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La medicina centrata sul paziente

e sclerosi multipla

Dott. Rocco Totaro - Centro per la Diagnosi e Cura delle Malattie Demielinizzanti - Ospedale San salvatore - L'Aquila

Due paradigmi a confronto

La medicina moderna & dominata da due paradigmi
culturali teorici ovvero il modello della medicina basata
sullevidenza (evidence-based medicine) e quello della
medicina centrata sul paziente (patient-centered medici-
ne). Sebbene entrambi siano generalmente considerati
dei riferimenti validi per la condotta professionale del
medico, ad un esame piu approfondito, risulta chiaro
come non solo siano fondati su presupposti differenti
ma spesso siano in contrasto I'uno con l'altro. Il concet-
to di medicina basata sull'evidenza risale a tempi piut-
tosto recenti e si fonda su una prospettiva positivista
dove la scelta del trattamento piu adeguato viene fatta
sulla base della migliore evidenza scientifica disponibi-
le. Al contrario la medicina centrata sul paziente si rifa
ad un modello umanistico, biopsicosociale incentrato
sui bisogni ed aspettative del paziente, sulla manifesta-
zione di emozioni e sentimenti e sulla partecipazione
attiva dello stesso agli algoritmi decisionali. A questo
punto e giusto chiedersi: come coniugare due approcci
cosi distanti? Qual & il giusto compromesso tra la cono-
scenza scientifica della patologia e I'esperienza sogget-
tiva della malattia? Tra curare il paziente ed aver cura
del paziente? Tentare di colmare il gap tra modelli cosi
distanti diventa un obiettivo prioritario per preservare il
lato umano della medicina del nuovo millennio.

Medicina basata sull’evidenza

Secondo la medicina tradizionale l'oggetto della medi-
cina e la malattia, intesa come patologia (disease), sotte-
sa da specifici elementi eziopatogenetici. Il medico, in
quanto esperto della patologia, diventa la figura cen-
trale nell'assistenza medica. Il medico sulla base delle
competenze professionali e conoscenze scientifiche,
ricerca i segni e i sintomi della malattia, li conferma con
indagini diagnostiche ed imposta il programma tera-
peutico. Il paziente riveste un ruolo marginale in quan-
to portatore della malattia e depositario di informazioni
diventando pertanto ricettore passivo delle decisioni
prese dal medico.

Anche nella fase del resoconto anamnestico, il medi-
co seleziona solo le informazioni che si collegano a un
danno biologico, eliminando a priori, come poco si-
gnificative, tutte le informazioni che non si ricollegano
direttamente al concetto biologico di malattia. La pro-
spettiva del paziente e il vissuto personale di malattia

sono svuotati di importanza e considerati un impedi-
mento al processo diagnostico.
Tale ¢ il presupposto fondamentale di una medicina
centrata sulla malattia (disease-centered) e di un mo-
dello incentrato sul medico (doctor centered). Recente-
mente tale concetto ha portato allo sviluppo della co-
siddetta medicina basata sull'evidenza (Evidence based
medicine: EBM) il cui principio cardine & lintegrazione
dell'esperienza clinica con i migliori risultati derivanti
dalla ricerca scientifica. Se 'EBM deve la sua crescente
popolarita all'ideale capacita di coniugare le esperienze
cliniche individuali con le evidenze scientifiche rappre-
senta un tipo di approccio ben lontanto dalla medicina
centrata sul paziente. E cio per due motivi principali:

1. L'EBM utilizza come gold standard evidenze derivate
da trial clinici randomizzati controllati, (RCT) metana-
lisi e review dove i pazienti vengono arruolati all'in-
terno di rigidi criteri di inclusione ed esclusione, mi-
nimizzando le differenze derivanti da caratteristiche
individuali al fine di ottenere gruppi il pit possibile
omogenel. La stessa procedura di randomizzazione
€ progettata per garantire che i pazienti siano distri-
buiti uniformemente allinterno dei gruppi per evi-
tare le influenze dei fattori “disturbanti “individuali.
E tuttavia esperienza comune assistere pazienti con
caratteristiche uniche che non si sposano perfetta-
mente con quelle dei pazienti arruolati negli RCT,
pertanto i trattamenti di comprovata efficacia nei
trial clinici potrebbero non essere adeguati per i pa-
zienti che abbiamo di fronte.

2. La medicina evidence based e basata sull'interpreta-
zione del medico delle evidenze scientifiche il che
implica la limitazione del ruolo del paziente dal rap-
porto professionale ed il ridimensionamento della
relazione medico-paziente.

Inoltre le principali critiche mosse alla medicina disea-

se-oriented sono riconducibili al rischio di:

1. Ipermedicalizzazione: ovvero la lettura in chiave bio-
logica di fenomeni non biologici. Una malattia e bio-
logica o non e una malattia.

2. Parcellizzazione ed iperspecializzazione dei medici: ogni
specialista € esperto nella cura di una parte del malato.

3. Disumanizzazione: 'uomo perde la sua unita come
persona mentre il corpo umano & scomposto in sin-
gole parti che possono essere aggiustate indipen-
dentemente I'una dall‘altra.
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Medicina centrata sul paziente

La medicina centrata sul paziente rappresenta un ap-
proccio differente dove I'attenzione medica é focalizza-
ta sui bisogni e preoccupazioni del paziente, piuttosto
che su quelli del medico. Nella medicina patient-cente-
red si attesta pari dignita alla patologia, intesa in senso
biologico, ed al vissuto di malattia, ovvero il significato
soggettivo della malattia dal punto di vista del malato.
In tale contesto il perno dell'attivita assistenziale e in-
centrato sulla comunicazione medico-paziente al fine
di stabilire una "alleanza terapeutica”. Il fine principale
del medico non é piu limitato alla formulazione di dia-
gnosi, prognosi e trattamento, ma deve comprende-
re la capacita di confrontarsi con il vissuto di malattia
(illness) al fine di integrare attivamente il paziente in
un percorso assistenziale condiviso. Il rapporto me-
dico-paziente da mero strumento per formulare una
diagnosi diventa I'atto principale della presa in carico
del paziente. La medicina centrata sul paziente impone
il riconoscimento e la valorizzazione del valore umano
non solo del paziente come persona ma anche dei me-
dici, infermieri e delle altre figure sanitarie coinvolte. La
psicoanalista inglese Enid Balint fu la prima a parlare di
approccio centrato sulla persona nel 1969 affermando
limportanza cruciale della relazione medico-paziente,
in quanto essa stessa riveste un ruolo terapeutico ('il
farmaco pit usato in medicina & il medico stesso, e cioé
non é soltanto la bottiglia di medicina o la scatola di
pillole che contano, ma anche il modo in cui il medico
le offre al suo paziente”). Se Balint inizio per prima a teo-
rizzare un approccio differente da quello della medicina
tradizionale, molti altri dopo di lei hanno contribuito a
questo cambiamento di panorama dalla definizione di
Engel di modello biopsicosociale (1977) alla formula-
zione dei concetti di disease (intesa come patologia) ed
illness (vissuto soggettivo di malattia) da parte di Klein-
man. Glass in un recente editoriale del Journal of the
American Medical Association scrive:” i medici dovreb-
bero basarsi sulle migliori evidenze scientifiche dispo-
nibili senza mai dimenticare i problemi psico-sociali e
I'unicita del paziente come persona”. In altri termini co-
noscere la malattia del paziente ¢ altrettanto importan-
te che conoscere il paziente che ha la malattia. In que-
sto modo il medico non solo e l'esperto della patologia
(disease) ma entra in contatto con il vissuto di malattia
(illness) al fine di conoscere ed esplorare i bisogni del
paziente, secondo un modello biopsicosociale. Alcuni
studi dimostrano inoltre come il grado di soddisfazio-
ne dei pazienti per le cure ricevute aumenti quando |l
medico presti attenzione anche agli aspetti non pretta-
mente medici della malattia.

| medici spesso, intenzionalmente od inconsciamente,
non sono disposti a negoziare con il paziente I'utilita di
certi interventi diagnostici o terapeutici e pertanto ri-
corrono alle opinioni delle associazioni professionali co-
dificate sottoforma di linee guida e protocolli. In questo

modo la responsabilita di una decisione viene trasferita
da un piano personale a un orientamento di condotta
professionale. In aggiunta il timore dei medici per il cre-
scente numero di azioni legali rappresenta il substrato
favorevole per lo sviluppo di una medicina difensiva
dove il ricorso a parametri standard di riferimento, se da
un lato tutela i pazienti nei confronti di interventi inap-
propriati, dall'altra minaccia il ruolo centrale del pazien-
te nelle decisioni che lo riguardano. La medicina rischia
in questo modo di perdere il suo lato umano lasciando
il paziente abbandonato a se stesso tra evidenze scien-
tifiche, significativita statistiche e protocolli terapeutici.
Al contrario, nella medicina centrata sulla persona e il
paziente stesso giudice ultimo delle scelte che lo coin-
volgono; & suo diritto avere 'ultima parola sul suo futu-
ro in termini di interventi terapeutici o diagnostici (‘no
decisions about me without me"). Il ruolo del medico, nel
modello deliberativo di rapporto medico-paziente, e di
fornire al paziente tutte le informazioni sulla sua malat-
tia al fine di metterlo in condizione di fare una scelta
consapevole a riguardo. D'altro canto il principio di au-
todeterminazione é stato sancito gia dal 1960 dal mo-
vimento per i diritti dei pazienti e da allora e codificato
dal sistema legislativo di molti paesi occidentali.

La difesa strenua del diritto del paziente a compiere le
proprie scelte in relativa autonomia e la crescente do-
manda di qualita e sicurezza dell'assistenza sanitaria ha
dato anche origine, in alcuni contesti, ad un‘attitudine
del paziente come ‘consumatore” di prestazioni sani-
tarie. Il “consumerismo” rappresenta l'estremo opposto
rispetto ad una logica paternalistica medico-centrica.
Se il paziente diventa consumatore si affacciano nuo-
ve priorita da considerare nello svolgimento della pro-
fessione medica: la soddisfazione del consumatore, la
messa a punto di unampia gamma di alternative, e
I'accesso illimitato ai beni e servizi sanitari. E evidente
come un approccio simile non sia sostenibile da un
punto di vista economico, assistenziale ed etico. Il me-
dico ed il paziente si devono incontrare alla pari appor-
tando ognuno nel rapporto il proprio bagaglio di espe-
rienze ed aspettative senza che perd nessuno dei due
assurga un ruolo di centralita rispetto all'altro. Se l'ottica
paternalistica della medicina centrata sul medico sem-
bra ormai superata, il giusto equilibrio deve derivare da
un bilanciamento delle parti. Prendendo a prestito una
metafora, € necessario passare da un approccio tole-
maico doctor-centered ad una prospettiva copernica-
na patient-centered.

D'altro canto la centralita del paziente come attore at-
tivo del percorso assistenziale non puo prescindere da
una valutazione preliminare relativa al paziente stesso.
Il rapporto medico-paziente va sempre modellato sulla
base delle caratteristiche individuali del malato, tenu-
to conto delle preferenze personali. Se alcuni pazienti
rivendicano il diritto di un ruolo attivo nelle scelte te-
rapeutiche, altri prediligono un ruolo pit passivo, ripo-
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nendo nelle mani del medico la facolta decisionale in
merito alle cure piu appropriate per loro. Pertanto la
scelta della condotta professionale da tenere non puo
essere standardizzata, ma va modellata (taylored medi-
cine) sulla base dei singoli casi e situazioni.

L’approccio centrato sul paziente nella
medicina basata sull’evidenza: quali
soluzioni?

Se la medicina basata sull'evidenza e quella centrata sul
paziente sono due modelli auspicabili ma non sempre
sovrapponibili nella pratica clinica, il medico si trova
spesso di fronte alla difficolta pratica di coniugare due
approcci apparentemente cosl distanti. La soluzione re-
sta tuttoggi la costruzione di un’ alleanza terapeutica
tra medico e paziente attraverso la via maestra del dia-
logo. Il metodo migliore per conoscere il punto di vista
del paziente e in primo luogo quello di sapere ascoltare
le sue paure, preoccupazione, aspettative e programmi.
Ultimamente & stato introdotto il concetto di agenda,
mutuato dal vocabolario anglosassone, ad indicare tut-
to Cio che caratterizza il paziente in termini di vissuto di
malattia, sintomi, aspettative ed emozioni, ed il medico
in termini di responsabilita, attese personali e professio-
nali e aspettative terapeutiche sul paziente. Il concetto
diintegrazione delleagende” (agenda intesa come pro-
gramma e prospettiva individuale) presuppone il tenta-
tivo di allineamento tra le aspettative del medico e del
SUo assistito in un percorso che sia quanto piu possibile
condiviso.

Non ci sono strumenti teorici per prevedere in anticipo
quelli che sono i bisogni e preferenze di ogni paziente,
percid la comunicazione e fondamentale per stabilire
una strategia condivisa. La gestione di unimpostazione
patient-centered implica inoltre il possesso, da parte
del medico, di abilita comunicative, empatia e capacita
di relazione. Numerosi studi hanno altresi dimostrato la
possibilita di apprendimento e allenamento di simili ca-
pacita e attitudini che andrebbero integrate nel curricu-
lum di formazione professionale del medico. La forma-
zione medica dovrebbe comprendere nei suoi obiettivi
la formulazione di linee di condotta per un buon col-
loquio medico, creando opportunita per apprendere,
verificare e correggere la propria tecnica comunicativa.
Una visita incentrata sul paziente presuppone quindi la
capacita di individuare e trattare la patologia, ma non
di meno I'abilita di integrare I'agenda del paziente. Una
comunicazione efficace va attuata sollecitando un flus-
so comunicativo bidirezionale, invitando il paziente ad
esprime le sue idee, accertando le aspettative e ricono-
scendo le sue emozioni e sentimenti. Il medico deve
sviluppare anzitutto la capacita di chiedere le informa-
zioni. La strategia piu efficace per I'impostazione delle
domande sembra quella di una struttura a ‘cono” nella
prima parte del resoconto anamnestico e consigliabile
porre domande aperte per facilitare l'espressione spon-

tanea delle problematiche e, solo successivamente,
restringere il campo di interesse ponendo domande
chiuse (focalizzate) che prevedono risposte affermative
0 negative. La capacita di ascoltare & conditio sine qua
non del colloquio con il paziente. Epstein nel 1993 af-
fermava: “In qualita di medici abbiamo la necessita di
ascoltare con entrambe le orecchie, cioe destinare sim-
bolicamente un orecchio alla raccolta di informazioni
biomediche, dedicando l'altro agli aspetti psico-sociali”
Infine il medico deve possedere la facolta di restituire le
informazioni, dimostrando di aver compreso I'agenda
del paziente e di saperla integrare nel proprio program-
ma assistenziale.

Conclusioni

Il paradosso della medicina moderna consiste nel fatto
che sono stati compiuti negli ultimi anni enormi pro-
gressi in termini di potenzialita terapeutiche, appro-
priatezza delle cure e sistemi di controllo qualita degli
interventi grazie ad un approccio basato sull'evidenza.
Tuttavia proprio questo modello disease-centered &
oggetto di critiche crescenti per il derivante impove-
rimento della dimensione umana del rapporto me-
dico-paziente e degli aspetti biopsicosociali connessi
allesperienza della malattia. Da qui nasce la necessita
di integrazione di modelli differenti nella pratica clini-
ca dove né il paziente né il medico devono rivendicare
una posizione di centralita ma devono perseguire un
obiettivo comune con il fine ultimo del benessere del
paziente. L'elemento chiave per mediare istanze diverse
e la comunicazione che diventa strumento indispensa-
bile tanto quanto I'esame obiettivo e le indagini diagno-
stiche. Solo una comunicazione efficace potra colmare
il gap tra un approccio impersonale basato sulle milgio-
ri evidenze scientifiche e la necessita di una medicina
pil umana che tenga altresi conto degli aspetti biopsi-
cosociali e dell'unicita del paziente come persona.
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La relazione medico-paziente

nella sclerosi multipla

Dott. Rocco Totaro - Centro per la Diagnosi e Cura delle Malattie Demielinizzanti - Ospedale San salvatore - 'Aquila

Il nuovo approccio della medicina centrata
sul paziente

Il mondo dell'assistenza sanitaria e stato oggetto, ne-
gli ultimi decenni, di una profonda trasformazione che
ha visto non solo un notevole progresso scientifico e
tecnologico, ma anche una profonda rivoluzione degli
aspetti etici della pratica medica e del rapporto medi-
co-paziente.

Parallelamente al miglioramento del contesto so-
cio-culturale di riferimento del paziente ed ai progressi
della medicina moderna si € passati da un approccio
centrato sul medico (physician centered) ad una medi-
cina centrata sul paziente (patient-centered) ovvero un
approccio assistenziale che sia quanto piu possibile
rispondente ai desideri, necessita e preferenze del pa-
ziente. Levidenza piu tangibile di tale cambiamento e
testimoniata dalla crescente rivendicazione del diritto
del paziente di essere informato ed essere coinvolto at-
tivamente nelle scelte terapeutiche che lo riguardano.
Ai tempi dell'antica Grecia lppocrate, universalmente
considerato il padre della medicina moderna, ritene-
va che al medico avesse il diritto di non rivelare nulla
al paziente circa le sue condizioni di salute, laddove
solo il medico conosce quale sia il bene del paziente
e come perseguirlo con impegno e dedizione. Ovvia-
mente una simile concezione paternalistica ha dovuto
necessariamente evolversi secondo un modello etico
piu adeguato al principio di autonomia ed autodeter-
minazione del paziente. L'importanza e la necessita di
una relazione medico-paziente quanto piu possibile
paritaria e simmetrica emerge ancor piu nella gestione
delle malattie croniche ed invalidanti come la sclerosi
multipla al fine di garantire un percorso assistenziale
che accompagni il paziente durante tutta la storia na-
turale di malattia.

Rapporto medico-paziente

Uno studio di E.J. Emanuel e LL. Emanuel ha indagato
le caratteristiche ideali del rapporto medico-paziente
identificando quattro modelli principali: il modello pa-
ternalistico, informativo, interpretativo e deliberativo.
La storia della medicina in passato e stata largamente
dominata da un modello di tipo paternalistico (genito-
riale o sacerdotale) dove il medico e depositario delle

conoscenze scientifiche e competenze professionali
ed e pertanto detentore unico del potere decisiona-
le finalizzato a promuovere il benessere del paziente,
a prescindere dalle sue preferenze. Il medico si pone
pertanto nella posizione di tutore o garante della salute
del paziente in nome della quale é autorizzato ad agire
senza coinvolgere il paziente nel processo decisionale.
Tale modello, sebbene giustificato nelle situazioni di
emergenza, presuppone una relazione profondamente
asimmetrica dove si esclude completamente il pazien-
te dalle scelte assistenziali che lo riguardano. Per tale
motivo l'approccio paternalistico va evitato o relegato
soltanto in condizioni di emergenza.

Nel modello informativo (scientifico, ingegneristico o
dell'utente) invece il medico, in quanto detentore di co-
noscenze tecniche e scientifiche, fornisce al paziente
tutte le informazioni rilevanti e necessarie affinché egli
stesso possa compiere la scelta piu conforme ai suoi
bisogni e desideri in completa autonomia. Il modello
informativo presuppone una netta distinzione tra l'og-
gettivita scientifica e il sistema di valori del paziente. Il
paziente conosce il suo sistema di valori (inteso come
scale di priorita), il compito del medico & mettere a
sua disposizione le evidenze scientifiche e prospetta-
re le alternative relative alla sua condizione. Il modello
informativo si pone in posizione antitetica rispetto al
modello paternalistico, ma allo stesso modo, e inade-
guato a soddisfare i requisiti essenziali del rapporto
medico-paziente che deve essere prima di tutto un
approccio assistenziale (caring approach). Tale modello
presuppone che il paziente possieda un sistema di va-
lori noti e ben definiti e relega il medico nella posizione
di mero dispensatore di informazioni tecniche e evi-
denze scientifiche. Il medico si limita ad implementare
la competenza del paziente evitando cosi di farsi carico
della comprensione dei valori che spingono il paziente
a fare una scelta piuttosto che un‘altra. Il paziente d'al-
tro canto puo percepire la posizione del medico come
una scelta di disinteresse o di abbandono nei suoi con-
fronti.

Nel modello interpretativo il medico agisce come un
consulente il cui scopo e quello di aiutare il paziente
a riflettere sui valori e a dare un significato alle proprie
scelte oltre che ad informarlo sui rischi e sui benefici
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di un eventuale intervento. In tale contesto il medico

aiuta il paziente a mettere in luce i suoi valori e priorita

e a mettere in atto il percorso pil opportuno per per-

seguirli. Il medico pertanto agisce come un consiglie-

re al fine di comprendere le posizioni del paziente ed
informarlo per poi attuare gli interventi scelti. Il limite
pratico a quello tipo di approccio & in parte legato alla
necessita di tempi, risorse, abilita comunicative ed in-
terpretative non sempre adeguati ed inoltre alla possi-
bilita di sovraimporre involontariamente i propri valori

a quelli del paziente, guidando pertanto le sue scelte.

Nel modello deliberativo invece il medico si pone nella

posizione di amico o insegnante che aiuta il paziente

a focalizzare e scegliere l'opzione migliore relativa alla

sua condizione e lo guida nell'attuazione della stessa.

In questo caso il medico elucida le varie opzioni e aiuta

il paziente a comprendere a fondo i valori rappresentati

da ciascuna di esse. In quest’ultimo tipo di relazione il

medico discute solo i valori relativi alla salute-benesse-

re del paziente, riconoscendo la presenza di altri ele-
menti di ordine morale che non sono connessi con la
patologia del paziente e la cui valutazione va oltre le
competenze della relazione professionale. La principa-
le critica mossa al modello deliberativo é l'impossibilita
da parte del medico di conoscere le priorita che hanno

i diversi valori ed inoltre la dubbia legittimita nel pro-

muovere determinati valori non strettamente correlati

allo stato di salute dell'individuo.

Ognuno dei quattro modelli proposti presenta degli

elementi di criticita ma tutti possono trovare spazio

in funzione della fase del percorso assistenziale e del
tipo di paziente coinvolto. Ciononostante il modello
deliberativo sembra meglio adatto a rispondere alle
caratteristiche ideali del rapporto tra medico e assistito
in primo luogo perché pone al centro il principio etico

di autonomia del paziente, intesa come capacita di va-

lutazione critica dei propri valori e preferenze.

Uno studio del 2003 ha indagato gli aspetti cruciali di

unefficace comunicazione medico-paziente, identifi-

cando quattro punti chiave:

1. La necessita di un accesso adeguato alle evidenze
scientifiche: questo rappresenta un bisogno condi-
viso da parte dei medici (che hanno talora bisogno
di riferimenti per selezionare ed analizzare in manie-
ra critica le informazioni disponibili) e da parte dei
pazienti. E inoltre compito del medico indirizzare i
pazienti verso una fonte di informazioni chiara ed
attendibile (opuscoli, siti internet, associazionismo,
etc.).

2. La costruzione di un buon rapporto medico-pazien-
te non puo prescindere da fiducia, rispetto ed one-
sta reciproci. A tal fine sono necessarie da parte del
medico capacita comunicative e relazionali adegua-
te. L'abilita di ascoltare é fondamentale per valutare
le aspettative, supposizioni, considerazioni, valori e
convincimenti del paziente, ma anche per compren-

dere e stabilire il livello comunicativo ed informativo
del colloquio e indagare in che misura il paziente
desideri essere coinvolto nel processo decisionale.

3. Shared-decision-making: il paziente deve avere fa-
colta e diritto di essere partecipe nel processo che
portera alla decisione finale sulle sue cure. E altres
importante fornire al paziente un tempo dedicato
alla riflessione sulle decisioni da prendere. Puo es-
sere pertanto utile posticipare la decisione ad un
secondo incontro con il medico al fine di assicurare
il tempo di riflessione sullimpatto delle opzioni al-
ternative.

4. Un setting temporale adeguato permette alle figure
coinvolte il tempo necessario per valutare e discute-
re le evidenze scientifiche, per una comunicazione
bidirezionale e per mettere alla luce eventuali dubbi
e perplessita.

Rapporto medico-paziente nella sclerosi
multipla: comunicazione della diagnosi
Nonostante i notevoli progressi in merito ad una dia-
gnosi sempre piu precoce e allenorme sviluppo di
nuovi orizzonti terapeutici nel corso degli ultimi decen-
ni, la comunicazione della diagnosi di sclerosi multipla
continua a rappresentare un momento molto delicato
che necessita di competenze specifiche, abilita comu-
nicative ed empatia. La comunicazione della diagno-
si di malattie croniche determina un coinvolgimento
emotivo molto intenso soprattutto nel caso della scle-
rosi multiplain virtu della giovane eta dei pazienti, della
natura potenzialmente disabilitante e della imprevedi-
bilita del decorso di malattia. Non di rado e lo stesso
medico ad interrogarsi sugli aspetti e modalita ottimali
della comunicazione della diagnosi. Si tratta di un mo-
mento estremamente delicato in cui limpatto emotivo
della diagnosi, insieme ad una gestione non ottimale
del rapporto tra medico e paziente puo influenzare
negativamente il grado di soddisfazione di quest'ulti-
mo ed eventualmente interrompere, in ultima istanza,
il rapporto assistenziale. Pertanto, al fine di instaurare
unefficace alleanza terapeutica, bisogna tenere conto
di fattori fondamentali quali lo stato emotivo e cogni-
tivo del paziente, il contesto socio-familiare e culturale,
evitando ogni tipo di approccio standardizzato. Uno
studio ha dimostrato come, in una coorte di pazienti
svedesi, la maggior parte dei pazienti non fosse soddi-
sfatta dalle modalita di comunicazione della diagnosi,
a testimonianza del influenza fondamentale di questo
momento nella costruzione di un rapporto di fiducia e
stima reciproca tra medico e paziente.

Nell'ambito del progetto internazionale “A structured
informartion interview for people with newly diagno-
sed multiple sclerosis” sono stati indagati gli aspetti
cruciali e le modalita piu idonee per la comunicazio-
ne della diagnosi attraverso dei focus group composti
da pazienti con sclerosi multipla. | risultati dello studio
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hanno messo in luce gli elementi e contenuti piu rile-

vanti al fine di una comunicazione efficace con il pa-

ziente:

1. La prassi va individualizzata (tailored) e le informa-
zioni fornite devono essere “su misura” del paziente,
tenuto conto della sua storia personale, percorso di
malattia, contesto socio-familiare, sistema di valo-
ri e progetti di vita. £ a questo fine indispensabile
conoscere la persona con la malattia prima ancora
della malattia e conoscere il background personale
in anticipo.

2. E utile fornire un inquadramento generale sulla ma-
lattia, sequito da informazioni piu dettagliate circa
aspetti relativi ai meccanismi patologici, ai sintomi,
alle varie forme cliniche ed alla impossibilita di forni-
re una prognosi anticipata in relazione alla impreve-
dibilita del decorso clinico.

3. Utilizzare un linguaggio semplice, chiaro, diretto ed
adatto alla situazione evitando tecnicismi, eufemi-
smi o sinonimi che generano solo confusione ed
apprensione nel paziente.

4. Garantire un flusso di informazioni bidirezionale. E
importante in tal senso sollecitare ed incoraggia-
re il paziente a porre domande e chiedere ulteriori
chiarimenti durante il colloquio e verificare in pil
occasioni che le informazioni fornite siano state cor-
rettamente acquisite. In questa fase e altrettanto im-
portante per il medico fornire informazioni quanto
essere pronto ad interrompersi per ascoltare il pa-
ziente.

5. Ritornare pit volte sui punti cruciali del colloquio, ve-
rificando che siano stati adeguatamente compresi
e sollecitando eventuali richieste di chiarimenti da
parte del paziente.

6. Evitare pessimismo e fornire sempre spunti di spe-
ranza, fornendo in ogni caso informazioni realistiche.
Una comunicazione chiara e precisa della condizio-
ne del paziente puo in parte mitigare la preoccupa-
zione ed ansia per una prognosi incerta.

7. Un particolare rilievo e attribuito al setting del collo-
quio, ovvero la situazione pratica in cui avviene lo
stesso. E necessario uno spazio e dei tempi adeguati
alla delicatezza della situazione affinche siano ga-
rantiti riservatezza, tranquillita ed eventuale suppor-
to di altre figure professionali, se necessario.

8.1 momento della comunicazione della diagnosi non
rappresenta un evento a sé stante ma va integrato in
un percorso assistenziale continuativo.

Alfine di una comunicazione ideale & altresiimportante

rivolgersi sempre direttamente al paziente avendo tut-

tavia cura di garantire, laddove possibile, un adeguato
supporto familiare. Cid diventa indispensabile nei casi
in cui siano coinvolti pazienti minorenni, emotivamen-
te instabili 0 in uno stato psico-fisico di necessita. Inol-
tre, a fronte di un accesso pressoche ubiquitario alla
rete internet, & importante assicurare ai pazientii mezzi

per accedere ad informazioni attendibili e di qualita at-
traverso una rassegna delle fonti disponibili.

I momento della diagnosi rappresenta spesso un vero
shock per il paziente determinando reazioni emotive
molto intense. La comunicazione di una malattia croni-
ca, potenzialmente disabilitante e per la quale, al mo-
mento, non esiste una cura definitiva puo determinare
un crollo emotivo e I'abbandono a sentimenti di paura,
sconforto, rabbia e frustrazione. Lentita di tali reazioni
possono condizionare il grado di accettazione della
malattia e l'atteggiamento del paziente nei confronti
delle scelte terapeutiche da assumere. Generalmente il
paziente, attraverso un graduale processo di rielabora-
zione cognitiva ed emotiva, va incontro ad un progres-
sivo adattamento e accettazione della sua condizione,
anche in funzione dell'abitudine alle manifestazioni
della malattia, ai controlli presso il centro di riferimen-
to e alle risorse personali e sociali di cui dispone il pa-
ziente. Nella risposta di reazione ad uno shock emotivo
intenso intervengono diverse fasi la cui comprensione
é importante al fine di accompagnare il paziente nel
processo di rielaborazione dello stesso. Inizialmente
limpatto sulla sfera emotiva e talmente traumatico da
rendere necessari dei meccanismi di difesa psicologici
per attenuarlo, come ad esempio la negazione di ma-
lattia. Successivamente interviene la fase di reazione
in cui il paziente pud inconsapevolmente mettere in
atto risposte ipomaniacali, meccanismi proiettivi (attri-
buendo a fattori esterni la sua condizione) o regressivi
al fine di contenere questa “tempesta emotiva’. La fase
di elaborazione & quella in cui subentra il rapporto con
una nuova quotidianita fatta anche di controlli presso
il centro e assunzione della terapia. Infine la fase di ri-
orientamento e quella successiva ad ogni controllo in
cui si ripropongono le problematiche precedenti. E
solo dopo una rielaborazione e metabolizzazione della
diagnosi che il paziente puo integrare la sua condizio-
ne nella nuova immagine di sé e attuare un riassetto
dei suoi valori esistenziali.

Partecipazione del paziente al processo
decisionale sulle scelte terapeutiche

A fronte del progressivo cambiamento del modello
medico assistenziale e del rapporto medico-paziente,
i pazienti sono sempre di pit chiamati ad essere coin-
volti attivamente nel processo decisionale secondo un
approccio conosciuto come shared decision-making. La
sclerosi multipla d'altro canto rappresenta una condi-
zione paradigmatica per attuare questo modello. In pri-
mo luogo la sclerosi multipla colpisce prevalentemente
giovani adulti, all'apice del loro percorso professionale
e vita relazionale e tale gruppo di pazienti spesso ne-
cessita di un ruolo attivo nelle scelte terapeutiche che
lo riguardano. In secondo luogo lefficacia marginale
dei trattamenti di prima linea, in aggiunta alla crescen-
te disponibilita di farmaci di maggior impatto clinico
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ma con effetti avversi potenzialmente fatali,impone un
ruolo di partecipazione attiva del paziente nella scelta
del trattamento piu adeguato.

Il modello dello shared decision-making (SDM) si pone
a meta strada da un'etica medica paternalistica (physi-
cian centered) e un approccio informativo (consume-
rismo) dove il paziente, sulla base delle informazioni
fornite, & libero di formulare le sue scelte in modo del
tutto autonomo. Il principio dello shared decision-ma-
king riconosce e coniuga le competenze specifiche del
medico, ovvero le conoscenze scientifiche sulla malat-
tia intesa come disease, e quelle del paziente, intese
come esperienza della sua condizione (malattia come
illness) ed il suo sistema di valori e priorita. Pertanto il
medico e il paziente instaurano un‘alleanza terapeutica
sulla base delle informazioni scientifiche derivanti dalla
medicina basata sull'evidenza, discutono le opzioni te-
rapeutiche ed i potenziali rischi e benefici. lapproccio
SDM risponde alle spinte sempre pit pressanti di un'as-
sistenza medica che sta cambiando dove i pazienti
hanno diritto all'ultima parola nelle scelte che li riguar-
dano e laddove il principio del ‘no decision about me,
without me’ rappresenta il modello dominante. Inoltre
fornire ai pazienti la possibilita di partecipare alle de-
cisioni terapeutiche garantisce una stima piu accurata
dei rischi e benefici, rassicura i pazienti nelle loro scelte,
permette una ripartizione delle responsabilita tra me-
dico e paziente ed inoltre esercita un marcato impatto
sulla compliance dello stesso. Estato infatti dimostra-
to che i pazienti sono piU propensi all'aderenza alle
cure se comprendono le motivazioni e i ragionamenti
che stanno alla base delle stesse. Il modello SDM e un
processo continuo che va intrapreso in tutte le fasi del
rapporto medico-paziente ed inserito in un percorso
assistenziale che lo accompagna lungo tutta la storia
naturale di malattia. Pertanto lo SDM e appropriato per
tutte le scelte ed interventi sanitari quando siano di-
sponibili diverse opzioni e alternative, come ad esem-
pio quando e necessario:

- sottoporsi ad un test diagnostico o di screening;

- scegliere tra multiple opzioni terapeutiche;

- scegliere interventi di supporto psicologico;

- effettuare un cambiamento nello stile di vita.

Il coinvolgimento diretto nelle scelte terapeutiche pud
tuttavia non essere adeguato in tutte le condizioni,
come quelle che pongono a serio rischio la salute del
paziente o quando lo stesso non ha le facolta necessa-
rie per prendere delle decisioni consapevoli. Inoltre ci
sono alcuni pazienti che nonostante tutto preferisco-
no un ruolo differente dove & il medico ad indicargli la
scelta piu adeguata alla loro condizione.

Il processo SDM pud essere schematicamente suddivi-
so in diverse fasi: inizialmente il paziente viene edotto
sulla situazione generale e sulla presenza di diverse op-
zioni disponibili (choice talk); successivamente il medi-
co descrive le alternative in termini di potenziali bene-

fici, rischi e coneguenze (option talk); ed infine aiuta il
paziente a esplorare le opzioni disponibili e a prendere
una decisione sulla base delle informazioni ricevute
(decision talk).

E, in ogni caso, indispensabile considerare il grado
specifico di coinvolgimento che il paziente intende
ritagliarsi nel processo di cura. A tal proposito negli ul-
timi anni numerosi studi hanno valutato e comparato
le preferenze di ruolo dei pazienti con sclerosi multipla
anche in relazione al diverso contesto socio-culturale
di partenza. Nello specifico il progetto internazionale
Auto-MS ha comparato le aspettative di ruolo di pa-
zienti provenienti da nazioni diverse utilizzando uno
strumento di valutazione standardizzato (Control Pre-
ference Scale, CPS). | risultati emersi da questo studio
hanno evidenziato una maggior propensione nei paesi
come la Germania verso un ruolo proattivo mentre al
contrario in ltalia i pazienti prediligono un ruolo piu
collaborativo con il medico. Altri studi hanno dimostra-
to come il livello di estrazione culturale dei pazienti cor-
reli direttamente con la preferenza verso un ruolo pit
attivo nelle scelte terapeutiche. Peraltro in Germania
un programma ormai decennale di promozione di una
maggior partecipazione del cittadino e paziente nelle
scelte di politica sanitaria potrebbe rendere ragione
delle differenze emerse nelle preferenze dei pazienti.
Ciononostante & ormai chiaro che molto sta cambian-
do e molto deve ancora cambiare nel rapporto me-
dico-paziente. Sempre di piu saremo partecipi di un
rapporto di medici esperti con pazienti esperti e solo
una valutazione attenta delle preferenze dei pazienti in
termini di ruolo e SDM potra implementare tale allean-
za terapeutica.
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Diagnosi differenziale della sclerosi multipla

Dott. Rocco Totaro - Centro per la Diagnosi e Cura delle Malattie Demielinizzanti - Ospedale San salvatore - I'Aquila

| criteri diagnostici per la sclerosi multipla (MS) si
sono evoluti nel corso degli ultimi 50 anni. Sebbene
le diverse revisioni abbiano avuto tra loro un diffe-
rente rilievo, tutte richiedono come due criteri fon-
damentali la diffusione della malattia nello spazio e
nel tempo, documentati attraverso criteri clinici, pa-
raclinici e di laboratorio. Inoltre, i criteri diagnostici
hanno sottolineato l'importanza di escludere forme
con presentazione clinica simile prima di porre dia-
gnosi di MS™. | piu recenti criteri di McDonald inte-
grano i dati di risonanza magnetica (MRI) e pongo-
no attenzione alla diagnosi precoce di pazienti che
presentano una sindrome clinicamente isolata (CIS)
suggestiva di sclerosi multipla (per esempio, neurite
ottica unilaterale, oftalmoplegia internucleare, mie-
lopatia parziale)®4. Poiché la maggior parte di questi
pazienti sviluppera un secondo evento nel corso di
mesi 0 anni, questi criteri diagnostici sono stati per-
cepiti come fattori prognostici per la successiva atti-
vita di malattia piuttosto che fattori diagnostici (uno
strumento per differenziare MS da altre malattie). Ad
una prima valutazione i pazienti con sospetta MS
possono presentarsi con forme clinicamente mono-
focali (assenza di diffusione nello spazio, per i quali
una singola lesione del SNC & in grado di spiegare
i segni e sintomi), multifocali (diffusione nello spa-
zio, per i quali i sintomi e segni possono essere spie-
gati attraverso almeno due lesioni in parti separate
del SNC) e che hanno avuto nel tempo evoluzione
monofasica (un singolo evento), multipasica (reci-
divante), o progressiva. Presentazioni cliniche simili
possono verificarsi in pazienti con malattie infettive,
neoplastiche, congenite, metaboliche o vascolari, o
con malattia demielinizzante inflammatoria idiopati-
ca (IIDD). Altre IIDDs si manifestano con sintomi che
possono essere simili a quelli osservati nella MS (per
esempio, neuromielite optica [NMO], MS ottico-spi-
nale in popolazioni asiatiche [OSMS], encefalomie-
lite acuta disseminata [ADEM]), ma differiscono in
evoluzione, fisiopatologia, trattamento e prognosi.
La capacita di effettuare una diagnosi precisa il pri-
ma possibile e importante per la gestione, la fisiopa-
tologia e la terapia ottimale dei pazienti. Non esiste
al momento uno schema concettuale per la diagno-
si differenziale di MS. Il gruppo europeo MAGNIMS
ha definito, nel sospetto clinico di sclerosi multipla,
delle “red flags”in RM che indicano la probabilita di
una diagnosi alternativa alla MS®, in assenza pero di

altri esami clinici o di laboratorio fortemente indica-
tivi di tale malattia.

Esclusione di probabili alternative ad

una diagnosi di sclerosi multipla

Gli schemi di diagnosi differenziale hanno prestato

poca attenzione a quei pazienti con lesioni del SNC

con presentazione clinica simile alla MS, ma che non
sviluppano MS. Tali pazienti includono quelli con
disordini vascolari o infettivi. Le strategie di valuta-
zione diagnostica vengono applicate a pazienti con:

1. evidenze cliniche, di laboratorio e di imaging clas-
siche per MS e dove nessun elemento suggerisce
una diagnosi alternativa. La MS & probabile. Non
sono probabilmente necessari in questo casi tests
o valutazioni aggiuntivi a quelli che soddisfano i
criteri di McDonald.

2. presenza di dati compatibili con MS ma con coe-
sistente presenza di altri elementi (red flags) che
indicano una possibile diagnosi alternativa. La
diagnosi di MS pu0 essere fatta solo dopo altri
test che escludano diagnosi alternative. In caso
di situazioni dubbie e consigliabile ripetere i test
dopo un periodo di osservazione prima di formu-
lare una diagnosi conclusiva.

3. red flags cliniche e/o paracliniche che depongo-
no per l'esclusione della diagnosi di MS. La MS &
improbabile. Gli sforzi dovrebbero essere diretti a
definire le diagnosi alternative, soprattutto quan-
do trattabili.

4. dati clinici e/o paraclinici che suggeriscono la dia-
gnosi di MS associata alla presenza di un‘altra pa-
tologia. Dovrebbero in questo caso essere effet-
tuati esami strumentali e di laboratorio volti ad
accertare la coesistenza di entrambi tali disturbi.

Diagnosi differenziale con presentazione
clinica isolata iniziale

Ad una prima valutazione clinica un paziente con
probabile MS potrebbe gia avere una storia di piu
di ricadute o di evoluzione progressiva della ma-
lattia.

Tuttavia molti dei pazienti con diagnosi di MS si
presentano con un isolato episodio clinico acuto
che riflette un danno della sostanza bianca a livello
del SNC, generalmente detto CIS. Poiché tale con-
dizione si verifica frequentemente e l'assenza di
disseminazione temporale preclude la diagnosi di
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MS, la nostra attenzione verra focalizzata sulla dia-
gnosi differenziale delle sindromi isolate.

Definizione e classificazione delle CIS

La pit comune presentazione clinica delle CIS e
rappresentata dallinteressamento del nervo ottico,
del midollo spinale o del tronco cerebrale, sebbene
possano verificarsi altri tipi di manifestazioni cliniche
come un interessamento isolato degli emisferi ce-
rebrali (per esempio emianopisia). Sebbene ampia-
mente utilizzato per indicare la prima manifestazio-
ne clinica della malattia demielinizzante, il termine
CIS e inadeguato: esso e stato variamente applicato
a pazienti con: 1) un evento clinico isolato e segni
cheindicano una singola lesione (come malattia iso-
lata nello spazio e nel tempo); 2) episodi ricorrenti in
una stessa unica localizzione (come malattia isolata
nello spazio ma non nel tempo, ad esempio la neu-
rite ottica) %" 3) singolo evento clinico con sintomi
e/o valutazione neurologica che indicano la presen-
za di 2 o piu lesioni in differenti localizzazioni (come
malattia isolata nel tempo ma non nello spazio).

Diverse sperimentazioni cliniche su pazienti con CIS,
volte adeterminare il ruolo dell' INF-beta nel ritardare
I'evoluzione della stessa in MS clinicamente definita,
hanno incluso pazienti con presentazione clinica
monofasica ma polisintomatici e pazienti con segni
multifocali a carico del SNC (per esempio paziente
con neurite ottica e Lhermitte positivo o con neurite
ottica e riflesso plantare in estensione). In uno studio
effettuato sulle CIS, il 48% dei pazienti con CIS aveva
evidenze di malattia multifocale. "' Le varie strate-
gie sono state indirizzate verso la riduzione della va-
riabilita nellinterpretazione dei risultati clinici, distin-
guendo le forme con esordio monofocale da quelle
multifocali e stratificando conseguentemente l'ar-
roulamento ®. Inoltre, il CIS termine non include le
forme di malattia che non si manifestano a livello cli-
nico, ma che possono essere individuate con i risul-
tati di laboratorio e paraclinici "%, e non discrimina,
tra i pazienti che hanno un'unica manifestazione cli-
nica, quelli con o senza ulteriori lesioni sintomatiche
evidenziabili in MRI, due entita che hanno prognosi
differente 139 A causa di queste ambiguita di in-
terpretazione e I'importanza della CIS nella diagnosi
differenziale, il Panel ha ritenuto importante definire
meglio il termine. Abbiamo convenuto che una CIS
deve essere definita come una presentazione clinica
monofasica con sospetta patologia infiammatoria
demielinizzante. Il termine di "presentazione mono-
fase" implica un singolo episodio clinico alla prima
presentazione con esordio relativamente rapido.
Presentazioni cliniche / paracliniche simultanee
multiple (che rappresentano la disseminazione nel-
lo spazio) sono possibili, sebbene la disseminazione
nel tempo non dovrebbe essere evidente. Possono

essere definite quattro classi di CIS in base al fatto
che la presentazione monofasica abbia caratteristi-
che mono- o multifocali alla valutazione clinica ed
in RMN; tipi CIS 1-4). Infine, dovrebbe ovviamente
essere fondato il sospetto di malattia inflammatoria
demielinizzante come patologia alla base.

La RM e dirimente per comprendere se la manife-
stazione clinica sia dovuta a lesioni monofocali o
multifocali ed influenzare la diagnosi definitiva di
MS. | pazienti con almeno una caratteristica lesione
asintomatica di demielinizzazione in RM hanno una
elevata probabilita di soddisfare successivamen-
te i criteri per la diagnosi di MS (CIS tipo 1 e 2); la
prognosi varia, ma non e cosi fortemente correla-
ta al numero e la localizzazione delle lesioni 314, |
pazienti con presentazioni cliniche monofocali e
senza lesioni demielinizzanti asintomatiche hanno
un rischio relativamente basso di sviluppare la MS
(CISTipo 3) ¥, Una presentazione clinica multifocale
senza evidenza dilesioni asintomatiche in MRI & pro-
babile sono probabilmente rare (CIS Tipo 4) e questi
pazienti richiedono un ulteriore follow-up per deter-
minare se essi risultano affetti da MS o da un'altra
condizione morbosa.

Anche se i sintomi e segni di malattia monofasica
sono stati un prerequisito essenziale per la diagnosi
di CIS, vi e uno“scenario particolare”che il Panel clas-
sifica come CIS tipo 5: i pazienti che non hanno sin-
tomi o che presentano solo sintomi non specifici (ad
esempio, mal di testa, vertigini), ma che presentano
lesioni multifocali demielinizzanti in RMN. La mag-
gior parte di tali pazienti sono identificati mediante
l'esecuzione di RM per le diverse cause (ad esempio,
cefalea), soprattutto con i magneti ad elevato cam-
po che hanno con una maggiore sensibilita per tali
lesioni '), Gli attuali criteri precludono una diagnosi
di MS in assenza di un’ obiettivita clinica di lesione
nel SNG; per tali soggetti si rende necessario il ricor-
so a studi prospettici al fine di definire una diagnosi
certa e stabilire la storia naturale della malattia. '®

Diagnosi differenziale delle CIS che
interessano i nervi ottici, tronco
encefalico e del midollo spinale

Nella definizione CIS possono essere incluse una va-
sta gamma di sindromi isolate del CNS che sono sta-
te rilevate in un work-up diagnostico sulla diagnosi
di MS. Come osservato, alcune sono piu fortemente
predittive di una eventuale diagnosi di MS rispetto
ad altre in base alle caratteristiche di imaging, ma
anche le stesse manifestazioni cliniche all'esordio
possono fornire utili indizi sulla probabilita di una
eventuale diagnosi MS. Le presentazioni cliniche
delle CIS nei pazienti probabilmente affetti da MS
possono essere classificate in: a) forme tipiche in
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pazienti con diagnosi finale di MS; b) forme meno
comuni ma che comunque possono rappresentare
una manifestazione iniziale di MS o che potrebbe in-
dicare un‘altra malattia; ¢) forme atipiche e che sug-
geriscono una diagnosi alternativa. Forse le 3 forme
pit comuni di CIS correlate alla successiva diagnosi
di MS quelle che interessano il nervo ottico, il tronco
cerebrale ed il midollo spinale.

Diagnosi differenziale della MS e 1IDD:
nosologia e classificazione

Sebbene la MS rappresenti la diagnosi finale piu fre-
quente in un paziente che presenta IIDD, dati clinici,
radiologici, e biomarcatori immunologici che per-
sistono nel tempo possono aiutare a distinguere e
definire i sottogruppi di lIDD dalla MS. Ci siamo con-
centrati su due delle pit comuni diagnosi differen-
ziali per [IDD: NMO e ADEM. Il Panel ha considerato i
Criteri recentemente proposti per la NMO che hanno
una sensibilita e specificita pari al 909% "*2% Tuttavia, i
criteri per la diagnosi di ADEM non sono ancora ben
validati e circa il 30% dei pazienti che soddisfano ini-
zialmente i criteri per la diagnosi di ADEM ricevono
successivamente una diagnosi di MS 224, | tasso di
conversione da ADEM a MS & maggiore negli adulti
(nei quali 'ADEM & meno frequente) che nei bam-
bini, tra i quali casi circa il 20% di quelli inizialmente
diagnosticati come ADEM alla fine verranno diagno-
sticati come MS.

Definizione e diagnosi differenziale

di NMO

La NMO e forse la piil comune presentazione clinica

di IIDD non-MS 2529 Tale forma clinica e stata diffe-

renziata in passato dalla MS a causa delle limitate

manifestazioni della neurite ottica e mielite nonché
dalla sua monofasicita, dall'assenza di recidive e dalla
sua evoluzione. Tuttavia, gli attuali studi suggerisco-
no che NMO rappresenta generalmente la recidiva
di una lIDD, facendo sfumare una cosi netta diffe-
renziazione tra NMO e MS ¥21 Di notevole aiuto
nella distinzione tra NMO e MS e l'assenza di lesioni
cerebrali alle neuroimmagini e la presenza di lesioni
longitudinali del midollo spinale nel caso di mielite
acuta. Recentemente sono stati scoperti alcuni bio-
marcatori sierici, NMO-IgG, moderatamente sensibili
ed altamente specifici nella diagnosi di NMO B33,

Nella distinzione tra NMO da MS, il sottogruppo ha

convenuto che:

1) la NMO dovrebbe essere distinta dalla MS a causa
delle sue diverse evoluzione e prognosi 2431, e a
causa delle differenze putative in risposta alla te-
rapia immunomodulante B43°,

2) la NMO e piu frequentemente un disturbo reci-
divante, e quindi questa caratteristica non & utile
per distinguerla dalla sclerosi multipla;

3) le principali caratteristiche cliniche che distin-
guono la NMO dalla MS sono rappresentate dalla
predilezione della NMO per gravi episodi di mie-
lite (che spesso, ma non sempre, si manifestano
come una mielite trasversa completa), e per i se-
veri episodi di neurite ottica, (che spesso, ma non
sempre, evolvono in un recupero solo parziale del
deficit). La mielite, a differenza di cid che accade
nella MS, é di solito accompagnata nella fase acu-
ta da una lesione T2-pesata a livello del midollo
spinale che si estende su tre o piu segmenti spi-
nali (mielite trasversa estesa longitudinalmente,
LETM), che pud essere ipointensa nelle sequenze

T1 pesate di RM e pud essere anche associata a

vari gradi di enhancement del gadolinio;

il coinvolgimento cerebrale dell'encefalo in corso

di NMO e raro e la RM cerebrale é spesso norma-

le 273 in particolare all'inizio della malattia 583,

Quando presenti, le lesioni cerebrali in genere

non rispondono ai tipici criteri di diffusione nello

spazio di Barkhof/Tintore “041, | e lesioni cerebrali
nella NMO hanno generalmente una predilezione
per le regioni ad alta espressione di aquaporina-4,
inclusiipotalamo, midollo, ed altre aree del tronco

cerebrale 142,

5) bande oligoclonali o elevato indice di IgG nel li-
quido cerebrospinale possono essere rilevati nel
10-20% dei pazienti affetti da neuromielite ottica
rispetto al 70-90% dei pazienti con MS 2843,

Alcuni soggetti con lIDD ricorrenti presentano o solo

mielite trasversa, associata ad estese lesioni del mi-

dollo spinale, o solo neurite ottica ricorrente e sono

sieropositivi per NMO-IgG. Anche se molti medici
ritengono che questi pazienti dovrebbero essere
trattati come se avessero NMO 26441 fino a quando

il rapporto tra mielite trasversa ricorrente o neuri-

te ottica ricorrente e NMO non sia meglio chiarito,

il Panel ha concluso che queste sindromi spazial-

mente limitate non dovrebbero essere considerate

NMO, anche in presenza di positivta di NMO-IgG. Il

successivo sviluppo di neurite ottica in un paziente

con mielite o viceversa puo consentire una diagnosi
successiva di NMO.

L'evidenza bioptica di sarcoidosi o di vasculiti che

possono talvolta causare neurite ottica e mielite,

esclude 'NMQ. | pazienti con neurite ottica, mielite

o entrambi, verificatisi in presenza di preesistente

0 successivo sviluppo di LES o sindrome di Sjog-

ren (evento non infrequente nella pratica clinica),

presentano una sieropositivita per NMO-IgG con

in percentuale non dissimile da quella dei casi di

"NMO non complicata" e possono essere affetti sia

da MNO che da malattie autoimmuni organo-speci-

fiche o non-organo specifiche . Tuttavia, il Panel ha
concluso che, in attesa di ulteriori approfondiment,

l'evidenza clinica di lupus eritematoso sistemico o di

&=
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Sjogren dovrebbero escludere una diagnosi di NMO.
La sieropositivita per gli anticorpi antinucleo (ANA)
o di Sjogren (SSA / SSB), che & comune nella valuta-
zione dei pazienti per NMO, non esclude la diagnosi
di NMO quando manca unevidenza clinica di lupus
eritematosomato o sindrome di Sjogren.

Forme asiatiche di MS ottico-spinale (OSMS) posso-
no essere confuse con neuromielite ottica. Non e
chiaro se le differenze tra OSMS e NMO in Asia e nei
paesi occidentali siano dovute a differenze biologi-
che o dinomenclatura. In Asia, i pazienti con neurite
ottica e mielite, indipendentemente dall'estensione
della lesione del midollo spinale, sono classificati
come OSMS, considerando che tali casi senza lesioni
di LETM sarebbero nella maggior parte dei casi clas-
sificati come tipiche MS nei paesi occidentali. Inoltre,
in presenza di manifestazioni cliniche o radiologiche
cerebrali (ad eccezione delle localizzazione a livello
del tronco encefalico o allipotalamo), in Asia viene
posta diagnosi di MS & mentre in occidente i pa-
zienti che rispondono agli altri criteri di NMO sono
diagnosticati come NMO. Saranno necessari ulteriori
studi sulla storia naturale della malattia per verificare
quale sia l'approccio diagnostico migliore (asiatico o
occidentale) per la valutazione dei vari fenotipi clini-
ci e delle risposte alla terapia.

Definizione e diagnosi differenziale

di ADEM

LADEM e storicamente riconosciuta come forma
clinica distinta dalla MS in base al suo decorso mo-
nofasico e alla presenza di encefalopatia 0 coma in
associazione a sintomi multifocali (ad esempio, se-
gni cerebellari, motori o sensoriali, neurite ottica o
mielite) caratteristici di un IIDD, e spesso si sviluppa a
seguito di una malattia infettiva. La RM mostra gene-
ralmente le tipiche lesioni cerebrali multifocali sim-
metriche o diffuse ¥, Anche quando attentamente
definita attraverso la presenza di encefalopatia, una
prima diagnosi di ADEM pud essere spesso conver-
tita in MS quando sia presente un‘attivita continua
di malattia indicativa, appunto, di MS Y. Di recente
e stato proposto che l'obbligo di un decorso mono-
fasico nellADEM potrebbe essere troppo limitativo
e che alcuni pazienti presentano recidiva in corso di
ADEM con ricomparsa in RM delle medesime lesioni
presenti all'esordio (ADEM) 24 Anche se caratteri-
stiche come l'encefalopatia multifocale con sintomi
tipici di IIDD sono piu tipici in corso di ADEM che di
MS, non esistono affidabili criteri clinici, paraclinici,
o diimaging che consentano di distinguere episodi
iniziali fulminanti di MS dalle forme di ADEM B,
Recentemente sono state proposte definizioni per
distinguere la MS pediatrica dallADEM al fine di
minimizzare le sovrapposizioni tra le due patologie
dove l'encefalopatia e il criterio essenziale per la de-

finizione di ADEM P2 Sebbene questi criteri siano
basati su studi di coorte pediatrici, € ragionevole
proporre il loro uso nella popolazione adulta e, in
attesa di un'ulteriore valutazione delle differenze tra
ADEM nei bambini e negli adulti. Questi criteri enfa-
tizzano la specificita del concetto di encefalopatia
nellADEM anche se non distinguono tra i gradi di
encefalopatia, che puo variare da irritabilita al coma;
I'encefalopatia grave é piu specifica di diagnosi di
ADEM rispetto alle forme lievi di encefalopatia. |l
gruppo di Panel ha proposto che la diagnosi di
ADEM dovrebbe essere formulata nei pazienti con
un primo evento di malattia demielinizzante ad
esordio acuto o subacuto (piu giorni o settimane)
e con un decorso stabile o discontinuo ma solo
quando siano presenti altre caratteristiche cliniche.
Requisito fondamentale e la presenza di encefalo-
patia, che si pud manifestare con alterazione dello
stato di coscienza, cambiamenti comportamentali,
o alterazione della funzione cognitiva. Sintomi ag-
giuntivi possono manifestarsi fino a 3 mesi dopo
I'esordio senza che vi sia una remissione (ma non
oltre 3 mesi). Tuttavia, se si verifica una remissione
dei sintomi iniziali con la comparsa di nuovi sintomi
dopo unintervallo di 1T mese, & piu probabile la dia-
gnosi di MS che di ADEM.

Sebbene la RM non sia specifica per la diagnosi
ADEM, sono caratteristici la presenza di lesioni mul-
tiple sovra-o infra-tentoriali in associazione con le
lesioni dei nuclei grigi profondi e almeno una lesio-
ne maggiore di 1-2 cm di diametro. Le lesioni del
midollo spinale possono essere presenti o assenti,
ma quando presenti, tendono ad essere estese lon-
gitudinalmente. | pazienti con ricorrenza di sintomi
e segni clinici iniziali dopo 3 mesi senza sviluppo
di nuove lesioni sono molto rari, sebbene le lesio-
ni preesistenti possano aumentare di dimensioni o
assumere mezzo di contrasto ®2*% ed avere, in altre
parole, un decorso ricorrente diverso da un decor-
so multifasico con nuovi sintomi e nuove lesioni. La
diagnosi di recidiva e giustificata allorquando nes-
sun altra diagnosi appare possibile dopo attenta ed
appropriata valutazione diagnostica. Tuttavia, l'e-
mergere di nuove lesioni con sintomi diversi dopo
un intervallo di 3 mesi dall'esordio e indicativa di MS
indipendentemente dalle specifiche caratteristiche
cliniche. Il Panel non ha accettato la diagnosi di "
ADEM multifasico " con sviluppo di nuove lesioni e
sintomi nel tempo®#*¥, a causa della incapacita di
distinguere tali presentazioni dalla MS ed inoltre a
causa del fatto che una tale diagnosi pud compor-
tare un ritardo nell'utilizzo di immunoterapie speci-
fiche nella MS. Il Panel ha concluso che la maggior
parte dei pazienti continuera a manfestare |'attivita
infiammatoria della malattia che e caratteristica del-
la MS.
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Una classificazione di mlattia
inflammatoria demielinizzante
idiopatica

E stata sviluppata una classificazione per le forme
di 1IDDs, al fine di differenziare la MS dalle forme di
NMO, di ADEM e dalle loro varianti. La MS viene dia-
gnosticata quando vengono soddisfatti i criteri di
disseminazione spaziale e temporale di McDonald
B4 e le diverse forme comprendono quelle ad evolu-
zione recidivante-remittente, progressiva seconda-
ria, primaria progressiva e progressiva recidivante 4,
| soggetti che presentano sindromi IIDD atipiche,
come la variante di Marburg ®>*%, |a sclerosi con-
centrica di Balo 7, e altre forme tumefattive (tu-
mefactive)” di malattia demielinizzante (1 sono
considerate "non classificabili" all'esordio, benché
la diagnosi di MS possa essere considerata qualora
vengano soddisfatti i criteri per di diffusione spaziale
e temporale, a dispetto di una presentazione atipi-
ca iniziale o successiva. Diagnosi alternative come
il linfora cerebrale, gliomatosis cerebri, o vasculite
dovrebbero essere fortemente considerate nella
diagnosi differenziale.

Alcune presentazioni multiepisodiche e recidivanti,
come la mielite trasversa recidivante, possono an-
che essere, al momento della presentazione, non
classificabili come probabili MS qualora non ci sia-
no né evidenze cliniche né di MRI di diffusione della
malattia nello spazio.

La NMO and I'ADEM sono condizioni cliniche distinte
nella categoria di lIDDs e si possono manifestare sia
nelle forme monofasiche che nelle forme ricorrenti.
Alcune presentazioni iniziali di CIS sono condizioni
infiammatorie demielinizzanti realmente monofasi-
che, ma molti pazienti con sindromi CIS, se non la
maggior parte, sviluppera la MS.

Il gruppo di esperti ha delineato due grandi catego-
rie di malattie che devono essere considerate nella
diagnosi differenziale delle malattia del SNC indicati-
vo di sclerosi multipla: non IIDDs con sintomi e segni
che possono mimare IDDs (tra cui MS) e non-MS
[IDDs, alcuni dei quali possono essere anche recidi-
vanti e remittenti. Abbiamo proposto una classifica-
zione delle presentazioni cliniche in quelli che sono
tipiche e suggestive per la SM e quelli che sono ati-
piche per MS e sono state descritte una serie di red
flags che potrebbero segnalare una piu probabile
diagnosi alternativa.

Studi prospettici dovrebbero includere tutte le sin-
dromi CIS sindromi come qui ridefinita, comprese
quelle con normali risultati di MRI e quelle con le-
sioni asintomatiche altamente indicative di sclerosi
multipla che vengono rilevate accidentalmente. Un
primo studio descrittivo retrospettivo su pazienti
con lesioni asintomatiche rilevate incidentalmen-
te indicano che un sottogruppo di pazienti mostra
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frequentemente una rapida conversione in sclerosi
multipla clinicamente definita '®. E necessario uno
studio prospettico a lungo termine per valutare la
storia naturale di tali individui. Circa il 30% dei pa-
zienti con una sindrome isolata del SNC indicativa
di demielinizzazione ha una MRI completamente
normale ad eccezione della lesione sintomatica (s)
1164080 Jn follow-up da 10 a 14 anni ha evidenziato
che circa il 20% di questi pazienti sviluppera una SM
clinicamente definita "' Anche se alcuni pazienti
con CIS e RM negativa presentano bande oligoclo-
nali, tipiche in pazienti con SM, in altri pazienti esse
risultano negative Y. Tali pazienti possono avere
una sindrome realmente isolata nello spazio e nel
tempo e la diagnosi di CIS & in questi casi I'unica
possibile ©2. Sensibilita, specificita ed accuratezza di
queste red flags non sono stati indagati. Ogni red
flags e stata valutata isolatamente e non nel conte-
sto di rilevanti elementi clinici e paraclinici; questa
é di rado la situazione di fronte alla quale si trova
un medico nel fare una diagnosi. La diagnosi diffe-
renziale puo essere diversa a seconda del fatto che
una red flags unica appare in combinazione con altri
sintomi rilevanti, segni e anomalie paracliniche e di
laboratorio. Il valore e il significato di una red flags
isolata spesso € in relazione al contesto di elementi
di carattere demografico, clinico e paraclinico. Per
esempio, I'esordio sotto i 20 anni e elencato come
una red flags minore. Tuttavia, nel contesto di diffuse
e simmetriche variazioni della materia bianca sug-
gestive di leucodistrofia, I'esordio giovanile sarebbe
una grande bandiera rossa che suggerirebbe una
diagnosi diversa da quella MS. Tuttavia, nel conte-
sto di intorpidimento del viso o neurite ottica, non
€ una bandiera rossa a tutti.

Le condizioni piu comuni alternative che mimano
la SM possano essere le piu difficili da eliminare in
diagnosi differenziale. La prevalenza relativa di disor-
dini in una specifica area geografica o una popola-
zione deve essere considerata nel raggiungere una
diagnosi.
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| disturbi cognitivi nella sclerosi multipla

Dott. Rocco Totaro - Centro per la Diagnosi e Cura delle Malattie Demielinizzanti - Ospedale San salvatore - L'Aquila

La sclerosi multipla (SM) & una patologia cronica del
sistema nervoso centrale a genesi autoimmunitaria.
Sebbene l'eziologia e tutt'ora sconosciuta, € ipotiz-
zabile un‘alterazione della tolleranza immunitaria
correlata con una predisposizione genetica, fattori
ambientali ed una alterata regolazione immunitaria.
La patogenesi della SM sembra coinvolgere sia una
fase inflammatoria che neurodegenerativa, tuttavia
non & ben chiara quale sia la relazione causale e
temporale tra le due e se esse avvengano in tandem,
parallelamente o in entrambi i modi. La SM colpisce
generalmente giovani adulti e per tale motivo de-
termina un grande impatto sociale. Sebbene la SM
determina principalmente disabilita fisica, anche gli
aspetti cognitivi sono interessati durante il corso del-
la malattia. Recentemente, i disturbi cognitivi stan-
no assumendo un grosso peso come contributori
di handicap sociale e professionale nei pazienti con
SM. Trent’anni fa i disturbi cognitivi erano riscontrati
approssimativamente nel 3% dei pazienti con SM.
Pit recentemente, molti studi hanno evidenziato un
aumento della frequenza dei disturbi cognitivi con
percentuali variabili tra il 43% ed il 72%.7° La presen-
za di demenza, diagnosticata secondo i criteri della
ICD-10, € meno frequente ed e stata osservata solo
nel 20% dei pazienti con disturbi cognitivi.’

Pattern dei disturbi cognitivi

| disturbi cognitivi correlati alla SM sono tradizio-
nalmente descritti come eterogenei. Tuttavia, i dati
della letteratura suggeriscono la presenza di pattern
specifici di disturbi cognitivi: i domini cognitivi piu
frequentemente interessati sono la memoria e l'ap-
prendimento, l'attenzione, le funzioni esecutive e le
abilita visuo-spaziali.'®"" Di contro, le funzioni intel-
lettive ed il linguaggio sono generalmente conser-
vate durante il decorso della malattia.'

La memoria pud essere coinvolta sotto molti aspetti.
Le disfunzioni piu frequenti riguardano la memo-
ria a lungo termine e la working-memory mentre
la memoria a breve termine & pil spesso conser-
vata. Durante i test di valutazione, particolarmente
interessata e la rievocazione differita.’”®'® La natura
dei deficit mnesici & ancora dibattuta. Alcuni studi
suggeriscono che tali deficit sono primariamente in
relazione al ridotto recupero dalla memoria a lungo

termine mentre la capacita di codifica e diimmagaz-
zinamento sembrerebbe rimanere intatta.'® Altri stu-
di piu recenti sembrano sostenere che i contestuali
deficit di codifica determinano la parte principale
dei disturbi della memoria nei pazienti con SM.'®

| deficit dell'attenzione ed una ridotta velocita di ela-
borazione delle informazioni sono stati riscontrati
con frequenza nei pazienti con SM."”2? 'attenzione &
considerata un processo diretto, il cui ruolo e quello
di selezionare particolari input e sopprimerne altri. |
sottoprocessi che definiscono l'attenzione sono di-
visi in: modulatori (vigilanza tonica e fisica, velocita
di elaborazione), che hanno il compito di determi-
nare quante risorse di attenzione sono disponibili
in generale; direttori di compito (orientamento, se-
lezione, aspettativa e integrazione), che controllano
invece aspetti singoli e specifici dell'attenzione. |
tempi di decisione sono rallentati nei pazienti con
SM, a motivo di alterazioni diffuse alle strutture che
presiedono alla vigilanza e alle afferenze associati-
ve. Tali deficit comportano un aumento del tempo
da dedicare all'elaborazione di ogni input, minori
risorse attentive, ridotta efficienza attentiva, deficit
secondari dell'orientamento, deficit secondari dello
spostamento e/o della divisione dell'attenzione.

Le funzioni esecutive, quali il ragionamento astrat-
to e la capacita di pianificazione o di risoluzione dei
problemi, sono anchesse risultate spesso coinvolte
nei pazienti con SM.?#

Correlazioni cliniche e
neuroradiologiche

Studi di correlazione tra deficit cognitivi e variabili
cliniche hanno fornito risultati contrastanti. | disturbi
cognitivi tendono ad essere piu presenti nelle fasi
tardive della malattia, sebbene possono essere ri-
scontrabili come esordio di malattia,*® durante le fasi
iniziali o in presenza di limitata disabilita fisica.>*'32
Generalmente la durata di malattia non ¢ risultata
correlata con la presenza e la gravita dei disturbi co-
gnitivi*** Il livello di disabilita misurato con la scala
EDSS e generalmente un modesto predittore di pre-
senza di disturbi cognitivi.>**

Molti studi suggeriscono che esiste un'influenza
del decorso della SM sulle performance cognitive:
i pazienti con forma primariamente o secondaria-
mente progressiva hanno una ridotta performance
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ai test neuropsicologici rispetto ai pazienti con for-
ma relapsing-remitting."'? Inoltre, i differenti decorsi
di malattia possono essere associati con differenti
profili di deficit cognitivi® i pazienti con forme cro-
nico-progressive hanno piu frequentemente una
compromissione dell'attenzione, in particolare una
riduzione della velocita di elaborazione delle infor-
mazioni, delle funzioni esecutive, dellintelligenza
ed astrazione verbale mentre i pazienti con forme
relapsing-remitting mostrano una maggiore com-
promissione della memoria.*#*?

| deficit cognitivi sono piu spesso correlati con i
parametri di risonanza magnetica piuttosto che
con quelli clinici. Contrariamente alle precedenti
asserzioni che la maggior parte delle lesioni erano
clinicamente silenti & stato dimostrato che queste
lesioni possono essere un determinante importante
nella genesi dei disturbi cognitivi. Le variazioni delle
strutture cerebrali, quali il carico lesionale totale, la
distribuzione delle lesioni o le misure di atrofia cere-
brale sono sostanzialmente correlate con i disturbi
cognitivi. 24234146

Studi recenti hanno evidenziato la presenza di un
danno assonale irreversibile ed atrofia cerebrale nel-
le fasi iniziali della SM quando non era ancora pre-
sente disabilita fisica.***"#¢ Studi longitudinali hanno
evidenziato che l'aumento del carico lesionale pud
essere un importante determinante per l'outcome
finale dei disturbi cognitivi*#2#%° | disturbi cognitivi
sono risultati associati con atrofia del corpo calloso®
e massivo interessamento periventricolare'™3 Tut-
tavia, e difficile stabilire una precisa correlazione tra
le differenti variabili neuropsicolociche e le diverse
misure di risonanza magnetica. Le alterazioni delle
funzioni esecutive sono state riportate essere asso-
ciate con lesioni del lobo frontale**** L.a performan-
ce cognitiva globale e risultata correlata con il carico
lesionale nelle regioni frontoparietali.

La valutazione neuropsicologica

Lesatta valutazione dei disturbi cognitivi & di difficile
applicazione pratica nel singolo paziente. Non esiste
un test di screening dei disturbi cognitivi valido per
la SM e spesso il paziente sottostima o sovrastima i
propri deficit.

Il Mini Mental State examination (MMSE) si & rivela-
to poco sensibile nella determinazione dei disturbi
cognitivi nei pazienti con SM fatta eccezione per i
pazienti con una grave compromissione.***” Nel
corso degli anni sono state sviluppate diverse bat-
terie di test neuropsicologici per una valutazione
il piu estensiva possibile. Tuttavia una valutazione
completa richiederebbe molto tempo e quindi di
difficile applicazione pratica nelle attivita di routine
dei centri SM. Per tale motivo sono state sviluppa-
te delle batterie ridotte di test che vanno a valutare

le funzioni cognitive che piu frequentemente sono
coinvolte. La piu diffusa & senza dubbio la Brief repe-
atable Battery of Neuropsychological tests (BRBNT)
di Rao.""”® La batteria e costituita da 5 test che inda-
gano alcune funzioni cognitive: capacita di memoria
a breve e lungo termine (Selective Reminding Test),
capacita di memoria visuo-spaziale a breve e lungo
termine(10/36 Spatial Recall Test), capacita di me-
moria sostenuta e concentrazione (Paced Auditory
Serial Addition Test), velocita di elaborazione delle
informazioni e Working-memory (Symbol Digit Mo-
dalities Test), capacita di fluenza verbale (Word List
Generation).

Un‘altra batteria di test utilizzata & lo Screening Exa-
mination For Cognitive Impairment (SEFCI).>® Questa
batteria e costituita da una serie di test che indagano
la memoria immediata e differita (Short Word List),
denominazione e fluenza verbale (Shipley Institute
of Living Scale), attenzione visuo-spaziale (Symbol
Digit Modalities Test).

Entrambe le batterie sono risultate accurate nel di-
scriminare i disturbi cognitivi rispetto ai controlli an-
che se la BRBNT e risultata lievemente, anche se non
significativamente, piu sensibile; il tempo di sommi-
nistrazione della SEFCI € minore rispetto alla BRBNT;
la SEFCI ha una sola versione e quindi di non oppor-
tuno impiego negli studi longitudinali®®®' La SEFC],
poiché richiede minor tempo per la somministra-
zione, puo essere preferita nel caso in cui l'obiettivo
dello screening sia di testare un ampio numero di
soggetti in una singola valutazione mentre la BRBNT
puo essere piu utilmente impiegata per studi clinici
che richiedono valutazioni longitudinali nel tempo.
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| disturbi urinari nella sclerosi multipla

Dott. Rocco Totaro - Centro per la Diagnosi e Cura delle Malattie Demielinizzanti - Ospedale San salvatore - L'Aquila

| disturbi urinari si verificano quasi nel 90% delle
persone affette da SM a causa dell'interruzione nel-
la trasmissione dei messaggi tra cervello, midollo
spinale e sistema urinario, secondaria al danneggia-
mento della mielina."? Possono essere anche corre-
lati, o peggiorati da difficolta nella mobilita, barriere
architettoniche, abbigliamento complicato, assun-
zione di liquidi e farmaci.

Esistono due principali tipi di disfunzioni urinarie
nella SM che possono verificarsi isolatamente o in
combinazione.

Lincapacita di serbatoio, che si verifica quando
l'interruzione del tracciato di connessione spinale
trasmette messaggi che causano involontarie con-
trazioni vescicali. Questo fenomeno e noto come
"vescica iperattiva”ed origina nel soggetto la sensa-
zione di un bisogno di urinare frequentemente, ma
solo in piccole quantita, I'urgenza e l'incontinenza.®
Laltro tipo di disfunzione e l'inadeguato svuota-
mento della vescica che si verifica allorché lo sfin-
tere non si rilassa quando il detrusore si contrae; cio
fa si che il flusso urinario sia scarso ed interrotto e lo
svuotamento vescicale incompleto. Si genera in tal
modo un volume residuo di urina, che puo stimola-
re ulteriori contrazioni vescicali e generare la sensa-
zione di non aver svuotato completamente la vesci-
ca ed il continuo bisogno di urinare. La presenza di
tale residuo pud essere fonte di altre complicazioni
quali le infezioni. ©

| disturbi vescicali associati alla SM possono verifi-
carsi al sorgere della malattia o in qualsiasi momen-
to durante il suo decorso. | disturbi maggiormente
lamentati sono: urgenza (80%), frequenza (80%), ni-
cturia (80%), incontinenza (50%), esitazione (20%).
| problemi vescicali possono far peggiorare altri
aspetti della vita. Lincontinenza pud causare imba-
razzo ed ansia che possono portare all'isolamento
sociale, a scarsa autostima, all'abbandono del lavo-
ro, a compromissione della vita sessuale. 1

La diagnosi parte dalla raccolta delle informazioni
sul tipo di problema esistente e sull'eventuale uti-
lizzo di tecniche di autogestione; per una completa
discussione si puo richiedere al paziente la compi-
lazione di un “foglio minzione” ove registrare la fre-
quenza, la quantita e le circostanze della minzione
(urgenza, incontinenza, liquidi consumati etc.) per
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un periodo compreso tra 24 e 48 ore. Importante e
determinare la presenza di residuo post-minzionale,
che puo essere valutato attraverso cateterizzazione.
Altri esami diagnostici utilizzati sono: ecografia di
vescica e reni per escludere anomalie strutturali;
urogramma intravenoso, che traccia il percorso dei
passaggi urinari e valuta il funzionamento renale;
studi urodinamici, che valutano il funzionamento
vescicale. Di regola vanno inoltre effettuate le anali-
si delle urine e I'urinocultura.

La terapia si basa su molteplici aspetti sia di ordine
comportamentale che farmacologico.“®
L'addestramento vescicale & una tecnica com-
portamentale consistente nel seguire un orario
programmato per urinare, per esempio ogni 2 ore.
Negli intervalli tra i tempi previsti il paziente deve
resistere allo stimolo di urinare.

La cateterizzazione intermittente previene le in-
fezioni mediante riduzione del residuo urinario
e favorisce la continenza. l'autocateterizzazione
intermittente incoraggia l'autonomia ed aiuta a
mantenere l'autostima in quanto, permettendo il
completo svuotamento della vescica ad interval-
li definiti, riduce il timore di perdite accidentali di
urina.

La regolazione dell’assunzione di liquidi e spesso
la prima tecnica di autogestione usata. Una stra-
tegia e l'assunzione di liquidi in tre o 4 assunzioni
al giorno, evitando di sorseggiare piccole quantita
durante la giornata per non incidere sulla frequenza
urinaria. Da evitare alcool e caffeina, irritanti sulla ve-
scica. Buoni gli integratori a base di mirtillo palustre
in quanto tale composto rende le urine piu acide e
previene le infezioni. Da limitare e invece I'assunzio-
ne di succhi d'agrumi, poiché rendono I'urina piu
alcaling, il che favorisce la crescita batterica.

Il catetere sovrapubico puo essere appropriato per
persone con uretra troppo ristretta per un catetere
regolare o con un qualche altro problema che crea
un ostacolo a livello dell'uretra. A causa delle com-
plicazioni connesse ad esso, in particolare le infezio-
ni, si puo utilizzare uno stoma cateterizzabile: con
questa procedura viene praticato chirurgicamente
un forellino nell'addome che viene poi collegato
alla vescica con un tubicino costruito con il tessuto
dello stesso paziente. 'urina viene cosi fatta deflu-



ire facendo passare in modo intermittente cateteri
urinari attraverso lo stoma.

Altra opzione chirurgica & I'aumento delle dimen-
sioni della vescica, ingrandendola qualora sia molto
piccola. Cio prevede I'aggiunta di un pezzo di tessu-
to del paziente stesso (frequentemente lintestino)
alla vescica.

Quando vi sia un eccesso tissutale nel punto d'in-
contro tra vescica ed uretra o quando l'uscita della
vescica sia ostruita, puod divenite necessaria una pro-
cedura di diversione urinaria (rara e piu frequente
negli uomini che nelle donne).

La terapia con un farmaco anticolinergico e piutto-
sto comune, ma potendo esso diminuire l'efficienza
dello svuotamento della vescica e potendo causare
un aumento dell’'urina residua, & importante control-
lare il residuo prima diiniziare il trattamento. | farma-
i che possono essere utilizzati sono: 'OXIBUTININA,
che diminuisce gli spasmi detrusoriali e la frequenza
ad urinare; la TOLTERODINA, usata per gli spasmi ve-
scicali che causano frequente o urgente minzione o
urgenza-incontinenza; TROSIUM CHLORIDE e PRO-
PIVERINE alternative all'oxibutinina, non disponibili
in Italia; IMIPRAMINA, spesso usata in associazione
all'oxibutinina; DESMOPESSINA, che agisce riducen-
do la quantita di urina prodotta dai reni (pud causare
aumento della pressione sanguigna e non deve es-
sere usato nei pazienti cardiopatici o ipertesi).
Recentemente & stata introdotto l'utilizzo della tossi-
na botulinica con buoni risultati.©

Tecniche riabilitative del pavimento pelvico. Raf-
forzare i muscoli del pavimento pelvico pud aiutare
a migliorare i sintomi comuni nella SM. Gli esercizi
riabilitativi possono essere utili anche per persone
con SM che abbiano problemi intestinali o sessuali
dovuti a muscoli indeboliti o spastici. Inizialmente
alla persona viene insegnato ad identificare i musco-
li del pavimento pelvico ed a rilassarli, per facilitare
il flusso delle urine. Successivamente il paziente pud
iniziare gli esercizi di rafforzamento. Per aumentare
la forza viene eseguita una vigorosa contrazione per
un secondo, seguita da un tempo di rilassamento
di due o tre sec, che va poi ripetuto. E fondamen-
tale raggiungere il totale rilassamento dei muscoli
tra una contrazione e l'altra e che il tempo di rilas-
samento sia almeno il doppio di quello della contra-
zione per garantire il pieno recupero dei muscoli del
pavimento pelvico.

Biofeedback: questa tecnica utilizza un dispositivo
elettronico per dare l'informazione visiva alla perso-
na su come stanno lavorando i muscoli. Essa aiuta
ad assicurare ai pazienti l'ottenimento del massimo
beneficio dai loro esercizi.

Elettrostimolazione: applica una corrente elettrica
per rafforzare i muscoli intorno alla vescica che vie-
ne trasmessa attraverso una piccola sonda anale (o

Al

vaginale) in stretto contatto con i muscoli del pavi-
mento pelvico. Non & doloroso e pud anche essere
autocomandata usando uno stimolatore portatile a
casa. Questo trattamento puo essere utilizzato per
un tempo complessivo che va dai 20 minuti ad un
ora al giorno, per un periodo massimo di 20 giorni.

Bibliografia
1. de Seze M, Ruffion A, Denys P, et al. The neurogenic bladder in

multiple sclerosis: review of the literature and proposal of mana-
gement guidelines. Mult Scler. 2007;13:915-28.

2. Nortvedt MW, Riise T, Frugard J et al. Prevalence of bladder,
bowel and sexual problems among multiple sclerosis patients
two to five years after diagnosis. Mult Scler. 2007;13:106-12.

3. Bart S, De Seze M, Chartier-Kastler E. Lower urinary tract dysfun-
ction and multiple sclerosis. Prog Urol. 2007;17:358-64

4. Chancellor MB, Anderson RU, Boone TB. Pharmacotherapy for
neurogenic detrusor overactivity.
Am J Phys Med Rehabil. 2006,85:536-45.

5. Marrie RA, Cutter G, Tyry T, Vollmer T, Campagnolo D. Disparities
in the management of multiple sclerosis-related bladder symp-
toms.

Neurology. 2007 Jun 5,68(23):1971-8.

6. Kalsi V, Gonzales G, Popat R, Apostolidis A, Elneil S, Dasgupta
P, Fowler CJ. Botulinum injections for the treatment of bladder
symptoms of multiple sclerosis.

Ann Neurol. 2007 Sep 21, [Epub ahead of print]




www.valutareinsanita.it



