fi unul dificil de acceptat, atit pentru
pacient, cét si pentru familia acestuia. In aceastd etapa, sprijinul emotional este vital pentru a
face fata situatiei. Familia se poate aldtura 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 lateralda amiotrofica.
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Scorul functional

1. Vorbire

2. Salivatie

3. Inghititul

4, Scrisul de méina
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Anexa 3. Teste de evaluare

revizuit SLA (ALSFRS-R)

Procese normale de vorbire

Tulburéri detectabile de vorbire

Deslusita (de inteles) cu repetare

Vorbire combinati cu metode de comunicare non-vocali
Pierderea capacitatii de vorbire

Normala

Exces minim de salivd in gurd, ocazional salivatie nocturni

Exces moderat de salivd in gurd, ocazional salivatie diurni

Exces marcat de saliva in gur, salivatie moderati

Sialoree pronuntati, necesita utilizarea batistei sau stergarului permanent

Deprinderi de alimentare obisnuite

Probleme de alimentatie incipiente cu disfagie ocazionali
Schimbare in consistenta dietei

Necesitate de tub suplimentar pentru alimentatie

NPO (nimic per os) (alimentare exclusive parenterald sau enterals)

Normal

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

Capabil si apuce pixul, dar nu poate scrie

Nu poate apuca pixul

5. Pregétirea hranei (inclusive pentru gastrostoma)

6. Imbricat si igiend

Normal

Intr-un fel neindemanatic si lent, dar nu are nevoie de ajutor

Poate tdia majoritatea hranei, desi neindemaénatic si lent, uneori are nevoie
de ajutor

Mancarea trebuie si fie taiatd de cineva, dar se poate alimenta lent

Trebuie hrinit

Functie normala

Auto Ingrijire independentd si completd cu efort sau eficientd scazuta
Asistentd intermitentd sau metode de substitutie

Are nevoie de asistent pentru auto-ingrijire

Dependenta totala

7. Intoarcere in pat

Normala
Intr-un fel inceata si neindemaénaticé, dar nu necesita ajutor
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8. Mers

9. Urcatul scérilor

10. Dispnee

11. Ortopnee
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Se poate intoarce singur, poate acomoda cearsafurile, dar cu mari dificultiti
Poate initia, dar nu poate intoarce sau ajusta cearsafurile de unul singur
Neajutorat

Normal

Dificultéti usoare de ambulatie

Merge cu ajutorul cuiva

Péstrate miscérile in membrele inferioare, insd ambulatia nu este posibila
Lipsa miscérilor in membrele inferioare

Normal

Lent

Usoara oboseald sau schimbare
Necesita ajutor

Nu pot indeplini

Absentd

Apare la mers

Apare la una sau mai multe dintre: méancat, baie, imbricat

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

Absenta

Unele dificultiti in timpul noptii din cauza respiratiei dificile. Nu foloseste
de obicei mai mult de 2 perne.

Are nevoie de incd o pernd suplimentard (mai mult de 2)

Poate dormi doar ridicat

Nu poate dormi

12. Insuficienta respiratorie

Absenta

Utilizare intermitenta a BiPAP

Utilizare continui 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 dinamici si aprecierea gravititii maladiei.
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Anexa 4. Cum ar trebui medicul sd aducd la cunostintd pacientului diagnosticul de SLA
(modificat de Miller et al., 1999)

Tema Recomandiri
Locatia Linistitd, confortabila, intima
in persoan, fatd in fatd
Acordarea perioadei de timp necesare (45-60 minute)
Timp suficient pentru a asigura pacientul ca nu existd grab4, fira intreruperi
Participanti Medicul va avea contact vizual cu pacientul §i va sta aproape de pacient.

Cunoasteti pacientul inainte de intélnire, inclusiv familia, situatia sociali si
emotionald, istoricul bolii si toate rezultatele relevante ale investigatiilor.
Trebuie sd fie prezentd toatd reteaua de ingrijire a pacientului (rude) —
Pacientul ar trebui si fie insotit de o persoana apropiata (rud#), de asemenea
trebuie s fie prezent un specialist in ingrijiri medicale.

Ce este spus

Aflati ceea ce pacientul stie deja despre aceastd boali.

Asigurati-vd cat de mult vrea si stie pacientul despre SLA si informati
pacientul In concordantd cu acest lucru.

Avertizati pacientul ca urmeazi o veste proast.

Folositi termenii corecti pentru a defini SLA, in nici un caz ci reprezinti
“uzurd a neuronilor motori”.

Explicati anatomia bolii (scheme simple).

Dacé pacientii vor si afle cursul bolii, fiti sinceri asupra progresiei bolii si
asupra prognosticului, dar acordati o perioadd mai lungd de timp si
recunoasteti limita oricérei predictii.

Nu existd tratament, simptomatologia tinde sd se inrdutdteascd, iar
prognosticul este foarte variabil.

Unii pacienti supravietuiesc 5-10 ani sau mai mult

Incurajarea

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 Intrebérilor.

Luati In seami cd aceasta este o veste devastatoare si redati pacientului
speranta ci exista cercetdri in domeniu, studii clinice si o variabilitate a bolii.
Explicati ca existd tratament pentru complicatiile bolii.

Asigurati pacientul ca vor fi luate toate mésurile necesare pentru a-1 mentine
intr-o stare cdt mai bund, iar in ceea ce priveste tratamentul decizia ii va fi
respectata.

Asigurati-va cd pacientul va fi ingrijit in continuare si nu va fi abandonat.
Informati pacientul asupra grupurilor de sprijin pentru pacienti (oferiti detalii
de contact gi pliante).

Informati pacientul asupra tratamentului neuroprotector (riluzol) si asupra
cercetdrilor In desfasurare.

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

Luati in seama dorinta pacientului de a mai avea si o a doua opinie.

Limbajul

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

Fiti onesti, compéatimitori dar nu sentimentali

Dati vestea treptat, permiteti-i pacientului sa inteleagi ceea ce i se spune
Veti alege cu grijd cuvinte simple, insi directe; fird eufemisme sau limbaj

medical
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