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GCA

APer figrave cerebrolesi ol
Intende un danno cerebrale, di origine
traumatica o di altra natura, tale da determinare
una condizione di coma, piu 0 meno protratto, e
menomazioni senso-motorie, cognitive o
comportamentali, che comportano disabilita
grave.

Consensus conference, VR 2005



cCoscienza
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I Livello di coscienza (stato di vigilanza o allerta,
definito dall apertura deg

I Contenuto della coscienza (consapevolezza di
s® e del |l 6ambi ent e)

The Lancet Neurology

Sep 2004



cCosclenza: cennl neuro-anatomo-funzionali

ACome noto dai primi anni
(grazie agli studi di Moruzzi e Magoun) Il sistema
reticolare attivatore ascendente (SRAA), che ha
sede nella parte dorsale e craniale del tronco
cerebrale, proietta al nuclel intra-laminari del
talamo, da cui origina la proiezione talamo-

corticale diffusa.

A Il SRAA attiva diffusamente la corteccia
cerebrale, creando quello stato di veglia, di
all ert a, premessa basil :

contenuti di coscienza.
The Lancet Neurology

Sep 2004



cCosclenza: cennl neuro-anatomo-funzionali

A 1l SRAA non solo risveglia la corteccia cerebrale,
ma attraverso il talamo e fondamentale nel
generare | contenuti della coscienza, ponendosi
In contatto con le regioni della corteccia
cerebrale in cul si originano le sensazioni

soggettive.

A A loro volta i contenuti della coscienza
dipendono fortemente dalla corteccia cerebrale
e dalle sue connessioni sottocorticall.

The Lancet Neurology
Sep 2004



Diagnosi differenziale

Coma, Minirmally
Marmmal slesp, Vegetative CONSCioUs Locked-in
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Coma

A Assenza della coscienza (livello e contenuti), per piti di un
ora.

A 1l soggetto non apre gli occhi, non esegue semplici ordini,
non pronuncia parole di senso compiuto, neanche se
Intensamente stimolato.



Stato Vegetativo

A E duna condizione di possibile evoluzione del coma caratterizzata
dalla ripresa della veglia, senza contenuto di coscienza e
consapevolezza di sé e dell'ambiente circostante.

A Lo stato vegetativo viene definito persistente (stato vegetativo
persistente, SVP) se protratto nel tempo e permanente quando Si
presume che sia irreversibile. Esistono oggi tuttavia ancora molte
controversie sia da un punto di vista medico che legale sul fatto che
guesta condizione sia irreversible o meno.

A Questa condizione viene anche definita con altri termini, che stanno
cadendo In disuso, quali stato di non consapevolezza post
traumatica, sindrome apallica oppure coma vigile.



Stato Vegetativo

All of the following features must be present except preserved cranial

nerve reflexes
0 Unawareness of self and environment

0 Incapable of interaction with others

O No sustained, reproducible, or purposeful voluntary behavioural
response to visual, auditory, tactile, or noxious stimuli

0 No language comprehension or expression
0 Present sleep-wake cycles

0 Preserved autonomic and hypothalamic function to survive for long
Intervals with medical or nursing care

0 Bowel and bladder incontinence
0 Preserved cranial nerve refl exes



Stato di Minima Cosclienza

Questi pazienti emergono dal coma o da uno SV e presentano
comportamenti caratterizzati da risposte o manifestazioni cognitive che,
seppure inconsistenti, sono riproducibili e di una tale durata da

differenziarli da comportamenti riflessi.



Stato di Minima Cosclienza

Criteri diagnostici
- Global impaired responsiveness

- Limited but discernible evidence of awareness of self and the environment
as indicated by the presence of one or more of the following behaviours:

Following simple commands
Gestural or verbal responses to yes/no questions
Intelligible verbalisation

o Do Do Io

Purposeful behaviour: movements or affective behaviours that occur in
contingent relation to relevant environmental stimuli and are not simply
reflexive movements



Sindrome Locked-In

In questa condizione il paziente € paralizzato ai quattro arti
(tetraplegia), senza compromissione della coscienza e delle attivita
mentali. Si presenta in vari stadi. Il piu grave permette al paziente la
sola comunicazione con lo sguardo tramite i movimenti oculari sul

piano verticaleel 6 ammi ccament o

Criteri diagnostici

- Coscienza presente

- Ritmo sonno-veglia

- Quadriplegia

- Funzione uditiva conservata
- Funzione visiva conservata
- Comunicazione: anartria

- Stato emotivo conservato



Tabella | Confronto tra SV, SMC e disordini correlatiu

(* BAER= risposte evocate wuditive del tr o-cocetat)d el
Patologia Stato di Consapevolezza Tronco Riflessi EEG ERP PET/{MRI Commento
Vigilanz (contenuti) encefalo/funzio | motori
a ne respiratoria
Stato presente | assente intatto Riflessa, non | Delta, theta o BAER* metabolismo Prognosi
vegetativo finalizzati silenzio preservati, | corticale a variabile
elettrico ERP* riposo
cerebrale. A corticali < 50%;
volte alfa. variabili possibilia
stimolare aree
primarie.
Stato presente intatta, ma intatto variabile, con | Rallentamento BAER 50%; Prognosi
di minima scarsamente movimenti non specifico | preservati, possibilia variabile
coscienza responsivo finalizzati ERP spessg stimolare aree
preservati secondarie.
Coma assente assente depressa, riflessa o delta BAER a riposo Prognosi
variabile postura polimorfico, variabile, < 50% variabile
burst ERP spesso
suppression assenti
Sindrome di presente intatta, ma respirazione quadriplegia, solitamente BAER normale o assenza di
locked-in comunicazione intatta, spesso paralisi nella norma variabile, guasi normale disturbi
difficile segni tronco pseudobulbare ERP (90-100%) della
encefalo normali coscienza
Mutismo presente parziale intatto scarsia di rallentamento - a riposo prognosi
acinetico movimenti non specifico 40-80% variabile
diffuso (dipende
dalla causa)
Morte assente assente assente assente silenzio assente Assente morte
cerebrale elettrico 0% legalmente
cerebrale riconosciut
a

The Lancet, 2006




CONGENITAL AND ACQUIRED BRAIN INJURY

Congenital and Acquired Brain Injury. 3. Spectrum of the
Acquired Brain Injury Population

Christina Kwasnica, MD, Allen W. Brown, MD, Elie P. Elovic, MD, Sunil Kothari, MD,
Steven R. Flanagan, MD

Because no pathognomonic imaging or
electrophysiologic findings apply, the
diagnosis must be made clinically.

Arch Phys Med Rehabil Vol 89, Suppl 1. March 2008



Eziologia

1. Lesioni acute;
A Traumatlche

Incidenti stradali:

ferita in seguito a colpo doarma da
diretto;

danno non accidentale nei bambini;
danno perinatale.

A Non traumatiche:

encefalopatia ipossico-ischemica (in seguito ad arresto cardiorespiratorio,
asfissia perinatale, malattia polmonare, episodio ipotensivo prolungato,
mancato annegamento, soffocamento o strangolamento);

incidente cerebrovascolare (in seguito ad emorragia cerebrale o
subaracnoidea, infarto cerebrale);

tumori del SNC (sistema nervoso centrale);

infezioni del SNC (in seguito a meningite batterica, meningoencefalite virale,
ascesso cerebrale);

Intossicazione o presenza di tossine nel SNC.



Eziologia

2. Disturbi metabolici e degenerativi:

A negli adulti, stadi terminali di: morbo di Alzheimer, demenza multi-
infartuale, malattia di Pick, malattia di Creutzfeldt-Jakob, morbo di
Parkinson e corea di Huntington.

A nei bambini, in seguito a: malattia da deposito di ganglioside,
adrenoleucodlstrofla aciduria organica, encefalopatia mitocondriale,
malattie degeneratlve della materia grigia.

3. Malformazioni dello sviluppo:

A anencefalia, idroanencefalia, lissencefalia, oloprosencefalia, encefalocele,
schizencefalia, idrocefalo congenito, grave microcefalia.



Perché si instaura il coma?

A Lesioni del tronco
A Lesioni diffuse corticali




| esione secondaria del tronco:
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| esione secondaria
del tronco:
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Lesioni diffuse cerebrali:

danno




Danno assonale diffuso




Danno assonale diffuso:
distribuzione delle lesioni




Danno assonale diffuso:
degenerazione/rigenerazione
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Danno assonale diffuso grave

White matter

Gray matter




Grave lesione ipossica diffusa




Epidemiologia

Difficili da reperire nella letteratura medica internazionale studi
epidemiologici accurati e coerenti, ampiamente condivisi e accettati.
| motivi di questa lacuna, devono essere ricercati principalmente

nella assenza di criteri diagnostici standardizzati e condivisi.

The Lancet, 2006



Epidemiologia

A Nei lavori della MSTF del 1994, la prevalenza di soggetti in SV negli
Stati Uni ti doAmer i c a-14100.000mbitanti.z z a
Questa stima si e successivamente rivelata assai elevata rispetto
alla realta clinica a causa di una serie di errori metodologici.

A Uno studio svolto a Vienna nel 2001 sulla prevalenza, basato
sull accertament o del caso I ndivi
di SV di 1.9:100.000 abitanti, dato certamente maggiormente
attendibile.

A I risultati di uno studio campione, realizzato tra il 2002-2003 in case
di cura olandesi, ha indicato addirittura una prevalenza di SV di
0.2:100.000 di abitanti, nettamente inferiore rispetto alle stime
precedenti.

The Lancet, 2006



Epidemiologia

A La prevalenza di MCS non é stata rilevata in modo altrettanto
dettagliato, ance se una revisione della Cochrane asserisce che la
prevalenza di MCS e almeno dieci volte maggiore rispetto a quella

dello stato vegetativo.

A Spesso i dati di prevalenza sono alterati da errori diagnostici; nella
pratica clinica si stima che una scorretta diagnosi di MCS come SV

persistente possa raggiungere il 40% dei casi.

The Lancet, 2006
Neurology, 2010






