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ANOKATA2TAZzZH

& elval pla Stadkaoio, otn dlapkeLla TN omolag xpnotponolouvtal OAa Ta pEoa
ETOYYEALATIKNG, TALOOYWYLKNG, LOTPWKAC N AAANG popdn¢ mapéuBaong, kKabwg
eniong SnNUoolol Kal WOLWTLKOL TTOPOoL, yla VoL EMAVAKTAOOUV TNV avefoptnoia Toug
EKELVOL T TIPOOWTIOL TIOU TNV £XOL0AV, META A0 acOEveLa, OTEPNON N TPOUUATIOUO

F  eglval pla Stadkaoiot TTOU OKOTIO €XEL va emionMAver, mpPoPAEPeL N
ghaylotonolnoetl tIc Oladopec attie¢ avikavotntag, fondbwvtac to Atopo va
XPNOLLLOTIOLNOEL TIC LKAVOTNTEC TOU KOl VO OTTOKTAOEL EUTLOTOOUVN KOl OWOTN
EKTLLNON TOU €QUTOU TOU, HECA OO ETTUXNMUEVEC euTelplec o Sladopoug
KOWVWVLKOUC POAOUC

Quowkn latpikn & Amokataotaon €eivaln laTplkn dKeTnTO
nov BonBa tov avBpwmo, va BonOrnoetL Tov eauto tou

Inclusion

Health
uuuuuuuuuuuuuuuuuuu
Cultivation and Esteem
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AMNOKATAZ2TAZH :

N ekmtotdeuTikn dtadikaocio

JToU €rAUEL Ta mpoBAnuata

TTOU BLWVEL KATTOLOG WG —— A
anoteAcouata acFeVeLOC N el D
TPOUUATIOUOU UE OTOXO TN
Heiwon tnc avannpioac¢ &
v avénon NG CUUUETOXNG

Rehabilitation Team: Models

ranshisciplinany;

MAPHIOPITIKH OEPANMEIA :

N 7mpooeyyLon mou BeAtiwvel tnv

Palliative Care

Chronic life-limiting disease

- i i nowotnta {wn¢ twv acdsvwv & twv

M- m ol OLKOYEVELWV TOUC TTOU QVTIUETWITI(OUV
J ta npoBAnuata mou ouvdeovtal UE
anetAntikeg yio ™ {wn ooFEVELES

Bereavement Care



MAPHIOPITIKH OEPAMEIA &emikevtpwveTal O€ :

» OWMATLKO emtinedo : movog, duornvola, avopeéia, akwvnola, SuokollotnTa

» KOWWVLKO eninedo : anwAela anaoxoAnonc, aAlayn polou, $dofoc ya
eéaptnon
» Yuxoloyiko entinedo : katabAupn, dofoc, ayxoc, afePfatotnta, evoxn

» unapéLlako eninedo : BpNOKEUTLKO, LN BPNOKEVTLKO, VONnua (WNG, «ylatl ?»

MAPHIOPITIKH OEPANEIA akoAoudeci Baolkeéc apyec :

% OUVOALK) TTPOCEYYLON Tou atdpov, sotidlovtac oTnv MTOLOTNTA {WHE KL OXL LOVO
oTnVv aoBEveLla

¢ mpoaywyn avolktc & svaicBntng EMIKOWWVIAC aAld & avtaAAayrc TAnpodopLwv

** OEBAOUOC TNV AUTOVOULA & 0Tl EMILAOYEC TwV 0BV

% ouppeToxt] / EUMAOKA TwV €« CNHUOVILKWV AAAWV» tou acBevi




totoplia
1876 Eugen Raphael SEELIGMULLER

... KANPOVOULKH aSuvapio & OmaoTKOTNTA

1880 Ernst Adolf STRUMPELL (Heidelberg FTEPMANIA)
... avadopd otnv KAWLKA EKOVA

1888 dr LORRAIN (rai\oc adiepwvel tn Statppr tou)
... OANOKANPWVEL TNV TepLypadr TS KAWLKAC ELKOVAC

1896 oL STRUMPELL & LORRAIN

... UTIOBELKVUOUV TNV KANPOVOLKATNTA TOU GUVEPOMOU

1986 cvromitetal n 1" oxetTikr YoviSLakn TePLOXH OTO XPWHOGWHA X
1994 tautonowoUvral ta 1% yoviSta LCAM & PLP

1998 — 99 rtautomotoUvtat 1% yovisia SPG4 & SPG7




.. ofjuepa, £xouv tavtonolnBei 14 yOVIOLOKEG TTEPLOXEG o i TLO
e meplocotepa and 70 yovidia, mou emPefaiwvouv tov oAU
ETEPOYEVH] OVOYEVETIKO KANPOVOMLKO YapaKtrpo tng vocou
QUTOOWUATIKOC
Kupiapxoc
QUTOOWUATIKOC
UTTOAELUUATIKOG
AELE MEFAT QUAOCUVOETOC UE
xr=-ton apezatiimn 10 X
EpErn, APS
it NTHE, ULTOXOVEPLAKOG

FLF], LACA M,
FAZH BTAL
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TA=INOMH2H 2TTA2TIKH2

eEnténutoldoyia

[NAPATIAHTTA2Z KAHPONOMIKH2
AITIONOI'IA2-KYPIAPXOI
AYTO2OQOMATIKOI TYTOI

Genotype | Gene name Gene function Age of onset Gene location
SPG3A Atlastin Membrane Early 14q22.1
anchored GTPase
SPG4 Spastin AAA ATPase Variable 2p22.3
SPG6 Non-imprinted in Transmembrane Teenage 15q11.2
Prader-Willi/Angelman | protein
syndrome region
protein 1
5PG7 Paraplegin AAANA ATPase Variable 16q24.3
SPGS8 Strumpellin Valosin containing Adult 8q24.13
endoplasmic
reticulum protein
SPGY9 Not currently known Teenage 10q23.3-24.2
SPG10 Kinesin heavy chain Kinesin chain Early 12g13.3




eEnténutoldAoyia

Formes Formes

autosomiques autosomiques

dominantes récessives
Inconnues Inconnues

M SPG 4 : 40-48% SPG11: 21%

TUSPG 3A : 3-20% BSPG5:7%

B SPG 10:2-3% BISPG 7, ARSACS : 7%

B SPG 31 :2-3% SPG 20, SPG 21 :rare

WSPGE:<1% WsSPG15:4%
SPG6:<1%

SPG 17/ Silver syndrome : 0-1%
SPG 13 et SPG 42 :rare

Fréequence des génes mutés
(Dr Giovanni Stevanin, ICM, Paris, a partir de 1300 cas, mai 2012).

KATW AKpa

2 -10 aoBeveic / 100.000 atopa
NOIKIAOMOPOIA otnv HAIKIA évapéng tTwv CUMRTWHATWY

NOIKIAOMOPOIA otnv EMOANIZH twv cupmtwpdtwy
APITH MPOOAEYTIKH ENIAEINQ2H
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eEnténutoldAoyia

Formes Formes
autosomiques autosomiques
dominantes récessives
Inconnues ,'f Inconnues
M SPG 4 : 40-48% SPG11:21%
ISPG 3A : 3-20% WSPG5:7%
BsSPG10:2-3% MSPG 7, ARSACS : 7%
M SPG 31 :2-3% SPG 20, SPG 21 :rare
WSPG 8 :<1% W5PG 15:4%
SPG6:<1%

SPG 17/ Silver syndrome : 0-1%
SPG 13 et5PG 42 :rare

Fréquence des génes mutés
{Dr Giovanni Stevanin, ICM, Paris, a partir de 1300 cas, mai 2012).

SPG3 : HAIKIA évapéng twv cvuntwpatwv < 10 €tn

SPAST: kavéva cOpmtwpoto 6 % dopéwv

SPAST: 10-40 % twv dopiwv Kuplapxou xapaktipo

SPG11 : 20 % twv popEwV UMOAEUTOUEVOU XaAPOKTAPO

11




Physiopathologie d'une PSH: Schémas simplifiés

Schéma 2

Schéma 1

Corps cellulaire du neurone
Corticospinal

Cortex moteur
n‘

i
Cerveau (|
A
i

Cervelet

Tronc cérébral

xXxCm<somMmZEZ XCrmZ-—

|®

Zone d'altération
liée & une PSH

Neuromediateur

¥
/ _4l ;‘u /
/m\ I/—.%,— S—
(D Inter neurone \; i 1 )

< Motoneurone )
|
Schéma 1 : Trajet de la voie corticale (ou veie pyramidale) ;Fv;—”’ .
C’est un faisceau de neurones corticospinaux (environ 1 million) /
constitués chacun d’un corps cellulaire dans le cortex et d’un axone
Muscle

qui le prolonge dans la moelle épiniére. Ces neurones sont les plus I
longs de notre systéme nerveux (30 cm & 1m) |

Schéma 2 : Trajet et connection d’un neurone corticospinal

A 'extrémité de la moelle épiniére, 1’axone entre en contact avec

2 autres neurones relais :I’interneurone (1) puis le motoneurone (2).
C’est ce dernier qui transmetl’influx nerveux jusqu’aux muscles

des membres inférieurs et du sphincter. La connexion se fait au

niveau d'une zone de contact appelée synapse, (Zoom)

par I'intermédiaire de substances chimiques appelées neuromédiateurs
Dans le cas d’une PSH

C’est I’extrémité de 1’axone du neurone cortocospinal qui est altérée
(en rouge sur le schéma 2). Cette dégénérescence des axones progresse
du bas de la moelle épiniére vers le haut (fléche rouge) et serait due

4 une désorganisation des microtubules constituant le « squelette »

de I'axone (Zoom). L inter neurone et le motoneurone restent infacts.
C’est I’ordre central au niveau de la moelle épiniére qui est inapproprié.

C. Verjat / T81.:01.42.11.63.88

KALviKN eLkKOovVa
SPG11 ¢ 6lavontiko ENAELUQ

SPG7 &5 atpoodia mapeykedaAidog
n/& atpodia ontikou veupou

SPG20 ¥ kabuotepnon avamtuéng
Kovto avaotnuo (cuvdpopo de Troyer)

SPG21 % ducapbpla, mpwipo yrnpag
vontikn EAAelppa (cuvdpopo de Mast)

onavia ¢uloocuvdeta pe to X
L1CAM (SPG1) & PLP1 (SPG2)

@F SLovonTiKo EANELUUA
oUVOETN KALVLKI ELKOVA




Physiopathologie d'une PSH: Schémas simplifiés

Schéma 1

Corps cellulaire du neurone
Corticospinal

Cortex moteur

Cerveau

Cervelet

Tronc cérébral
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Schéma 1 : Trajet de la voeie corticale (ou veie pyramidale)

C’est un faisceau de neurones corticospinaux (environ 1 million)
constitués chacun d’un corps cellulaire dans le cortex et d’un axone

qui le prolonge dans la moelle épiniére. Ces neurones sont les plus I
longs de notre systéme nerveux (30 cm & 1m) |

Muscle

Schéma 2 : Trajet et connection d’un neurone corticospinal

A 'extrémité de la moelle épiniére, 1’axone entre en contact avec

2 autres neurones relais :I’interneurone (1) puis le motoneurone (2).
C’est ce dernier qui transmetl’influx nerveux jusqu’aux muscles

des membres inférieurs et du sphincter. La connexion se fait au

niveau d'une zone de contact appelée synapse, (Zoom)

par I'intermédiaire de substances chimiques appelées neuromédiateurs
Dans le cas d’une PSH

C’est I’extrémité de 1’axone du neurone cortocospinal qui est altérée
(en rouge sur le schéma 2). Cette dégénérescence des axones progresse
du bas de la moelle épiniére vers le haut (fléche rouge) et serait due

4 une désorganisation des microtubules constituant le « squelette »

de I'axone (Zoom). L inter neurone et le motoneurone restent infacts.
C’est I’ordre central au niveau de la moelle épiniére qui est inapproprié.

Schéma 2

Neuromediateur

Motoneurone (2)

C. Verjat / T81.:01.42.11.63.88

KALviKN eLkKOovVa

Mupautdikn BAaBn

o3 Slatapaxn mpotumou Badiong
O3 OTIALOTLIKOTNTA

O3 aduvapio KATW AKPWV

OPOOKYZTIKEZ Aiatapaxec

6AaBn Ornictwwv Asuatiwv
o3 Slatapoaxn LOLOSEKTIKOTNTOG

Stapopa NeupoAoyika Zuuntwuoto
O3 atatia, eEwnupaptdikn onueloAoyia
O3 TtepLdEPLKN VEUpOTAOELQ, K.Ol.

JUCTNUIKA ZUUNTTWUATO OTtavia
O3 (yOuwaon

O3 atpopla OnTIKoU VEUPOU
O3 KWEWan, K.a.




SLapoplLki

O MNAdayia Apvotpodikny ZkAnpuvon (A.L.S.)
O Tpomkn maotikny MNopanapeon (T.S.P.)

0 Avomlaoia Chiari - Arnold

EAewpn Baowkwv Brtapwwyv : B12 i E
MoAAanAnl ZkAnpuvon

KAANn pecoomovduAlou diokou

E¢epyacia (Oykocg, k.a.) vwtiaiou puelou
Tpavpatikn BAABn vwtiaiov puelouv

Noipwén : cud\ida, H.LV.

U 000 0O
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OLAYVWOTILKN RNPOOCEyyLON

» M.R.l. : eykepalouv - omovOUAIKAC OTAANG - eYKEPAALKOU OTEAEXOUC
» Mughoypadia

» E&etaon Eykedpalo-Nwrtiaiov Yypou

» levikn e€€taon alpatoc

» BLOXNUIKEC €EETACELC QLUATOC

» Opoloyiknl dtayvwon poAuvvong amo tov 10 H.LV. & oUdiAn
» lMpoodloplopoc emunedwv B12 & PuAAkoU o€€oc oto aipa
» HAektpoMuolpadikac eAeyxoc

» JUUBOUAEUTIKN) HE YEVETLOTN

15




avayyeAdia wmc dtayvwong

METAMOP®DOQNEI yoveic & owoyévela & €XEL WG OCUVEMELECG :
% EMOVOTIPOCSLOPLOMO BAGIKWV LWV

$* aVAyKn CGUVEXOUC OLVTLUETWIILONG Epmodiwv

% TIPOKANON val EEMEPVA KOLVELC CUVEXWG TOV EQLUTO TOU

% avapevopevo aioOnpa e€aviAnong

s avaykn ywa fekovpoon & snavagdoption 600 To SUVATOV NMEPLOCOTEPO

nap’ 60Ao mou ouyva ol otoxot Sev emiTtuyxavovtal

TNV eAntida yia tpoodo cuvinpouv n AYNAMH & to OAPPOZ twv noudiwyv pe K.2.M.

16




anokaraotraon o€ aocdevn ue 2.2.011.

H 8/.1)7T10'T00’UV7] &t »(o

oav Yoprtl...

alaxwBel 581/

mpoarraitoupeva yia tn Osrikn ékPaon ga ehva mﬁ &Wi

TéA&l0.

3 EINIKPIVEIO & OXEON EMTTIOTOOUVNG
UeTaéu Twv euttAeKOuEVWY atn d1adikagia ammoKaTaoTacnS

@3 amrodoxn
VOOOC - WOEIC - xpovioTnTa — evaAdayéc - un ummapén pidikng Bsparreiag

3 AVTioTOON - ATTOXN
OEIPAVESC dlapnuions - «Bauuaroupyee» ueBOdoUC

17




anokatdotaon os aodevh ue I.3.11.

I'I 0 T E ? /_“ o

amro 1n oTiyun tng oi1ayvwong .
¥* 1O TTPOYPAMMO atTokaTaoTaong oxedialetal, Kabopiletal & ETTAVEKTIMATAI
atrd Tov €101k6 1aTpd D L ATT..

&) yIaTi O TTEPIOPICHOC TS KIVNTIKOTNTAC ETTIPEPEI TTEPIOPIOHO TNG PUOIKNAG
OpaoTNPIOTNTAG & TNG ALITOUPYIKNG AVESAPTNOIAG

& yIaTi 0’ QuTO TO PAUAO KUKAO €TTIOPOUV apvnNTIKA Ol TTEPIBAAAOVTIKOI
TTOPAYOVTEG TTEPIOPIOVTAG AKOMN TTEPICOOTEPO TNV AVEEAPTNTIA

2 yiari n vooog oTn d1adpour TG oTo Xpovo utropei va odnynoel ce ANAMHPIA

SYMINTOMATIKH avriustwmion

18




anokataotacn o acdevy ue 2.2.11.

MOIOI ?

PHYSIO-
THERAPY

OCCUPATIONAL
THERAPY PHYSICIANS

b REHABILITATION el

ORTHOTICS

PROSTHETICS EDUCATION

SOCIAL
SERVICE




anokataoctraon o acdevy ue 2.2.11.

T17?

TO OWOTa OXEQIAOUEVO TTPOYPAUMA QTTOKATAOTAONG TTPOUTTOBETE!

o EKTIMHZ H : eMNeippdtwy, cuvodwv tmpoBANPaTWY (Kapdiayyelaknig
AEITOUPYIOC, AVATIVEUOTIKNAG ETTAPKEING, OPIWV POPTIONG TWV APOPWOEWV,
QAVAYKNG TTPOCTACIAG ATTO JUTKO KAPATO, K.q.)

s> ENEPIOlMNMOIHZH & ZYNTONIZMO 1n¢ Opadag ArrokardoTaong

O latpég ®.1.ATr. oxedidloviac To TTPOYPAPUA ATTOKATACTACNG
oeiAel va BEtel PEAAIZTIKOYZ 2TOXOYZ, O1TWG

* NAIATHPHZH Twv Asimtoupyikwyv Ikavotitwy,
NG Acitoupyiknc Avecaptnoiac & tng AutoEkTipnong

* n EYXAPIZTHZH t1ng ZYMMETOXHx

20




anokaraotaon o acvdevn ue 2.2.11.

nmQzxz 2

= 10 Ipdypappa oXeDIGLETAI BPAXUTTPOBECHN & HAKPOTTPOBECTH

¥* QTTAITEI TNV EVEPYO OCUMMHETOXH TOU aoOeviy

% apxIKA o0 acBevnc €xel avaykn tnv evepyo PBordeia Twv peAwvY TNG opddag
QATTOKATAOTAONG

% OTn ouveéXela atTAd Tnv eTTiBAswn Toug

% Kal o€ BABo¢ xpovou 1 o aoBevic 1/ & 0 YPovTIOTAC TOU Ba TTPETTEl VA
EXOUV QTTOKTNOEI TNV IKAVI EKTTAIOEUON WOTE VA UTTOOTNPI(OUV JOVOI TOUG
TO TTPOYPAMNMA.

F~ 10 IPOYPOAUNO TIPETTEI VO ETTAVEAEYXETAI KOI VO OVOTTPOCTAPHOLETaI
TOKTIKA, avAAoya PE TNV TTopEia TNG vOoou N TIG IDIITEPOTNTEC TOU ATOUOU

21




OMOKATAOTHON OE OO0YEV) UE

NMATI?

Z= via T0 TTPWTOYEVH AEITOUPYIKA CUMTITWHOTO
& dlarapaxn MUIKOU TOVOU KATw akKpwvV -- olarapaxn Ladiong
& QuOoAciToupyia KUOTNG -- KATAKPATNON oUpwWV

&~ via 1o SeuTEPOYEVA AEITOUPYIKA CUNTITWHOTA
& dlarapaxn Badiong -- mEPIOPICLOSC KIVNTIKOTNTAS /KATAKAIoN
& KATAKPATNON oUpwV -- akpareia | oupoAoiuwén

&~ via Ta TPITOYEVA AEITOUPYIKA CUUTITWHOTO

& dlarapaxn Badiong -- mEPIOPITUOS KIVNTIKOTNTAS IKATAKAION -- aduvauia UETakivnong
& KATAKPATNON oUPWV -- AKPArteld | oupoAoiuwén -- KOIVWVIKI arTouovwon

&~ via va aTTOKATACTABEI N ATTapaiTnTN AEITOUPYIKOTNTA OTIC
KOBnNUEPIVEG DPAOTNPIOTNTES, AUTH TTOU XAONKE £C QITiAG TNG vVOOOU

&F~ via TNV TTPpocapuoy GTN QUGN TWV EANEINPATWV

22




anokataocraon o acdevy ue 2.2.11.

NMATI?

&~ O latpdc ATTOKATAGTAONS KOAEITAI VO CUVUTTIOAOYIOE! :

¥ ETTITTTWO E1C TWV VEUPOAOYIKWYV EAAEINHATWYV
AD peiwon agpodpIag IKAvOTNTAG, HUIKAS 1I0XU0C, avToXAS
AN peiwon eUpoUC Kivnong apBpwaoewv
AD peiwon xpoévou avTidpaons - KOTTWan
AD diatapaxr 100pPOTTIAG
AD ouvalioBnuaTikr aoTddeia — KATABAIWN
A0 1éVoCg
¥ouvuTmTapcn Twv EAAEIMHATWY TTOU TTPOKUTITOUV a1Td TN MNpavon
A0 apBpoT1rddeia yovAaATwY 1 1I0XiwV — OTTOVOUAIKN] OTEVwon
AD peiwpévn EAAOTIKOTATA TWV IOTWV — CUYKAPWEIS
A0 ooTEOTTOPWON
AD auénuévn ouxvoTnTa TITWOEWV
AD TTEPIPEPIKN] AYYEIOTTABEIO — KAPOIO/AVATIVEUOTIKN] AVETTAPKEIQ
A ayyeIako eYKEPOAIKO ETTEITODIO m

23




npoypauua arokartaotaocn¢ acdevn ue 2.2.11.

E@appoynl Quoikwv Méowv & KINHZIO-OEPAMEIA
®" QClOTTOINON UTTOAEIMPATIKAG KIVATIKOTNTAG
o TTPOANWN EMITTAOKWY (TT.X. CUYKAHMWEIG, MUIKER aTpo@ia axpnoiag)

" QVTIMETWTTION OCUVETTEIWYV (TT.X. CTTOCTIKOTNTA, AICONTIKO EAALIMMA)

NMPONrPAMMA AEPOBIAX AZKHZIHZ

NMPOXOXH
#* TTPOANYN KOTTWONG
#* TTPOANWN BgpMIKAG £EAVTANONG : N doknon Ba TTPETTEI va aTToPEUYETA
TIC MEPEG ME TTOAU CE0TN N/& TIC (EOTEC WPEG TNG MEPAG
#* owaoTr Kabodrynon WoTe :
* va emTeUXOEi To KAAUTEPO atroTéEAeoua (augnon TNG YUIKNAGS padag,
auc¢non TnNG ooTIKAS MAdac, BEATIWON TNG AVATIVEUCTIKAG XWPENTIKOTNTAC)
" va ATTOPEUXOO0UV OI APVNTIKEG OCUVETTEIEG (TPAUUATIOMOI, KOTTWON)

24




Tpoypauua arokataotaon¢ acdsvn ue 2.2.00.

Bonoapata METAPOPAXZ - METAKINHZHZ - BAAIZHZ
@ AgIoTT0iNON UTTOAEIMUATIKNG KIVNTIKOTATAG

" AoQAAEI - TTPOANWN ATUXNMATWY

@ JIEUKOAUVON TTEPIBAATTOVTO




TTPOYPOUUR OTTOKOATAOTOONC AAOTEVH UE

EPIrO-OEPAIEIA

@ AgIoTToiNON UTTOAEINUATIKNAG AEITOUPYIKOTNTOC

< TTPOAYWYI OVEEAPTNOING OTIG KABNUEPIVEG dPAOTNPIOTNTEG
@ dieukOAuvon TrePIBGATTOVTA

NMPOZOXH

¥* TTPOANWN KOTTWONG

¥* ouvutrapén oTacTIKOTNTAG, AIOONTIKWY EAAEINUATWV

Ll

Y h 3

b . Wy
Eating Dressing
y N r ™
®9
"
@Eﬂ ;k_l;\
N, y, . J
26 Transferring Toileting Walking or

moving around

2.2.11.




TPOYPOUUR aIToKataotaon¢ acdevn ue 2.2.11.

AOI'O-OEPATIEIA

®" QCIOTTOINON UTTOAEIMMATIKAG AEITOUPYIKOTNTOG

< TTpOAYWYI ETTIKOIVWVIOG (pwvnan, TTPOoPopIKO / ypaTrTd AOYO)
@ £TTAVEKTTAIOEUON KATATTOONG

o TTPOANYN €1I0pOPNONG

Difficulty
reading

rMPOXOXH
#* TTpOANYN KOTTWONG
#* ouvitrapén AAAwWV dIATAPAXWV ...

27




tdLautepotnteg otnv KAwikn ewkova aodevny pe 2.2.11.
mou Ba XpeiaoTolv IAIAITEPEZ MAPEMBAZEIZ

= OPOO-KYZTIKEZ AIATAPAXEZ
= JefouvaAlky AucAetoupyia

= AloOntika eAAsippata

= MONOz

= JNAZTIKOTHTA

= KONQzH
= KatabAwn
= JYNAIZOHMATIKEZ &iatapaxEc

= Awatapaxeg Zupneptdpopac
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IOLAUTEPOTNTEG OTO MPOYPAUUR artoKataotaon¢ aodevy pe 2.2.011.

OPOO-KYZTIKEZ Awatapoxec - NEYPOMENHZ KYITH - avtipetwrnion

» LOTOPLKO -
> Kataypadn nUEPOAOyYLOU KUOTNC

» €ANeyxocC (oupoduvauLKoC — areLK/KOC oUupomoLNTikoU)

» Slaeimovteg avtokadetnplaocpol
» bapHaKEUTIKR aywyn

» ETUAEYMEVN XELPOUPVYLKN MapERBacn (urmepnBikoc KaGeTnpac, EUPUTEUCN
OLEYEPTN, OPLYKTNPOTIAQOTIKN, K.AL.)

» gnaypunvnon yio mpoAnyPn EMUTAOKWV
(oupodoiuwéceic, Atdlaoelg, arrodlopyavwon oVWTEPOU OUPOTOLNTLKOU)
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IOLAUTEPOTNTEG OTO TMPOYpAUUR arokataotaon¢ aodevny pe 2.2.11.

OPOO-KYZTIKEZ Awatapaxeg - NEYPOTENEX ENTEPO - avtipetwmion 1.

» 1000 n AuokolAotnta, 000 & n AKPATELD KOMIPAVWV OTALTOUV AEMTOUEPN
& npooekTikn SLoYVWOTIKN TPOCEYYLON

T
- o | o
b 2
L\ 8 4

» Taktikl AnPn OYTIKQN INQN
30 gr / nuépa
» avénuévn mpooAnyn YIPQN
> 30 ml / kgr B.o. / nuépa

J vowot avarnvor - OXI cUodyén

2 veéwOnon - XQPIZ cUodyén
LE oWOoTH CUOTIOLON KOLALOLKWV

(=]
[—]

v enaveknaidevon nusAwol edddoug
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LOLAUTEPOTNTEC OTO MPOYPAUUR artoKataotaon¢ aocdevny ue 2.2.11.

OPOO-KYZITIKEZ Awatapoxéc - NEYPOTENEX ENTEPO - avtipetwriion 2.

o QIMQTIKQZ Spwvta UNAKTIKA (TT.)x.: AakToUAOLn, yaAa uayvnoliogc)

"y, [" +* EPEOIZTIKA kaBaptika ( my. BioakoduAn, ogvva, sodium picosulfate)
T g~ ® JTPOCYOUV TTEPLOTAATIKEG EVTEPLKEC OUOTIAOELC
* «AUon eneiyovoac avayknec» (av Sev UITapxEL KEVwON YLo. 2 NUEPEC)

ﬂ » unoBeta (m.x. : BioakobuAnc n yAukepivnc)
v » UMoKAuopol

. » OOKTUALKOC £peOLOUOC
N - xopnyouvtat 30 min Uetd to Mpwivo (i aAdo yeuua)

d ~ 4 ‘A I 14
i O€ TPOOTIAYELQA CUYXPOVIOUOU TOU POPUAKEUTLKOU TTAPAYOVTIA UE TO YyAOTPO-

KOALKO QVTOVOKAOOCTIKO

H avtipetwnion tng AKPATEIAZ kontpavwyv rtou oxetileton pe AYZKOIAIOTHTA («akpdtela
QIO UTIEPTIANPWON») YIVETOL LUE TN XOPNYNON UNOKTIKWY KAONMEPWVA R ouxva

> ETUAEYHUEVN XEPOUPYLKA TMapEpPaocn (eu@uteuon OLEYEPTN, O@LYKTNPOTTAQOTIKA,
KoAootouia, k.a.)

» enaypunvnon ywa mpoAnyn emumAokwv (awuoppoidec, payada Saktudiou, €LA£0C,
UEYaKOAO, K.a.)
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LOLAUTEPOTNTEG OTO MPOYPOUUN ATTOKATHOTAONC acdevny) ue Z.2.11.

2EZOYAAIKH AvuoAsttoupyia

Parasympathetic

Sympathetic

=

0 avayvwplon - evnpépwon
L €Aeyyog
0 dappakevtikl aywyn

O BonOnpata

0 oényieg emaveknaidsvonc

P § >y S = P
| e
cs ]
T e o ver 4 ity i '
|——.s ! - {cranial nerve X)

= Y 0 vrnootnp€n tooo tou atopou
e BE— )[R ol 000 & ToU EpWTLKOV TOU CUVTPOPOU

Collateral
iy ganglion

il & i "
Sacral S3 . a
s4 i ;

85| ™ Bladder -:

{ |
2 )
4
Sympathetic chain Ll h

Genitalia
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LOLAUTEPOTNTEG OTO MPOypaULa artoKkataoTtaon¢ acdevny pe 2.2.11.

2NAZTIKOTHTA

HEYAAN TOWKIAla EKONAWOEWV (aioBnua duokappiag, meploplopds evpoug kivnong,
0KOUOLOUGC MUIKOUC OTIAOHOUC, PLKVWOELC MUWV & TEVOVIWV)

L FENIKEYMENH avtipuetwmnileton pe : L ENTONIZMENH / EZTIAKH avriustwniletar pe:
v'doknon - KwnotoBepareia v'doknon - kwnoloBepareia
v'owotég O0eLg v'owoTtéc BEoeLC
vedoppoy PUOLKWV HECWV vepoppoyn PuoLKWY HECWV
v'xopriynon dopudkwy vXprion vapBnkwv

vepduteuon avtAiag ansAeuBspwone  v'8iBnon pe aAAavtkn toivn (/ 6unvo)
bapUAKEVUTLKAC ouoiag V' XELPOUPYLKA QVTIUETWTILON (UN avaoTpEPYiun)

Permanent

catheter
|| implanted




LOLAUTEPOTNTEG OTO MPOypaULa artoKkataoTtaon¢ acdevny pe 2.2.11.

2NAZTIKOTHTA

EvéelkTiKA dappaKka yla tTnv aviipetwriion tng ZMAZTIKOTHTAZ :
Baclofen : to mio kowo xpnotwuomnototusvo, yopnyeital ue tn Bordeia suputsvpévne avtAiac

Tizanidine (Zanaflex®) : mpdBAnua ot mapdAAnAec evépyetec : Enpootouia, e@ibpwon, UUIKT
aduvauia, ITwon tn¢ apTnPLOKNC ITiECNC

Diazepam (Valium®) : yia onaotikétnra mouv eunodilet tov vnvo, mpdBAnua o eStouds

Dantrolene (Dantrium®) : érav ta aAda Sev anobwoouv, mpdBAnua n NratotoékoTnTA
& ol avwuaAlec oTo aiua, EXEL MPAKTIKA artooupIei

AwOnon nepidepkwv velpwv He pavoAn
Botulinum toxin (Botox®, Dysport®) : tonkn 6tiSnon pvwy, diapkeia anoteAéouaro¢ 2—6 URVEC
Clonidine : uovo oe nepauariko erinebo

KavvaBwoedny [6€Ata-9 tetpaldpokavvaBivoAin (THC) kat kavvaBidioAn (CBD)] :
o€ Uopn spray (AUECO YeKAOUO KATW Arto TN YAwooa 1 oto BAevvoyovo oToUATIKNC KOLAOTNTAC),
nuepnoto 5oon eivat 4-6 Yekaouol & umopel va ptaocet Ewe & 12 Yekaououg/nuUepa,
o€ nepmrwoetc onou n per os aywyn bev exel anmodwoel & dev unapyouv avtevdeibeic yoprynong
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LOLAUTEPOTNTEG OTO MPOypaULa artoKkataoTtaon¢ acdevny pe 2.2.11.

MONO2

OZYZ R XPONIOZ MONO:Z

AilocOnon «kapipoatoc», «towunjpatoc», o€ Stdpopeg nePLOXEC TOU

ocwpatog, duocatcOnoieg veupoloyikng attiohoyiag (veupomadntikog movog)

» (POPUOKEUTLKN aywyn LE VEUPOANTITIKA PpAPUAKA OTtwC yaBarevtivn
(Neurontin®) 3 SSRI avtikataBAUTTIKA OTtWC aptputtuAivn (Elavil®)

» enmdcuatra Beppd /& mECTIKA

» autokoAAnta poppivne aketapwodevn (Tylenol®) pe emifAen

Enwduvn 2MAZTIKOTHTA : puikoc omaopocg, Kpapmeg, enwduvn kappn
» OVTIUETWITLON EKELVN TNC OTIOLOTLKOTNTOG

Oocdualdyia k.a. MYOZKEAETIKOI Novou:

aiTie : N e TOU OCWHOTOC Ao TNV aKWvNoia, N EAAUTTC KLVNTIKOTNTA TWV
apBpwoswv, N AavOaopévn xprion pondnpdatwv Badiong / petakivnong,
oL SLaTapaXEC LOOPPOTILOC, K.AL.

MPIN tnpv avtiustwmnion givat anapaitnty n AIEPEYNHZH twv AITION
Tou tévou & n APZH toug 3, v -

» OVTIUETWITLON EKELVN TOU atiou £ S’ -E—j

> OVTIUETWITLON EKELVN TOU XPOVLOU TTOVOU
Chronic Pain Management.
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! T
o - ﬁa
XPONIOZ TMONOS ‘El -

~ Chronic Pain Management,
pia vaoog amd povogtovmp ANANMHPIA D P & |

MPIN tnv nmpoonadsia AVTIUETWITLONG TOU
givat antapaitnty n AIEPEYNHZIH twv miBavwv AITION mou pnopouv va apBoulv
& n APZH toug

n avuuetwmnion tov givatl anapaitnto va gxet MOAYAIAZTATH NPOZEITIZH

n avuuetwmnion tov givat anapaitnto va givat EEATOMIKEYMENOZ YNAYAZMOZ :
** GOPUOKEUTIKNAC OYWYNG

/

s enaveknaidevong kaBnuepVwWY SpacTnPLOTATWY

s ekmaildevon oe TEXVIKEC Slaxelplonc stress
s Bepamelwyv o6nwg biofeedback, Unmvwon, Staloylopdc, yoga, Behovioude, K.a.
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LOLAUTEPOTNTES OTO MPOypaUUa artoKkataotaon¢ acdevny pe 2.2.11.

KO
d

a

VVVVVVYVYVYVY

NQzH
MPQTOTENHZ - veupoyevig

AEYTEPOTENHZ - ano sfwtepwka AITIA

Statapaxec YMNOY (ayxoc, katabAupn, vuktoupla, movog, mapaAAnAn dpacn kopti{ovng)
KATAOAIWH

noOnoeig OYPEOEIAOYZ

ANAIMIA

Siatapaxec OPEWHSI (vnotela, EAAewdn tyvootolxeiwy, ocakyapo opou, MAXYZAPKIA)
ANANNEYZITIKH avemdapkeio

‘EAAewWn Duokng Kataotaong

Noilpwén (komwon Twv LWoewV, TNE oupoAoipwénc, K.a.)

napAdAAnAn dpacn xpnouornotovpevng ®APMAKEYTIKHZ Aywyng

Qapuaka yla 1.2k. beta-interferon (Avonex, Betaseron, Rebif, Tysabri, Novantrone)
Qapuaka yla Sraotikotnta (Baclofen, Valium, Zanaflex)

Qapuaka yia lovo (Klonopin, Neurontin)

AVTIUTTEPTAOLKA

AVTIOTAULVIKO, ﬁ ﬂ
UEPLKD QVTIKOTATAUTTIKA

severe headaches lossof me mory

AN NN Y NN

sleeping problems  muscle pain sore throat



LOLAUTEPOTNTES OTO MPOypaUUa artoKkataotaon¢ acdevny pe 2.2.11.

KONQZIH ouvdéetat pue veupo-ek@pUALOTIKEC TAFNOELS

vV V V V VY VvV I

‘-l'

Apa vidbeig
xovpaoyévog,yd@s
avriustwriion ™¢ Konwon¢ neptAaubBaver : va Eexovpaleoar

KL Oyt va Ta Tapatdg.

EpyoBepamnevtikn : amdomnoinon A.D.L.— efolkovounon evépyeLag
KwnowBepamnevtikn : BeAtiwon tng puoLKAC KATAOTAONG
Entitevén kaARg mowdtntag Uvou

WuyxoAoyki mapépBaon : dtaxeipon stress

Anoduyn tng €kBeong oc umepBoAikn {€otn 1 KPLO

DappoakeuTikn Aywyn :
+* Amantadine Hydrochloride & Modafinil (Provigil®) — mio kowvoxpnoto
+* Pemoline (Cylert®) - mpoooxr otn xoprynor tou

otnv EPTAZIA = eéatoutkevuévn napeuBaon

. » Teploootepa SlaAelippata
,,,,,, @- » EUEANKTO & HEWWHPEVO wpaplo
e
I' HELP' H- » TIPOCAPLOYH TOU XWPOU EPYaoLag

»iblﬁ [ » oulAtnon pe ouvadéAdoug
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npoypauua anokaraotaocn¢ acdevn upue 2.2.11.

H {wn pag eival TOAUTIMN
yla va ThV agprVOUE OThV TUXN

MAPETH ZQH ZOY ZTA XEPIA ZOY!

MoY ENIAPOYN ZTHN YTEIA Ta atopa pe 2.2.M. odeilouv
va €xouv mpocfaon

OTOUC TPOANTITIKOUG
LOLTPLKOUC EAEYXOUC
OTIWC O YEVLKOG TANOUOUOC
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uetad 1o 20° £ro¢ dwng
KAINIKOZ - MNMAPAKAINIKOX EAEINXox ZYXNOTHTA - XYITAZEIX
NAImdaipikog €Aeyxocg (kair HDL, LDL, TpiyAukepidla) 1/ 5° €10¢ - av gival QUOIOAOYIKNA
2 AKXapo opou 1/ 5° £€10G¢ - av gival UOIOAOYIKN

ueta 1o 40° éroc {wNc

KAINIKOZ - NMAPAKAINIKOZ 2YXNOTHTA - XYXITAZEIX
EAEMXOXZ
‘EAeyxo¢ Bupeogidoug » [1a OAeG TIG yuvaikeg > 40 eTwv
» [1a otToIov gP@avidel CUPTITWHOTA KOTTWONG
Otmrmiké 1Tedia — MNavkwua o 1/ 2° -4° €10¢ yIia nAikieg 40 — 65

X/

s 1/ €10G yia nAikieg > 65

uetd 10 50° ¢1r0C dWNAC YIa O6Aoug

KAINIKOZ - MNMAPAKAINIKOX EAEIXOxz 2YXNOTHTA - XZYXITAZEIZ
Avadlntnon aipatog ota KOTTpava (Mayer Kotrpavwy) 1/ €106 yia nAikieg > 50
21YMOEIDOOKOTTION - KOAOVOOKOTTION 1/ 5° €10G - OIYMOEIDOOKOTTION

1/ 10° €10G - KOAOVOOKOTTION
‘EAeyX0G aKong 1/ 5° €106

uetd 10 50° £10¢ WG

< yia TIC ouadES uwnAou Kivéuvou _
< vid QVOPEC

< vIQ YUVAIKES (\j £,

.__H
A\ W
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. Community
Rehabilitation
Department

ONOKAHPQMENEZ umnpeoiec

s poAnyYng vyeiac

** LATPLKAC QTTOKOTAOTAONC

% OXOAKNG & EKMOOEUTIKACG Evta&nc
*** EMAYYEAMATIKAG €vTaéng

** KOWWWVLIKAC EVTaénc - CUMMUETOXAC
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29 QEBPOYAPIOY 2000 & -

SCOMMUNITY
r\\\

e 2 9
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Association Strumpell Lorrain




Formes Formes
autosomiques autosomiques

dominantes récessives
Inconnues Inconnues

M SPG 4 : 40-48% SPG 11:21%

W SPG 3A : 3-20% WsSPG5: 7%

BISPG 7, ARSACS : 7%
SPG 20, 5PG 21 :rare
MSPG 15:4%

BSPG10:2-3%

MSPG 31 :2-3%

MWSPG 8 :<1%
SPG6:<1%
SPG 17 / Silver syndrome : 0-1%
SPG 13 etSPG 42 :rare

Fréquence des génes mutés
(Dr Giovanni Stevanin, ICM, Paris, 4 partir de 1300 cas, mai

MPOZYMNTQMATIKOZ €Aeyxog
EVNUEPWHEVN ouyKataBeon & £yypadn ocuvaiveon

NMPOTENNHTIKH AIAINQ2H : &éctaon oto €uBpuo otn pntpa

NMPOEMOYTEYTIKH AIATNQZH : eéétaon npwv tnv epdUteLVON TOU EUPPUOU

JuuBoulAeutikn : pntépa — adi - yoveig yla KwnTlkEG & aloBnTIkEC avarnpleg

lovikn unootnipién : & twv dV0o YoVEWV TTOU EUMAEKOVTOL LE ATOUO LLE avamnpia
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two siblings” Acta Neurol Scand 2002;106: 222-4.

» [Mamnaloukdc A. kat ouv «Qulocuvdetn Adpevoleukoduaotpodia : meplypadr mepimtwong»
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LORRAIN»
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spastiques familiales HSP (Hereditary Spastic Paraplegia)
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