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Al congresso mondiale in Florida sullamalattia

tossici per le cellule nervose che comandano i movimenti

2° MOTONEURONE

- Mdollo spinale

Questidue
motoneuroni
portano
gl impulsi
dal cervello
al muscoll
del corpo

Sistema
nervoso
periferico

Primo spiraglio nel mistero
Colpadel gene *“spazzino™?

DAL NOSTRO INVIATG
EMANUELA AUDISIO

ORLANDO
tudiano un killer invisibile che
toglie la vita in maniera crude-
le:nontifapitirespirare, deglu-
tire, muovere. Ti lascia [i solo,
ferito come Giulio Cesare da
tante troppe coltellate, senza
farti capire qual & la mano che
uccide. Hai male dappertutto,
ma |'aggressore resta nascosto
nelbuio, ti toglie fiato e dignita,
e da vigliacco non firma il suo
delitto. Ci vuole un anno per
dareunnomealletueferite,ein
dodici mesi sei diventato un
malato senza speranza. Ti de-
vono imboccare, soffiare il na-
so, un vecchio neonato biso-
gnoso di tutto, causa la pro-
gressiva degenerazione dei
motoneuroni nel midollo spi-
nale e nel cervello. Non c’e cu-
ra, se non cercare di difenderti,

erallentare la brutalitd. Ma co-
me fai: se non puoi nemmeno

alzarele braccia?

LaSla, sclerosilaterale amio-
trofica, in Europasichiamaan-
che malattia di Charcotdal no-
me del neurologo francese che
ladescrisse per primo nel 1860,
nei paesi anglosassoni & cono-
sciutacomemorbodiLouGeh-
rig, giocatore americano di ba-
seball. Unkiller conidentitadi-
versecheuccidepersonediver-
se: Charlie Mingus, Mao, David
Niven, un jazzista, un uomo
politico, un attore. In Italia la
Slaefamosaperchéviaggiacon
il pallone, falcia i calciatori, ne
ha colpiti pit di 40, da Signori-
ni a Adriano Lombardji, a Bor-
gonovo, ma anche tennisti co-
me Roberto Lombardi. InItalia
ci sono 5 mila malati, 1.500
nuovi casi all’anno, tre al gior-
no. E una ricerca che s'impe-
gna.Perchecomediceilneuro-
logo Gabriele Mora, direttore
dell’unita Sla, fondazione
Maugeri di Milano: «L’atteg-
giamento &€ cambiato da quan-
do il dottore diceva al malato:
vai a casa e aspetta di morire.
Grazie soprattutto alla diversa
attenzione di Forbes Norris,

professore americano, morto
nel ’93. La Sla & brutale anche
per il medico che la segue, si
sente impotente, ad ogni con-
trollo ¢’€ un peggioramento, &
lospecchiodellamorte. Ma og-
giio non potrei seguire altri pa-
zienti perché i malati sviluppa-
no una profondita e un amore
per la vita che noi nemmeno ci
sogniamo e ci danno la spinta
per scoprire qualcosa di piim.
Eal2lesimocongressomon-
diale sulla Sla, appena chiuso
ad Orlando, una novita impor-
tante € arrivata appunto dall’l-
talia. Da uno studio compiuto
fraTorinoeOrlando,inFlorida.
La scoperta di un gene conte-
nuto nel cromosoma 9, Vcp
(Valosin Containing Protein)
che accende o spegne i mecca-
nismi patogeni: se alterato, il
genefavoriscenellecellulener-
vose 'accumulo dirifiuti cellu-
lari che in condizioni normali
dovrebbero essere “smaltiti”. I
rifiuti intossicano e uccidono i
neuroni motori, portando gra-
dualmente alla paralisi. Spiega
uno degli autoridellaricerca, il
professor Adriano Chio, del

Centro Sla del dipartimento di
neuroscienzedell’universitadi
Torino presso le Molinette: «E
un altro passo avanti. Ci siamo
arrivati grazie al sequenzia-
mento degli esoni, quelle parti
del Dna che codificano le pro-
teine, graziead unatecnicache
ora ha costi accessibili, da un
milione di euro a persona a
duemila. Questo non significa
che domani o dopodomani ci
sard una cura, ma che forse tra
diecianniriusciremoadindivi-
duare subito la malattia, ad ag-
gredirla, aimpedirecheavanzi.
Abbiamo analizzato tutto il
Dna codificante di varie fami-
glieitaliane eamericane, e pro-
prio l'analisi dell’ereditarieta
inunanostrogruppocon4ma-
latidiSlainsettegenerazioniha
dato la svolta alla ricerca. 1l ge-
ne scoperto e responsabile di
circail2percentodeicasidiSla.
Non ci arrendiamo, grazie an-
cheaipazientichecistimolano
anon rassegnarci. Putroppo ci
vuole tempo, presto partira la
sperimentazione, machimuo-
re ha fretta di vivere».
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modernaArmataBrancaleone,
maaicongressiSlaimalatiarri-
vano con le loro carrozzelle e
organizzazioni a mostrare i lo-
ro corpi, come adire alla scien-
za: guardate come siamoridot-
ti, sbrigatevi a trovare un rime-
dio. Viaggiano, non stanno a
casa, non si nascondono. C’&
I'importante uomo giappone-
sechearrivaassistitodacinque
persone (chi gli massaggia i
piedi, chile mani, chisioccupa
del computer) e ¢’e Mario Me-
lazzini, 52 anni, globe trotter di
questamalattia, presidentena-
zionale dell’Aisla (associazio-
ne italiana sclerosi laterale
amiotrofica) che non si rispar-
mia fatiche. Primario di onco-
logia presso 'ospedale di Pa-
via, sposato, tre figli, Michele,
Federica, Niccolo, siaccorge di
avere il fiato corto. fatica a sali-

rele scale. Nel 2002 la diagnosi:
Sla.Melazzinisisepara, siisola,
& medico, sa che la sua & una
condanna, sirivolge ad unacli-
nica in Svizzera per chiedere il
suicidio assistito. La trafila &
lunga, allafine arrivail consen-
so. Ma Mario a quel punto non
vuole pilt morire come un nu-
mero. Guardalesuemontagne,
scopre altri malati, li ascolta,
anche se il loro & un sussurro
straziato, se ne fa portavoce,
sperimenta su se stesso, co-
minciaavederelecose “dall’al-
tra parte”, viaggia, combatte,
con un nuovo gusto per la vita.
E ora dice: «Anche se hanno
scritto che la finanziaria ha
stanziato 100 milioni di euro
perlaSlanon e cosi, siamo figli
di un dio minore, ci tengo a ri-
badire che non & solo la malat-
tia dei calciatori, anche seil fat-
toche abbia colpito molti cam-
pionil’haresa piu visibile e co-
nosciuta. La Figc e la Lega cal-
ciosonopartnergenerosimen-
tre il sindacato italiano calcia-
torie spaventatoesinasconde,
stanzia appena 30 mila euro.
Fossi un giocatore io sarei piu
generosoeciterreiasapereche
cosauccideinmanieracositer-
ribile a molti miei colleghi. A
Orlandosieéparlatodicure pal-
liative, della ricerca sulla gene-
tica e dimarcatorispecificidel-
la malattia. Se riuscissimo a di-
mezzare il tempo per indivi-
duarelaSla, diciamo asei mesi,
potremmo giocare in attacco e
nonindifesa».

L’olandese Van den Berg, re-
sponsabile del consorzio euro-
peo, aggiunge: «Non ci diamo
per vinti, oggi scoperta viene
messa in rete, condividiamo
ogni informazione, I'Ttalia ha

ottimi gruppi di ricerca. L'im-
portante & che ognuno si con-
centri su un aspetto diverso,
perchélaSlavaaggreditadapiu
parti. I prossimi dieci anni sa-
ranno decisivi per arrivare ad
una cura». L'americana Merit
Cudkowicz che si occupa di
sperimentazione su cavie (topi
nani) spiega che forse biso-
gneracambiareanimaleecheil
futuroéinuntrattamentomul-
tipo. «In un insieme di cocktail
chepotrannofermarelamalat-
tia, manon farla tornare indie-
tro». La Sla resta un brutto av-
versario,madaOrlandoinvece
di abbassare gli occhi, si prova
afare gioco.
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COSAE?

E una malattia
degenerativa e progressiva
del sistema nervoso che
colpisce | motoneuroni
fino alla loro morte

Ll

Noh esistono tra 40 e 60
test specifici. ANNI

Va diagnosticata e leta in cui viene
valutando | sintomi diagnosticata la SLA

DIAGNOSI

AX MUSCOLE
Percorso normale

1° motoneurone
Gli mpuisi nervost
def sovimenti
volontari sl generano
nalls corteccia
motorie: si attiva i
primo motoreurone

#f motoneurone

arriva al

mosencealo e o
altraversa nel suo
PEFCOrSO verso it
midollo aliungato

Una volta raggiunto
it micclo allungato,
Ie fibre nervose del
1° motoneurone

s ncrocianc &
contiruano 4 loro
PEICOTSG VErse

il riciollo spiniale

6, e forma una &
el con .
Lazione coordinata s, kgt

delle placche
motrici permette
un'efficiente
contrazione
muscolare

2° motoneurong.
1l 1* molonewojle:

spinale prosegie

INCIDENZA
Dalal 10

MALATI VOLTE DI PIU

ogni 100mila

e lincidenza

abitanti lanno nei calciatori

Esistono anche
forme precoci
dellinfanzia e
dell adolescenza

- Impulsi
nervsi

2 MOTONEURONE

&
o ¢

FONTE: RIELABORAZIONE DAT! LA REPUBBLICA-SALUTE

Gli assoni del secondo
motaneurane raggiungono
Ie fibre muscolart formando
diolie connession’ noLro.
muscolar e piacche motrici

PROGNOSI
Pal3ab

ANNI

1 CASI IN 20 ANNI
si prevede un raddoppio
delllincidenza in 20 anni

e in media la soprawivenza
dal momento della diagnosi

motoria

fuie nervose specializzate che frasmettono
gl impulsi i tipo motorio in bt il corpo
MOTONEURONE SANO

Nucleg Daricriti Fibra
: muscolare

|1 motoneurani sono s cellule.

Como
celhiare
|
Ctoplasma
sone  Assons Muscolo
impuiso terminaie normaie
nervoso
MOTONEURONE MALATO Motoneurone
# matorieuroni degenerato
degereranc :

imuscoli a loro

- Muscolo

Gonnessi non ricevono
Pl impuis, atrofico.
si indeboliscono i
& ol & atrofizzano
Non c¢'e impulso
nRervoso fino
al muscalo
1 SINTOMI
INIZEALY TARDIVI
Difficolta nefla La parafisi
articolazione i muscol
deile parcle sespiratorl rende
necessaria la
4 el
- Sifcotbnela ventiazions
oglutzione assistita
Alinizio un La maiattia
o fate del corpo & invalidante
sembra essete @ assume una
colpita distribuzione
pits deffaliro simmetrica

Perdita
graduale
della forza
ruscolare

. Pigidita
o spasmi
involontari
. occasional
agh arti

Mani e pledi
spesso colpile
perprme,
rendendo

molto dificl i
rommal attiita,
quotidiane

intellstto
atthvi
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