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…Un caso clinico



M.O. 42 aa, maschio
• Parestesie arti inferiori da circa una settimana; comparsa 

successiva di ipostenia arti inferiori e superiori
• Da quattro giorni dispnea ed intolleranza al decubito 

supino; disfagia per i liquidi
• APR negativa; sd. Diarroica con febbre 10 gg prima. 

Risoluzione spontanea
• Kelly 1; ansioso; PA 100/60; FC 55/min; FR 34/min; ROT 

aboliti; MV presente su tutto l’ambito; RX-torace: ndp
• pH 7.38; PaCO2: 41; PaO2: 90



Perché ci interessa questo paziente?
Non ha un Edema polmonare, una BPCO r; una polmonite
• condizione meno rara di quanto si creda
• Diagnosi prevalentemente clinica
• Evolutività 
• A rischio di trattamento inadeguato
• Necessita di precoce inquadramento
• Timing e tipologia del trattamento

Ipoventilazione alveolare
PaCO2 = k 

V’CO2

V’a
PAO2 = PIO2- PACO2

R

ERS Monograph; Pulmonary 
Emergencies, 2016



Malattie Neuromuscolari (NMD)

Acute: (polio)
WNV encephalitis
GBS
MG
Botulism
Tethanus

Chronic: MND
SMA
MG
M. dystrophies



Malattie rare?
• Incidenza 0.05-9/100k/anno (Deenen et al. J Neuromuscul Dis 2015)

• Prevalenza 1-10/100.000 (Deenen et al. J Neuromuscul Dis 2015)

• 0.5% dei ricoveri in ICU (nuova diagnosi o riacutizzazione)
(Damian et al. Intensive Care Med 2013)

• GBS: 1.7/100k/anno (2.7/100k/anno > 80aa)(Sejvar et al. Neuroepidemiology 
2011; Willison et al Lancet 2016)

• 6000 ricoveri/anno negli USA (Frenzen, Neuroepidemiology 2022)    

• MG: incidenza 0.25-2/milione/anno; Prevalenza 
40-180/milione (Carr et al. BMC Neurol 2010; Statland et al. Neurol Clin Prat 2013)

• ALS: incidenza 2/100k/anno 



AOPG: visite ambulatoriali 
pneumologicheAnno N° M Diagnosi NIV in corso 

o consigliata
2015 64 27 SLA 80%; SM 10%; DM 5%; Alt 

5%
15

2016 47 25 SLA 84%; SM 10%; DM 2%; Alt 
4%

20

2017 62 33 SLA 82%; SM 5%; DM 8%; Alt 
5%

22

2018 76 34 SLA 80%; SM 10%; DM 5%; Alt 
5%

21

2019 78 38 SLA 82%; SM 8%; DM 4%; Alt 
6%

10

2020 20 8 SLA 90%; Alt 10% 15

2021 18 7 SLA 95%; DM 5% 10

2022 5 2 SLA 98%; SM 2% 16

2023 12 6 SLA 82%; SM 10%; DM 7%; Alt 
3%

15

2024* 24 12 SLA 60%; DM 15%; SM 5%; Alt 
20%

20



Ricoveri da PS AOPG

SC 2023 Diagnosi 2024 Diagnosi

Cl. 
Neurologic
a

4 2 MG
1 GBS
1 ALS

7 5 MG
1 GBS
1 ALS

UTIR 6 3 ALS 3 2 ALS

Totale 10 10





Si fa presto a 
dire NMD…

Necessità di un approccio sindromico:
• Anamnesi
• Esame Obiettivo
• (pochi) Esami
• Sospetto Clinico



Anamnesi
• Primo riscontro vs. Riacutizzazione di patologia nota
• Informazioni da pz. o care-givers circa esordio e decorso
• Attenzione a: debolezza e fatigabilità; diplopia; disfonia; 

disfagia; ptosi palpebrale
• Recenti episodi «infettivi»: diarrea, influenza, bronchite
• Modificazioni della terapia abituale (Antibiotici; 

antipsicotici; β-bloccanti; Ca-antagonisti)
• Qualità del sonno notturno (risvegli/apnee/sonnolenza-

cefalea diurna)



Non tutte le dispnee sono uguali





Katherine E, 72 aa  

• Condotta in elisoccorso per ipostenia arti inferiori con andamento 
progressivo ed estensione agli aa sup e al tronco. Storia di GBS (2 
episodi?!) a seguito di virosi. Virosi respiratoria 5 gg prima

• PA 170/100; FC 98; FR 24
• pH 7.41; Pa O2: 64.8; Pa CO2 33.1
• EMG: poliradicoloneuropatia demielinizzante acuta. 





Esami aggiuntivi



• I dati a supporto della NIV vs IV in questi pazienti si limitano a pochi 
studi osservazionali

• Se si inizia NIV attenzione al coinvolgimento bulbare, tosse inefficace, 
problemi della deglutizione

• Se la NIV è appropriata utilizzare PSV + PEEP e maschera oronasale
• La NIV ha maggiore probabilità di successo se utilizzata precocemente 

e comunque prima dello sviluppo di ipercapnia ed esaurimento 
muscolare

• La tachipnea in assenza di ipocapnia è segno di ipoventilazione; 
l’acidosi e l’ipercapnia sono segni tardivi di esaurimento muscolare e 
sottendono un’insufficienza respiratoria di grado severo

• In assenza di miglioramento rapido o in presenza di inadeguata 
clearence delle vvaa il paziente va trattato invasivamente



IOT: fattori da considerare



Ecografia diaframmatica

• Ma J, Zhang H, Pang X, Zhang J, Zhao R, Wang J, Chang X, Guo J, Zhang W. Diaphragmatic ultrasonography as a predictor of 
respiratory muscle fatigue in myasthenia gravis. Muscle Nerve. 2024;69(2):199-205

• Spiliopoulos KC, Lykouras D, Veltsista D, Skaramagkas V, Karkoulias K, Tzouvelekis A, Chroni E. The utility of diaphragm ultrasound 
thickening indices for assessing respiratory decompensation in amyotrophic lateral sclerosis. Muscle Nerve. 2023;68(6)





Coinvolgimento dei 
mm bulbari:
Eccesso di secrezioni, 
ma migliore 
adattamento alla 
metodica

Ansia, agitazione: 
spesso presenti; in 
molti casi 
migliorano con il 
miglioramento dello 
scambio dei gas

Eziologia:
• Crisi miastenica: ok
• MND/Distrofie: 

accettabile per evitare 
tracheostomia

• GBS: no



Crisi Miastenica
• Faticabilità muscolare
• Reversibile con il riposo
• NIV efficace se precoce

ALS
• NIV prolunga 

sopravvivenza 
e ritarda 
tracheostomia

GBS
• La debolezza muscolare 

progredisce 
rapidamente ed 
inesorabilmente fino ad 
un nadir che dura 
settimane

• IOT in emergenza 
rischiosa per 
disautonomia



NIV: come?
• PSV + PEEP
• Trigger -1-3l/m
• Rise time lento
• Ciclaggio: tardivo
• FiO2Sensibiltà ad O2  
• Frequenti 

broncoaspirazioni
• Tosse assistita
• SUA MAESTA’ 

L’INTERFACCIA!



Terapia medica



Conclusioni
• L’IRA neuromuscolare primaria è una condizione 

che il MEU può incontrare nella sua attività 
quotidiana

• E’ conseguenza di un insieme di patologie 
eterogeneo che vanno inquadrate con approccio 
«sindromico» finalizzato ad identificare la lesione 
primitiva dell’unità motoria

• La diagnosi è solitamente clinica (con l’ausilio di 
pochi esami)

• L’inquadramento precoce consente di iniziare la 
terapia medica ed il supporto respiratorio più 
corretti



Grazie!
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