PARALISI CEREBRALE: LA DIAGNOSI PRECOCE
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Con il passare degli anni e con il rapido miglioramento ed affinamento delle tecniche diagnostiche neuroradiologiche si è assistito ad una sempre maggiore sproporzione tra i numerosi studi morfologici sulle lesioni cerebrali del neonato a termine e prematuro e i pochi studi sulla valutazione funzionale dell’integrità del sistema nervoso centrale. Da più autori è stato effettuato il tentativo di affidarsi alle neuroimmagini (ecografia, tomografia computerizzata, risonanza magnetica cerebrale) per stabilire correlazioni tra il tipo di danno cerebrale, la sua estensione e sede e l’insorgenza, la tipologia e la gravità del deficit neurologico; tali valutazioni hanno dato risultati non sempre soddisfacenti soprattutto per quanto concerne le lesioni cerebrali considerate minori (iperecogenicità transitorie, leucomalacia periventricolare microcistica, emorragie intraventricolari non estese). I reperti neuroradiologici, infatti, non sempre si correlano con la gravità dell’outcome psicomotorio. Sono stati infatti ripetutamente descritti casi con sviluppo psicomotorio normale o lievemente compromesso in presenza di leucomalacie cistiche estese o, viceversa casi di bambini in cui la presenza di leucomalacie non cistiche prelude allo sviluppo di paralisi cerebrale [5-9].

Appare quindi evidente come le neuroimmagini, da sole, non consentano di definire le categorie di neonati a rischio neurologico.

Accanto alla lesione cerebrale, che va documentata il più dettagliatamente possibile, vanno valutato l’integrità del sistema nervoso centrale e le capacità di compenso funzionale all’eventuale danno occorso (la plasticità cerebrale nei primi mesi di vita ha potenzialità eccezionali). La valutazione clinica dovrà accertare la presenza ed il grado di disfunzione cerebrale indipendentemente dal riscontro o meno di lesioni cerebrali macroscopicamente documentate. Come valutare dunque il benessere e la “funzione” cerebrale? Che strumenti abbiamo a disposizione per la valutazione neurologica del neonato a termine e del neonato prematuro?

L’esame neurologico tradizionale nel neonato acutamente malato è/o gravemente prematuro è di difficile realizzazione per vari motivi: impedimenti fisici dovuti ai fili dei monitor, alle linee infusive, al poco spazio all’interno dell’incubatrice, alle misure di restrizione e alla ventilazione meccanica; fragilità del neonato acutamente malato alle manipolazioni; difficoltà nel riconoscimento degli stati comportamentali del neonato.

Durante i primi giorni o settimane dopo la nascita, i sintomi di danno cerebrale possono essere assenti o sfumati, attenuati o esagerati dai farmaci, il quadro clinico è generalmente dominato dai sintomi cardiorespiratori e la ventilazione meccanica può indurre una sindrome apatica. La semeiotica neurologica del neonato prematuro è difficile da interpretare perché mancano dati normativi del prematuro sano, perché esiste un margine di soggettività nello score delle singole prove e perché è difficile o impossibile valutare l’impatto dei farmaci o delle misure assistenziali sul comportamento spontaneo del neonato. La valutazione neurologica tradizionale appare inoltre poco predittiva tant’è che la maggior parte degli autori ritiene che non sia possibile una diagnosi neuroevolutiva prima della fine della fine del primo anno (o addirittura del secondo anno) di vita. E’ viceversa evidente quanto sia fondamentale, nell’ottica di attuare programmi di abilitazione-riabilitazione fisioterapica e di fornire una comunicazione adeguata alla famiglia sia fondamentale la precocità della diagnosi di disfunzione cerebrale e la prognosi neuromotoria. De Vries et al. (1987) segnalano in prematuri affetti da leucomalacia cistica al termine, la presenza di marcata ipereccitabilità, di aumento di tono agli arti, di postura anomala delle dita delle mani (indice flesso) [13]. L’aumento del tono degli arti e l’ipertono agli adduttori diventa più marcato tra i nove e i 12 mesi di vita. Dubowitz (1988) ha descritto la presenza di flessione del pollice e dell’indice della mano e di riflesso plantare in estensione (Babinski spontaneo) in bambini affetti da leucomalacia cistica [14]. De Vries et al (1988) ha riscontrato, in un alto numero di prematuri con iperecogenicità transitorie la presenza di anomalie transitorie del tono muscolare (la cosiddetta distonia transitoria) che generalmente si risolvono nel primo anno di vita [7]. Volpe (2000) riferisce di avere riscontrato la presenza di modesta debolezza muscolare agli arti inferiori nelle prime settimane di vita di bambini con lesioni della sostanza bianca periventricolare [3]. Altri autori segnalano il frequente riscontro di un cosiddetto periodo di silenzio clinico tanto più prolungato quanto maggiore è l’handicap neurologico [15]. Bennett (1994) sostiene che i bambini che sviluppano una paralisi cerebrale non mostrano segni specifici fino all’età di 9-12 mesi di età post-termine e che questi bambini appaiono asintomatici e mostrano un esame neurologico sostanzialmente normale anche per diversi mesi [16].

Negli ultimi 20 anni il gruppo di ricerca coordinato dal prof. H.F.R. Prechtl ha promosso una serie di studi sistematici sul movimento del feto e del neonato previa osservazione diretta e registrazione televisiva su nastro, partendo dall’ipotesi che il repertorio motorio spontaneo possa rappresentare un indicatore dell'integrità del SNC [17]. L’attività motoria spontanea, in quanto generata in modo endogeno, sarebbe un indicatore dell’integrità del sistema nervoso centrale. La gestalt perception (od “osservazione della forma”) è lo strumento su cui si basa la valutazione dell’attività motoria. In accordo con Konrad Lorenz [18], Prechtl concepisce la gestalt perception come strumento di conoscenza scientifica.

Tra tutti i patterns propri del repertorio motorio spontaneo del neonato (movimenti isolati degli arti, stiramenti e flessioni del tronco, retroflessione del capo, flessione del capo, tremori, sussulti...) è stato scelto quello dei movimenti globali (i cosiddetti General Movements o GMs) in quanto essi rappresentano il pattern motorio più complesso presente nel feto già a partire dalla 9°-10° settimana di vita e quindi sono presumibilmente più sensibili a condizioni patologiche del sistema nervoso centrale.

I GMs sono movimenti generalizzati che coinvolgono l'intero corpo, possono durare da pochi secondi ad un minuto; nel neonato sano i movimenti cambiano continuamente in velocità, forza ed ampiezza iniziando ed esaurendosi in modo graduale; la sequenza dei movimenti degli arti superiori ed inferiori, del collo e del tronco è continuamente variabile. Le flessioni ed estensioni degli arti sono complesse, ricche di rotazione e di continui piccoli cambiamenti di direzione. Queste ultime componenti addizionali rendono il movimento fluido ed elegante e creano l'impressione della complessità e della variabilità. La fluidità e l’eleganza rappresentano l’aspetto caratteristico e saliente dei GMs nel neonato sano. Studi condotti su neonati perfettamente sani hanno permesso di descrivere l’evoluzione del comportamento motorio spontaneo del neonato. Tra le 2 e le 6 settimane di vita post-termine (PTA) i movimenti generalizzati appaiono un po' rigidi, di moderata ampiezza e velocità, disegnano frequentemente traiettorie ellittiche e possono essere talvolta interrotti da bruschi movimenti in estensione. In questa fase i movimenti possono apparire sgraziati e goffi pur mantenendo le caratteristiche di complessità e di variabilità: è la cosiddetta writhing quality del movimento. Nelle settimane successive, tra la 6°-9° fino alla 15°-20° settimana PTA, si assiste alla comparsa della cosiddetta fidgety quality dei GMs: il lattante presenta movimenti del collo, del tronco e degli arti di tipo armonioso, di piccola ampiezza e di velocità moderata con accelerazioni variabili e orientati in tutte le direzioni. I movimenti possono sovrapporsi ad altri più complessi degli arti e del tronco, sono pressochè continui quando il neonato è sveglio e scompaiono quando egli pone attenzione a persone o cose.

Accanto ai fidgety movements si possono apprezzare movimenti oscillatori ed irregolari a bassa ampiezza e a moderata velocità (wiggling-oscillating quality), movimenti a zigzag degli arti superiori parzialmente o completamente estesi (saccadic quality) e/o movimenti ad alta ampiezza e velocità (simil-ballistici) prevalentemente interessanti gli arti superiori (swiping quality). Le caratteristiche della motilità spontanea sono influenzate dalla presenza di danno cerebrale? E se si, con quale modalità? Studi condotti su bambini a basso e ad alto rischio neurologico non hanno evidenziato differenze quantitative significative nei vari patterns specifici del movimento nemmeno in bambini che poi hanno sviluppato severi handicaps neurologici.

Viceversa, il danno cerebrale influenza la qualità del movimento spontaneo.

Studi eseguiti su gruppi di bambini pretermine e a termine affetti da vari tipi di lesioni cerebrali hanno consentito di identificare tre principali anomalie del movimento spontaneo: l'ipocinesia (hypokinesis), il repertorio motorio povero (poor repertoire- GMs) e il movimento crampiforme e sincrono (cramped-synchronized-GMs).

L'ipocinesia (H) comporta una considerevole riduzione nel numero, nella durata, nell'ampiezza e nella velocità di tutti i patterns del movimento spontaneo; la sequenza dei movimenti è più povera rispetto ai GMs normali. Il riscontro di tale anomalia è sporadico nel bambino prematuro mentre è molto frequente durante i primi giorni di vita nel bambino a termine asfittico. Nel repertorio motorio povero (PR) la sequenza dei movimenti è più monotona e meno complessa che nei GMs normali, pur presentando componenti rotatorie e discreta fluidità. E' la più comune anomalia del movimento sia nel neonato prematuro sia nel neonato a termine affetti da lesioni cerebrali. Nel movimento crampiforme e sincrono (CS) i movimenti appaiono rigidi e crampiformi, i muscoli degli arti e del tronco si contraggono e si rilasciano in modo sincrono. E' la più grave ed importante anomalia del movimento.

I vari studi condotti su gruppi diversi di neonati ad alto rischio neurologico, neonati prematuri affetti da lesioni ipossico-ischemiche, da leucomalacia periventricolare e da iperecogenicità periventricolari transitorie, neonati a termine asfittici, hanno permesso di dimostrare il metodo di Prechtl ha valore prognostico superiore a quello dell’esame neurologico tradizionale ed integra in modo eccellente quello delle neuroimmagini [19- 24].

Lo sviluppo dei GMs nel corso dei primi mesi di vita (traiettorie motorie) identifica precocemente (entro i primi 3 mesi di vita) i soggetti che svilupperanno paralisi cerebrali infantili ed i lattanti destinati a soffrire di disturbi neurologici transitori o ad avere invece uno sviluppo normale.

In particolare, a prescindere dalla eventuale lesione evidenziata agli ultrasuoni e alla TC e/o RM cerebrale, traiettorie del tipo GMs costantemente normali si correlano a sviluppo normale. Traiettorie con prevalente carattere CS dei GMs preludono ad una paralisi cerebrale infantile. Traiettorie con GMs del tipo PR precedono una evoluzione normale quando i GMs si normalizzano all’età della fidgety (8-20 settimane PTA); se viceversa i GMs sono ancora patologici a questa età od oltre i lattanti possono presentare sequele minori o uno sviluppo neuropsichico normale. In particolare, l’assenza o l’anormalità dei cosiddetti fidgety movements sembra essere un marker precoce di disfunzione cerebrale.

