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Le paraplegie spastiche familiari -PSF (Hereditary SpasticParaplegias-HSP)
comprendono un gruppo eterogeneo di malattie neurodegenerative
caratterizzate da progressiva spasticita e ipereflessia agli arti inferiori.

Le forme pure sono caratterizzate da spasticita e debolezza lentamente
progressiva a carico degli arti inferiori. ..



Inizialmente la patologia puo presentarsi con una lieve difficolta nella
deambulazione e rigidita. Generalmente questi sintomi progrediscono
lentamente e possono portare alla necessita di utilizzare un bastone, un
deambulatore o la carrozzina.
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Non esistono trattamenti specifici per prevenire, rallentare o far regredire la
PSF. In alcuni casi sono di aiuto trattamenti sintomatici per la spasticita.
Una terapia fisica regolare ¢ importante per la forza muscolare e per

preservare I’ampiezza del movimento.
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Gli esercizi e la fisioterapia sono considerati importanti elementi per il
mantenimento dell’attivita motoria, anche se in base ai casi esaminati non €
ancora sicuro che la fisioterapia possa mantenere la sua efficacia nel tempo e
rallenti in maniera effettiva il declino funzionale.
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Sebbene non ci sia modo di fermare, rallentare o far regredire la progressione dei disturbi,
esistono terapie per migliorare la funzione e il comfort e promuovere il benessere generale
fisico ed emozionale.

La PSF puo presentarsi con modalita differenti e di conseguenza saranno differenti i
programmi di trattamento.
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Presa in carico fisioterapica

La Fisioterapia mira al recupero o al mantenimento delle abilita motorie.

Obiettivi generali Obiettivi specifici
ridurre il tono muscolare, prevenire complicanze
mantenere o aumentare i ROM come la capsulite adesiva
aumentare la forza contratture o piaghe.

migliorare la coordinazione
migliorare il comfort




Parte Soggettiva
(intervista o raccolta dell’anamnesi)

Valutazione

Parte Obiettiva
(esame clinico).

escursione articolare

forza e resistenza muscolare
postura

dolore

funzione cardiopolmonare
esecuzione delle ADL



Lo scopo principale dell’esame clinico ¢ quello di raccogliere informazioni
sui disturbi motori e sul livello di disabilita funzionale.

E raccomandato I’impiego di misure di outcome standardizzate per
promuovere la pratica basata su prove di efficacia e la buona pratica clinica

Freeman JA. Assessment, outcome measurement and goal setting in
Physiotherapy practice. 2002 In: Edwards S. (Ed.), Neurological Physiotherapy,
second ed. Churchill Livingstone, London, pp. 21-34



DEVELOPMENTAL MEDICINE & CHILD NEUROLOGY REVIEW

Psychometric properties of functional mobility tools in hereditary
spastic paraplegia and other childhood neurological conditions
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PUBLICATION DATA AIM To evaluate studies on the psychometric properties of measurement tools used to quantify
Accepted for publication 27th January 2012, functional mobility in children with hereditary spastic paraplegia {H5P) and other childhood neuro-
Published online 24th April 2012, logical conditions.
METHOD Two independent reviewers identified measures previously used by clinicians to quan-

ABEREVIATIONS tify functional mobility. Because our primary interest was HSP, the first search identified measure-
COSMIN - Consensus-hased Standards for ment tools in studies that included those with HSP. To enhance the generalizability, the second

the Selection of Health Measure-  search examined the reliability, validity, and responsiveness of tools in children with a range of

ment Instruments neurological conditions such as cerebral palsy, spinal muscular atro phy, Daown syndrome, and

F g:leg.& F”"Fmﬂal AR traumatic brain injury. The Consensus-based Standards for the Selection of Health Measurement
EMS Fu:mi::;j:-llal':;hilhv Seale Instruments was used to rate the methodological quality of identified articles.

SMPAM Gross Mator Funetion aaum RESULTS The Gillette FunctianmI Assessment Gues‘ticnna.ire (FACQ), the Functional Mobility Scale
HEp Hereditary spastic paraplegia {FM S}, the Gross Motor Function Measure {GMFM), the Rivermead Motor Assessment, and the

Walking Index for Spinal Cord Injury || were identified for quantifying functional mobility. The
FMS and GMFM were reliable, valid, and responsive to changes across a range of childhood neu-
rological conditions. The FAQ was reliable and valid for measuring functional mobility in similar
populations.

INTERPRETATION The FAQ, FMS, and GMFM are valid, reliable, and responsive measures in chil-
dren with a range of neurological conditions.




Elementi del programma di fisioterapia

Esercizi di stretching

Rinforzo muscolare

Esercizi aerobici

Training deambulatorio

Addestramento all’uso di ortesi e ausili

Attivita per I’equilibrio e la coordinazione
Training per 1 passaggi posturali € i trasferimenti
Training per ridurre al minimo 1 possibili danni da caduta

Massaggio
Ultrasuono
Stimolazioni elettriche




Allenamento compito specifico

La pratica ripetuta di compiti simili a quelli comunemente svolti durante la
vita quotidiana ¢ una componente del corrente approccio alla riabilitazione
neurologica.

Revisioni sistematiche evidenziano che i pazienti riescono a trarre
particolare beneficio da programmi in cui si allenano direttamente le attivita
funzionali.

Per allenare le attivita in modo specifico € possibile chiedere al paziente di
esercitarsi a passare dalla posizione seduta a quella in piedi, di camminare,
di afferrare qualcosa, spesso aggiungendo altre componenti, tra cui esercizi
di rafforzamento e allenamento sul tapis roulant.

Van Peppen RP, Kwakkel G, Wood-Dauphinee S, et al. The impact of physical Therapy of
functional outcomes after stroke: Whats the evidence? Clin Rehabil 2004; 18 (8), 833-862



Cosa fare a domicilio?

Le sessioni di fisioterapia durano solitamente pochi mesi ¢ importante stabilire un
programma di esercizi che il paziente puo effettuare a domicilio ¢ effettuare dei
follow-up periodici.

Un programma di esercizi bilanciato comprende tre tipi di esercizi:
Esercizi di stretching

Esercizi di rinforzo muscolare

Esercizi aerobici

Suggerimenti per motivare il paziente ad effettuare il programma di
esercizi previsto a domicilio:
Rendi I’esercizio parte di una routine quotidiana

Compila un diario degli esercizi 3
PERC : B A N TASPASTIC
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Stretching

Allungamento lento e prolungato del muscolo.
Migliora la flessibilita e I’abilita di muovere le parti del corpo con un ROM completo.
Aiuta a ridurre la spasticita e 1 crampi muscolari

Riduce I’'insorgenza di problemi come tendiniti € borsiti.

Deve essere effettuato regolarmente una o due volte al giorno, allungando i1l muscolo per 10
secondi.

Ogni allungamento deve essere effettuato lentamente.

Dovrebbe essere fatto anche prima e dopo gli altri esercizi per prevenire affaticamento e
dolore muscolare e per evitare lesioni.



Esercizi di rinforzo

Contrazioni muscolari ripetute.

Migliorano la qualita del muscolo
Migliorando la mobilita

La forza nei muscoli degli arti inferiori ¢ necessaria per la deambulazione, negli arti
superiori per compiere le attivita della vita quotidiana nell’addome e nella schiena per
mantenere la postura corretta, ridurre il dolore secondario ad una deambulazione alterata e
per I’uso degli ausili per la mobilita.

Importante: sapere quali muscoli devono essere rinforzati come eseguire gli esercizi senza
stressare le articolazioni.



Esercizio Aerobico

Esercizio costante che utilizza grandi gruppi muscolari

Riallena allo sforzo il sistema cardiopolmonare ottimizzando il consumo di ossigeno
Riduce la fatica

E raccomandato un lavoro graduale
Almeno tre sessioni settimanali ciascuna della durata da 15 a 60 minuti, comprende 5 minuti

di riscaldamento 5-10 minuti di defaticamento

Cammino, cyclette, esercizi in acqua, esercizi nella sedia
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Cammino: Il cammino anche breve e lento puo produrre benefici.

Cyclette: la cyclette permette di migliorare il fitness senza stressare le
articolazioni di anca, ginocchio e piede e puo essere effettuata anche da chi
non ha un buon equilibrio. La resistenza va aumentata solo dopo la fase di
riscaldamento.

Esercizi nella sedia: se la mobilita e 1’equilibrio sono compiti difficili,
effettuare esercizi da seduti. Possono fornire un ottimo allenamento e
incorporano facilmente esercizi di rinforzo e stretchng



Esercizi in acqua: gli esercizi in acqua e il nuoto forniscono
condizioni di esercizio ottimali.

L’acqua elimina I’effetto della gravita, permettendo agli arti
indeboliti di compiere movimenti pit ampi.

Sostiene il corpo riducendo gli stress sulle articolazioni di
colonna, anca, ginocchio e piede.

Gli esercizi in acqua aiutano ad aumentare la potenza e la
resistenza muscolare e facilitano la mobilizzazione articolare.

Rilassano la muscolatura e migliorano la coordinazione.

La temperatura dell’acqua tra 1 30 e 1 35 °C ¢ meglio tollerata.

Gli esercizi possono essere eseguiti in piedi con 1’acqua
all’altezza delle spalle o seduti in acqua bassa. In acqua alta
possono essere utilizzati tubi, tavolette o ciambelle galleggianti.
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The effect of hydrotherapy treatment on gait characteristics of
hereditary spastic paraparesis patients

Yanxin Zhang *, Richard Roxburgh ® € Liang Huang ® John Parsons ® = T. Claire Davies ' & &
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Highlights
Participants identified genetically as having hereditary

Baseline kinematics and kinetics collected.

 walking speed, but maintained compensatory strategies.



Abstract

Background

Hereditary spasfic paraparesis (H5P) is a group of neurological disorders characterised by
slowly progressive increasing muscle tone, predominantly in the lower limbs, with relatively
preserved power. This leads to progressive difficulties in motor control and walking.

Objective
The purpose of this study was to evaluate the effectiveness of hydrotherapy treatment when

used as a means to increase locomotor function in individuals with late onset HSP. This paper
discusses the analysis of the effect on gait characteristics.

Methods

MNine people with HSP were asked to participate in pre- and post-hydrotherapy gait analyses.
Ground reaction force and motion frajectories were recorded and used to calculate
spatiotempaoral gait parameters, joint angles and moments.

Results

The normalised joint kinematics and kinetics profile revealed that the biomechanics of people
with HSP were similar to that of controls for most of the joints, but with lower range of motion.
Walking speed increased significantly (11%) after the course of hydrotherapy. Though part of
this was achieved through increased ROM there was also a further increase in hip internal
rotation and in peak hip extension moment.

Conclusions

Although participants had increased walking speed and step length, it appears that
hydrotherapy increases the ability to perform compensatary strategies rather than resulting in
a more typical kinematic and kinetic approach.



FES Stimolazione elettrica funzionale

Un intervento molto promettente per il ripristino delle funzioni nei pazienti
neurologici ¢ rappresentato dalla stimolazione elettrica funzionale (FES),
cio¢ I’utilizzo della stimolazione elettrica neuromuscolare per attivare 1
muscoli paretici secondo una sequenza ed un grado di forza specifici in
modo da permettere I’esecuzione diretta dei compiti funzionali

Sheffler LR, Chae J, Neuromuscolar electrical stimulation in
neurorehabilitation. Muscle Nerve 2007, 35 (5), 562-590.




La condizione piu affermata per 1’applicazione della FES ¢ il piede cadente.
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La FES stimola il nervo peroneo comune per mezzo di stimolatori di
superficie o di elettrodi impiantabili, questo attiva i muscoli peronei ed il
tibiale anteriore determinando la dorsiflessione del piede, sollevando la
punta e permettendo di raggiungere un migliore posizionamento del piede
rispetto al terreno.

Un sensore di pressione posto sotto il piede, segnala il momento in cui deve
avvenire la stimolazione.



La FES incrementa i1l momento angolare dei muscoli dorsiflessori del piede,
migliora la clearance del piede e la sua dorsiflessione nella fase di swing, e
incrementa significativamente la velocita del cammino.

Marsden J. et al, The effects of functional electrical stimulation on walking
in hereditary and spontaneous spastic paraparesis. Neuromodulation. 2013

Gli outcome principali raggiungibili grazie alla FES riguardano il
miglioramento del passo, la riduzione dello sforzo durante il cammino e del
dolore/fastidio ad esso associato, la riduzione del numero di cadute ed altri
risultati connessi alla qualita della vita.



La FES ¢ efficace quanto le ortesi AFO nella fase iniziale, prima che si
sviluppi un accorciamento del tricipite surale dopo la FES € meno utile
poiche non puo fornire un supporto o un compenso durante la fase di
appoggio.

J Neurol (2015) 262:1601-1612 Ty
DOI 10.1007/500415-014-7598-y @ CrossMark

REVIEW

Diagnosis, investigation and management of hereditary spastic
paraplegias in the era of next-generation sequencing

Anke Hensiek - Stephen Kirker + Evan Reid
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Eur J Orthop Surg Traumatol. 2013 Aug;23(6):631-8. doi: 10.1007/500580-012-1048-1. Epub 2012 Jul 22,

Functional walking ability of paraplegic patients: comparison of functional electrical stimulation
versus mechanical orthoses.

Karimi MT'.

# Author information

Abstract

BACKGROUND: Spinal cord injury (SCI) can cause partial or complete paralysis of the lower extremities, impairing the ability of
individuals to stand and walk_ Various types of mechanical orthoses. functional electrical stimulation (FES) systems and hybrid
orthoses that incorporate FES have been designed to restore the ability of individuals with SCI to stand and walk. Standing and
ambulation performance of SCI subjects using these different systems have been previously evaluated using energy consumption
analysis, stability analysis and by quantitative gait analysis. Though FES-based systems are technologically more complex than
passive mechanical systems. it is not apparent whether user performance is substantially improved with FES and hybrid orthoses
compared to purely mechanical orthoses.

METHOD: An electronic search was performed via the Pubmed, Embase and ISI Web of Knowledge data base from 1960 to 2010 The
abstracts, titles and full details of each individual study were assessed by the authors. The findings that were indicative of users'
performance with the FES systems and hybrid systems were compared with that of mechanical orthoses. Moreover, the effects of
using these different systems on physiological health were evaluated.

RESULTS: Twelve original articles and 5 review articles were selected by the author. However, most of the original articles were case

studies. The results of previous investigations indicate that user performance with the mechanical orthoses was generally better than
that of the hybrid and FES systems based on subject's stability and energy consumption while walking. Moreover, subject reportedly

experienced a higher incidence of problems with the use of hybrid orthoses and FES systems compared with mechanical orthoses.

CONCLUSION: FES and hybrid orthoses offer considerable potential for restoring standing and walking abilities in persons with SCI.
However, improvements in their designs and operation with subsequent objective evaluations are required to demonstrate that these
systems enable users to improve their performance over that currently possible with passive, mechanical orthoses.

PMID: 23412182 DOL 10.1007/s00550-012-1045-1




Realta virtuale

La realta virtuale (VR) ¢ una simulazione computerizzata, interattiva ¢ multidimensionale
dell’ambiente. I principali tipi di VR sono immersiva € non immersiva.

Soddisfa la maggior parte dei requisiti del riapprendimento (relearning) sensomotorio
e consente una personalizzazione delle attivita

Produce un ambiente sicuro per 1’utilizzatore in cui
apprendere o riapprendere abilita in modo divertente
¢ motivante allo stesso tempo




Robotica

L’utilizzo della robotica nel training del passo ¢ stato studiato per migliorare
la funzionalita del cammino in persone con vari disordini neurologici

Riprodurre un pattern del passo fisiologico attraverso 1’assistenza robotizzata, migliora il
cammino sfruttando il principio di plasticita neuronale attivita-dipendente

Behrman AL, Bowden MG, Nair PM. Neuroplasticity after spinal cord injury
and training: An emerging paradigm shift in rehabilitation and walking
recovery. Phys Ther 2006; 86:1406-1425.



Robotic gait training improves motor skills and quality of lLife in hereditary
spastic paraplegia

Issue title: ICF and Meurorehabilitation
Article type: Research Article
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Abstract: BACKGROUMND: Gait impairment, balarce problems and falls have a negative impact on
independence in ADL and gquality of Llife of patients affected by Hereditary Spastic Paraplegia (H5P).
Since no pharmacological options are available, treatments rely mostly on rehabilitation therapy,
atthough almost no data on this topic exist. Given the demonstrated effectiveness of robetics in
improving gait and balance in various neurclogical diseases, aim of this study is to test the
effectiveness of a roboticaided program of gait training on balance, walking ability and guality of
Life in adult subjects affected by uncomplicated HS5F. METHODS: Thirteen patients affected by
uncomplicated H5PF were subjected to a six-week robotic-aided gait training protocol. Participants
undenwvent a battery of 3 walking test, 1 balance test and 2 guality of life guestionnaires. RESULTS:
At the end of the treatment a significant improvement of bzalance; walking ability and guality of Life
was observed in almost all the tests. The improvements were maintained over a two-month
follow-up: period. CONCLUSIONS: Our study indicates that a robotic gait training: is long term
effective in improving batance and walking ability with a positive impact on quality of Life in
patients affected by uncomplicated form of HSP. As currently there is no specific treatment to
prevent or reverse H5P progression, our contribution would be significant for the development of
exercise recommendations in this rare disease.

Keywords: Hereditary spastic paraplegia, gait rehabilitation, balance, robotics
DOl: 10.3233/MRE-1411946
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La ricerca ha mostrato che nessun approccio terapeutico ¢ superiore ad altri.

Selezionare I’intervento piu appropriato

in base in riferimento
alle necessita del paziente alle prove di efficacia
scientifica disponibili






