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INTRODUZIONE

La vertigine parossistica posizionale benigna (VPPB) ¢ una malattia labirintica ad
elevata prevalenza e costituisce uno dei quadri clinici di piu frequente riscontro nella
pratica clinica otoneurologica. E’ caratterizzata da brevi e ripetute crisi vertiginose
provocate da cambiamenti di posizione della testa. La patogenesi della VPPB ¢ legata
all’ingresso di ammassi otoconici, staccatesi dalla macula utricolare , in uno o piu
canali semicircolari (CCSS) e conseguente indesiderata risposta vestibolare ai
cambiamenti di posizione della testa. Il possibile interessamento di tutti i canali
semicircolari ha indotto ad utilizzare il termine di “vestibular lithiasis”(2) o labirinto
litiasi e quindi anche nella clinica ¢ frequente il riscontro di reperti che si
differenziano notevolmente rispetto ai quadri classici o paradigmatici, ma che pur
sempre riconoscono la stessa patogenesi della VPPB. Tra questi quadri il riscontro di
un Ny posizionale down-beating(DBpNy) come reperto di litiasi del canale
semicircolare anteriore(CSA) ne € un esempio e sempre piu nella letteratura degli
ultimi anni si trovano lavori che analizzano 1 vari aspetti dell’interessamento del
CSA(34689.12,1828,29,34,36,37,38.41.44.48.49,60). Negli ultimi anni ,grazie alla Scuola Fiorentina , ¢
stata proposta una variante apogeotropa del canale semicircolare posteriore(
CSP)(aCSP) come una causa del DBpNy(2s.29). Lo scopo di questo lavoro ¢ quello di
analizzare il Ny della VPPB dei CCSS verticali compresa la variante aCSP e
I’eventuale diagnosi differenziale. Inoltre esamineremo alcuni casi clinici di VPPB
riferibili verosimilmente a interessamento del CSA.

STORIA

Le caratteristiche cliniche e I’associato nistagmo (Ny) da posizionamento furono
descritte per la prima volta da Robert Barany (1921)) anche se forse la prima
descrizione fu di Adlerq) nel 1897 quando descrisse alcuni pazienti con trauma
cranico che accusavano vertigine e presentavano Ny solo in certe posizioni della
testa. Dix e Hallpike nel 19529 descrissero dettagliatamente la sindrome e coniarono
il termine di VPPB , ma come Barany giunsero alla conclusione che fosse provocata
da una lesione degli organi otolitici come evidenziato anche dal reperto istologico di
un paziente , che in vita aveva sofferto di VPPB, che mostrava una degenerazione
unilaterale della macula utricolare. Nel 1969 Schuknechtso mise in risalto il ruolo del
CSP nella fisiopatologia della VPPB e conio il termine di Cupulolitiasi. Egli riscontro
depositi basofili sulle cupule dei CCSS di 2 pazienti che in vita avevano sofferto di
VPPB; egli propose che gli otoconi provenienti da una degenerazione della macula



utricolare si depositassero sulla cupula del CSP rendendola piu pesante rispetto
all’endolinfa circostante e quindi sensibile ai cambiamenti di rapporto con la forza di
gravita in seguito ad un movimento sul piano del canale. Tale movimento
determinerebbe una deflessione ampullifuga delle ciglia dei recettori canalari con
stimolazione del nervo ampollare e quindi la comparsa del tipico Ny parossistico. Nel
1979 Hall ed als1) suddivisero la BPPV in due tipi : una forma piu comune
affaticabile ed una piu rara non affaticabile. Essi ritennero che solo ’ultima si
accordasse con la teoria della cupulolitiasi di Schuknecht. Per la forma affaticabile
essi suggerirono che 1 detriti entrati nel braccio non ampollare del CSP si muovessero
liberamente dentro il canale sotto 1’influenza della gravita. Utilizzando un modello di
orecchio interno con un meccanismo a mercurio ,che rappresenta 1 detriti, essi
mostrarono come i cambiamenti posizionali producevano sia la stimolazione della
cupula sia la dispersione dei detriti di cui alcuni rientravano nell’utricolo. Essi
conclusero che questa dispersione portasse alla diminuzione della vertigine e del Ny (
faticabilita ). Questa teoria della Canalolitiasi rappresento la base teorica per 1
successivi sviluppi terapeutici rappresentati dagli esercizi posizionali (Brandt e
Daroff 1980(7) e le manovre posizionali (Semont 19880 € Epley 19920 ). Nel1985
Luciano Cipparoneqs) € McClureay) pubblicarono 1 primi lavori di una VPPB da
interessamento del CS orizzontale o laterale(CSL) caratterizzata da un ny parosistico
orizzontale anzich¢ verticale-torsionale. Nel 1987 Katsarkarsa4) sulla base delle
caratteristiche del ny provocato suggeri I’ipotesi di un interessamento del CSA. Nel
1989 Pagnini, Nuti e Vannucchiass3) definirono ulteriormente le caratteristiche della
VPPB del CSL descrivendo anche la variante con Ny apogeotropo che implica una
diversa localizzazione degli otoconi all’interno del canale e quindi differente
spostamento endolinfatico rispetto alla variante geotropa. L’ipotesi che potesse
esistere una variante apogeotropa del CSP fu formulata da Agus nel 1995.). Nel 1992
Epley(20) propose un terzo meccanismo patogenetico della litiasi vestibolare: il
Canalith Jam dove i detriti otoconiali provocano un blocco del canale o tra cupula e
parete ampollare . Oltre alla classica forma di VPPB con Ny parossistico sono stati
descritti pazienti in cui la manovra diagnostica di Dix-Hallpike non evidenzia Ny ma
scatena la classica vertigine (25559 c comunicazione di Straumann a master Siena
2010). Questa forma ¢ stata definita “VPPB soggettiva” ; le teorie per spiegare la
mancanza di ny comprendono : 1) un modesto Ny non riconosciuto dall’osservatore;
2)Ny affaticato da test ripetuti; 3) una forma meno grave di VPPB che scatena
vertigine ma con un segnale neurale inadeguato per stimolare le vie vestibolo-
oculari; 4) un meccanismo simile alla cupulolitiasi dove il flusso intracanalare blocca
il movimento cupulare. Nel 2008 ,in occasione del meeting vestibolare “Aldo
Dufour”, Pecci riporto alcuni casi in cui era stata posta la diagnosi di VPPB da CSA e
che si erano ripresentati dopo brevissimo tempo con un quadro tipico di VPPB da
CSP del lato opposto. L autore ipotizzo I’esistenza di una variante aCSP che si
realizza quando I’ammasso si viene a trovare nell’emicanale posteriore non
ampollare(zs,zo).



ANATOMOFISIOLOGIA

Il sistema vestibolare ¢ I’apparato sensoriale che monitorizza il movimento e la
posizione della testa e del corpo nello spazio percependo 1’accelerazione angolare e
lineare . Una disfunzione di tale apparato determina gravi alterazioni dell’equilibrio,
del senso dell’orientamento nello spazio e del controllo della motilita oculare
associati a vertigini e Ny. Le strutture sensoriali dell’apparato vestibolare sono
rappresentate dalle macule dell’utricolo e del sacculo per le accelerazioni lineari ed 1
CCSS per le accelerazioni angolari. I tre CCSS,laterale od orizzontale , superiore o
anteriore e posteriore percepiscono 1’accelerazione angolare e sono posizionati quasi
ortogonalmente fra loro (vedere FIG 1) .
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Ciascun canale ¢ riempito di endolinfa ed in prossimita di uno degli sbocchi
nell’utricolo presenta una dilatazione detta ampolla che contiene 1’epitelio sensoriale.
All’interno dell’ampolla I’epitelio forma un rilievo,la cresta ampollare, sulla quale
sono situate le cellule cigliate che rappresentano dei sofisticati meccanocettori
sormontati dalla cupola, una massa gelatinosa con la stessa densita dell’endolinfa, che
st estende dalla superficie della cresta al tetto dell’ampolla, formando una zona chiusa
ermeticamente che impedisce il passaggio dell’endolinfa .

Le cellule cigliate all’interno di ciascuna cresta sono orientate con il loro chinocilio
nella stessa direzione. In particolare ,nel canale laterale le chinocilia sono orientate
verso il versante utricolare dell’ampolla, mentre nei canali verticali sono dirette verso
la parte canalare dell’ampolla. Questa differenza nella polarizzazione morfologica
spiega la differenza nella sensibilita direzionale tra il canale laterale e quelli verticali.
Come ricordato precedentemente lo stimolo adeguato per 1 CCSS ¢ rappresentato



dall’accelerazione angolare della testa e durante la rotazione della testa tali
accelerazioni si trasferiscono all’endolinfa contenuta nei canali; quest’ultima , a causa
della sua densita ha una certa inerzia , per cui si muove relativamente rispetto alle
pareti del canale, che determina una deflessione della cupola che a sua volta provoca
un movimento a perno del chinocilio e quindi I’inizio delle reazioni che stanno alla
base della trasduzione del segnale. La deviazione delle sterocilia verso il chinocilio
comporta la depolarizzazione delle cellule ciliate , la deviazione opposta determina
una iperpolarizzazione con conseguente decremento del rilascio di neurotrasmettitore.
La disposizione dei CCSS ai lati della testa , fa si che essi operino in modo
coordinato durante 1 movimenti naturali della testa con un meccanismo di push-pull:
se da un lato si verifica una deflessione eccitatoria dall’altro lato si avra una
deflessione inibitoria. Il segnale dai recettori labirintici ,attraverso il nervo
vestibolare, raggiunge 1 nuclei vestibolari dove avviene un’integrazione con altri
segnali di origine visiva e propriocettiva e da qui 1 segnali raggiungono i1 neuroni dei
nuclei oculomotori e del midollo spinale costituendo due importanti riflessi : 1) il
riflesso vestibolo-oculomotore (VOR), 2) il riflesso vstibolo-spinale (VSR). Ciascun
CS ¢ connesso ai muscoli extraoculari in modo tale che la stimolazione di un nervo
canalare provoca un movimento oculare approssimativamente nel piano di quel
canale e sono grossolanamente allineati con 1’asse dei muscoli extraoculari(FIG2).
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Ad esempio la stimolazione del nervo del CS posteriore di sinistra eccita 1‘obliquo
superiore ipsilaterale ed il retto inferiore controlaterale mentre si ha 1‘inibizione
dell‘obliquo inferiore ipsilaterale e del retto superiore controlaterale . Il risultato
finale ¢ un movimento lento disconiugato degli occhi verso il basso con una
componente rotatoria antioraria nel piano del CS posteriore sinistro nell’occhio
ipsilaterale ed un movimento verticale verso il basso dell’occhio controlaterale. Come
regola generale ¢ da ricordare che le connessioni centrali eccitatorie corrono nel
fascicolo longitudinale mediale(FLM ) controlaterale mentre quelle inibitorie nel
FLM ipsilaterale(FIG3).
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Fig 3 Schema delle connessioni vestibolo-oculari (da Leigh e Zee, 1991).

Queste connessioni descritte non sono completamente sufficienti in quanto 1 piani
canalari non sono esattamente allineati con 1 piani dei muscoli extraoculari e percio’ ¢
necessaria una trasformazione spaziale dalle coordinate canalari a quelle oculari.
Questa trasformazione potrebbe avvenire attraverso la convergenza dei segnali a
livello dei NV ed una divergenza a livello dei nuclei oculomotorigs). Inoltre 1 canali
verticali sono sul piano verticale, ma orientati in modo tale da formare un angolo di
circa 45°, aperto in avanti per il CSA e all’indietro per il CSP; delimitano quindi un



angolo di circa 90° , aperto laterlalmente,entro il quale si inserisce il CSL(FIG 4).
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Questo particolare orientamento fa si che il movimento della testa in grado di
stimolare in modo efficace le coppie agoniste dei canali verticali passi per il piano
del CSP di un lato e del CSA dell’altro, che non corrisponde al piano sagittale.
Quindi anche il movimento oculare compensatorio , generato in risposta ad
una’accelerazione sul piano delle coppie agoniste verticali, non ¢ esattamente
verticale , ma verticale -rotatorio. Inoltre € necessario evidenziare che mentre nel
CSL il movimento endolinfatico ampullipeto ¢ eccitatorio , ne1 CCSS verticali il
flusso ampullipeto ¢ inibitorio ed eccitatorio quello ampullifugo. Per quanto riguarda
le componenti verticali e rotatorie del Ny indotto da stimolazione dei CCSS verticali
¢ importante considerare anche I’inserzione dei muscoli extraoculari e le loro azioni.
Esaminiamo inizialmente 1 muscoli retti superiore(RS) ed inferiore(RI) e poi gli
obliqui. La contrazione del RS e del RI ruota I’occhio verso 1’alto o verso il basso



attorno all’asse laterale : questa ¢ I’azione primaria di detti muscoli. L’angolazione
dell’inserzione dei RS e RI provoca una differenza nella forza dell’azione primaria e
favorisce la comparsa di un’azione secondaria e terziaria , che dipendono dalla
posizione dell’occhio. Tutti 1 muscoli retti originano dall’anello di Zinn che ¢ attacato
al foro ottico e si dirigono lateralmente e con decorso mediale rispetto all’asse
verticale (FIG 5).
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FIGS5 ] : g . % o
Origine ed inserzione dei muscoli oculari. A. Occhio destro e muscoli retti visti

dall’alto. B. Ambedue gli occhi visti dall’alto, con tutti i muscoli rotatori oculari, la loro
direzione di origine e la inserzione, quando gli occhi sono in posizione primaria.

Poiché la linea di trazione ¢ lievemente mediale rispetto all’asse verticale i1l RS
evidenzia un’azione secondaria di rotazione mediale dell’occhio rispetto all’asse
verticale cioe un’adduzione. Per evidenziare meglio I’azione secondaria e terziaria
del RS immaginiamo 1’occhio in estrema adduzione : rotazione intorno all’asse
laterale,elevazione dell’occhio, rotazione intorno all’asse verticale, adduzione
del’occhio, rotazione intorno all’asse antero-posteriore , spostamento dell’asse
verticale verso I’interno cio¢ torsione interna (azione terziaria). Quando invece
I’occhio ¢ in abduzione il RS agisce direttamente sull’asse verticale e quindi la sua
forza non viene dissipata nell’azione secondaria e terziaria (FIG 6)
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Quindi se vogliamo evidenziare al meglio la forza di elevazione del RS di destra
dobbiamo far guardare il paziente in alto e a destra. Il RI ha la stessa direzione ed
inserzione del RS ,naturalmente sulla superficie inferiore; la sua azione primaria ¢ di
ruotare 1’occhio verso il basso ,1’azione secondaria ¢ 1’adduzione e quella terziaria ¢
la torsione esterna. Va precisato che 1 RS e RI non adducono efficacemente 1’occhio
che non abbia gia cominciato ad addursi per ’azione del retto mediale (RM). Quindi
per esaminare il RI di destra si fara guardare il paziente in basso e verso destra.
L’obliquo superiore prende origine dall’ala inferiore dello sfenoide , subito sopra
I’anello di Zinn. Attraverso una troclea attaccata al bordo dell’orbita il tendine si
dirige verso I’occhio e si inserisce posteriormente (FIG 7)

. Obliquo superiore B. Diagramma dei vettori C. obliquo inferiore

FIG 7

Il punto d’inserzione ¢ un po’ mediale rispetto all’asse verticale analogamente ai RS e
RI. In posizione primaria di sguardo la sua contrazione determina , come azione
primaria, una rotazione verso il basso dell’occhio , un’azione secondaria di abdurre
I’occhio € come azione terziaria la torsione interna . Quando 1’occhio ¢ addotto
I’azione dell” OS ¢ direttamente sull’asse verticale e quindi non si disperde
nell’azioni secondarie e terziarie per cui per esaminare al meglio I’azione di detto
muscolo si fa guardare il paziente in basso e all’interno. L’obliquo inferiore(Ol) , a
differenza degli altri muscoli oculari, origina dal bordo inferiore mediale dell’orbita .
E’ il solo muscolo oculare che origina anteriormente e si inserisce sulla parte
posteriore del bulbo oculare un po’ mediale rispetto all’asse verticale con
allineamento simile all’OS. La sua azione ¢ antagonista rispetto a quella dell’OS e



quindi avra come azione primaria la rotazione verso 1’alto dell’occhio, I’azione
secondaria ¢ rappresentata dall’abduzione e la torsione interna dell’occhio ¢ I’azione
terziaria. Per esaminare al meglio I’azione dell’Ol si fa guardare il paziente in alto e
all’interno. Gli obliqui si comportano come forti abduttori solo quando 1’occhio ha
gia cominciato a ruotare all’esterno trainato dal retto laterale (RL).

I riflessi canalo-oculari producono movimenti oculari che sono compensatori per
rotazioni dellg testa. La FIG 8
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FIG 8

illustra le trasformazioni coinvolte in questo processo nel piano orizzontale. Lo
stimolo naturale per 1 CCSS ¢ I’accelerazione angolare della testa. Tuttavia durante
rotazioni sinusoidali alle frequenze dei movimenti naturali della testa, date le
proprieta viscoelastiche del complesso canalo-cupolare (modello pendolare) I’attivita
del nervo vestibolare ¢ in fase con la velocita della testa piu che con I’accelerazione .
Cosi I’equivalente di una integrazione matematica ( uno scivolamento di fase di 90°)
¢ avvenuto. La risposta riflessa produce un movimento compensatorio oculare uguale
ed opposto a quello della testa; tale movimento € provocato, tra 1’altro,
dall’attivazione dei neuroni dell’abducente e quindi dalla contrazione del muscolo
retto laterale Sn durante la stimolazione ampullipeta Dx. L’attivita registrata nel
nervo Abducente resta dietro 1’attivita nel nervo vestibolare di un ulteriore ritardo di
90°. Skavenski e Robinson (s4) si posero la domanda di cio che provocava lo
scivolamento di fase tra I’attivita dell’ Abducente e quella del nervo vestibolare. Essi
introdussero il concetto di un integratore oculomotorio, un’ipotetica rete neuronale
che integra in senso matematico segnali codificati in velocita ( come quelli che
provengono dai recettori periferici) in segnali codificati in posizione come richiesto
dai neuroni oculomotori. Il concetto di integratore neuronale, Neural Integrator(NI),
oggi ¢ generalmente accettato mentre permangono alcune perplessita sulla sua
localizzazione. Infatti per alcuni a1,13) € localizzato in una regione del troncoencefalo
o cervelletto, mentre per altriss)€ una proprieta distribuita dei circuiti a feedback.
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Analiziamo adesso alcuni principi generali delle connessioni centrali del VOR: 1)
ciascun CS attiva due muscoli oculari nel suo piano, uno in ciascun occhio, definiti
“prime movers” ed inibisce 1 loro antagonisti; 2) le proiezioni eccitatorie sono
controlaterali e quelle inibitorie sono ipsilaterali; 3) 1 segnali eccitatori del CS
anteriore e del sacculo sono parzialmente convogliati attraverso in Brachium
Conjunctivum (BC), mentre tutte le altre informazioni ascendono tramite il tegmento
troncoencefalico. La divisione del VOR in una via diretta trineuronale ed una via
indiretta multisinaptica reticolare e cerebellare ¢ stata identificata da tecniche di
registrazione neurale nelle scimmie le quali hanno anche evidenziato che il segnale di
velocita della via diretta ed il segnale di posizione della via indiretta hanno in comune
il FLMs3) Questo arco riflesso, trineuronale, ¢ definito VOR diretto e trasmette
informazioni di velocita dal nervo vestibolare ai motoneuroni oculari per assicurare
che la velocita oculare corrisponda alla velocita della testa. Il risultato finale, pero,
deve essere un segnale di posizione oculare in modo che gli occhi siano stabili
sull’oggetto quando la testa si ferma. Il comando di posizione € ottenuto dal comando
di velocita dopo che esso a raggiunto il NV. L’integrazione, in senso matematico, del
segnale di velocita per produrre il segnale di posizione ¢ effettuata nel NV mediale e
nel nucleo Prepositus Hypoglossi (NPH). Queste due strutture adiacenti sono definite
NI per 1 movimenti oculari orizzontali a1,13). Le cellule del NV mediale sono detti
neuroni PVP in quanto trasmettono sia segnali di posizione (P) sia segnali di
velocita(V) e cessano la loro attivita(P=pausa) durante le fasi rapide del Ny o altri
movimenti saccadici. I loro assoni raggiungono il nucleo dell’Abducente ed 1 suoi
interneuroni per il retto mediale e quindi trasmettono sia il segnale di posizione, P,
che di velocita vestibolare,V. Descriveremo in dettaglio il VOR sul piano verticale in
quanto 1’oggetto del nostro lavoro riguarda 1’azione dei CCSS anteriore e posteriori la
cui funzione si esercita appunto sul piano verticale (FIG9 e 10 ):
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Le afferenze dal CS anteriore raggiungono il NV superiore la cui principale funzione
¢ quella di mediare I’attivita tra 1 CCSS verticali ed 1 nuclei oculomotori che
controllano 1 movimenti oculari verticali e torsionalie4). L eccitazione del CS
anteriore ¢ collegata con neuroni di secondo ordine,attraverso BC, il FLM
controlaterale, ed una via tegmentale ventrale, ai motoneuroni per il muscolo obliquo
inferiore controlaterale e per il retto superiore ipsilaterale. Tale attivazione comporta
I’elevazione e torsione controlaterale degli occhi. L’ inibizione reciproca dei segnali
del CS anteriore ¢ collegata da neuroni del NV superiore attraverso la formazione
reticolare ipsilaterale ed il FLM al nucleo Trocleare ipsilaterale ed al sub-nucleo per
il retto inferiore. La stimolazione bilaterale dei nervi ampollari dei CCSS anteriori
porta gli occhi in alto. I segnali eccitatori del CS posteriore sono trasmessi da neuroni
nella parte rostrale del NV mediale tramite il FLM controlaterale al nucleo Trocleare
e al sub-nucleo per il retto inferiore. Il nucleo Trocleare innerva I’occhio opposto, ed
il sub-nucleo per il retto inferiore innerva 1’occhio ipsilaterale. L’inibizione reciproca
per 1 muscoli antagonisti € convogliata dal NV superiore e dalla parte rostrale del NV
mediale attraverso la formazione reticolare ed il FLM ipsilaterale al retto superiore
ipsilaterale ed al sub-nucleo per 1’obliquo inferiore. Il sub-nucleo per il retto
superiore innerva il muscolo retto superiore controlaterale. Infatti il nucleo
oculomotore su un lato contiene neuroni motori destinati al muscolo retto superiore
opposto come pure assoni dalla sua controparte sul lato opposto che innervano il retto
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. I CCSS anteriori attivano il VOR verso ’alto durante accelerazioni della testa verso
il basso ed 1 CCSS posteriori attivano il VOR verso il basso per accelerazioni della
testa verso 1’altoae). La stimolazione del CS anteriore e posteriore su un lato causa la
torsione controlaterale degli occhi in quanto le componenti verticali si annullano
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diagramma dell'occhio e dei canali verticali nel piano sagittale(AeB)
e nel piano frontale (C); il movimento endolinfatico ampullipeto &
inibitorio.

(A): inibizione del CSP da movimento della testa verso il basso con
conseguente fase lenta del Ny verso I'alto;

(B): inibizione del CSA da movimento della testa indietro e
conseguente fase lenta verso il basso;

(C) inibizione di entrambi CCSS verticali da inclinazione della testa
con conseguente fase lenta ipsitorsionale: gli effetti sul movimento
oculare verticale si annullano, mentre gli effetti sul movimento
oculare torsionale si sommano

Quindi un Ny permanente torsionale puo, in teoria, essere provocato da patologia
periferica anche se in realta, difficilmente una patologia labirintica o del nervo
vestibolare colpira solamente questi due canali. Per questo motivo la presenza di un
Ny rotatorio stazionario persistente ¢ indice di patologia centrale. [ movimenti della
testa intorno all’asse frontale attivano entrambi 1 CCSS anteriore e posteriore su un
lato provocando un movimento oculare torsionale lento controlaterale
(compensatorio). La controrotazione oculare non ¢ mai pienamente compensatoria ed
ogni tilt della testa riduce la necessita di torsione oculare. Collewijn et al 17 hanno
documentato il grado di controrotazione oculare dopo un movimento di roll ed in
condizioni dinamiche durante oscillazioni volontarie pseudosinusoidali della testa in
roll. In condizioni statiche il guadagno era del 10% del roll della testa. Il guadagno
aumentava in condizioni dinamiche dove si evidenziava un movimento coniugato
torsionale lento in direzione opposta al movimento di roll interrotto da saccadici
torsionali coniugati nella direzione del roll della testa. Tali saccadici compensavano
largamente, anche se non completamente, per il movimento lento cosi che alla fine
del roll rimaneva la componente torsionale statica. Con continue oscillazioni si
osserva un incremento del guadagno fino a valori di 0.7. Per quanto riguarda il VOR
torsionale le misure della costante di tempo durante rotazioni intorno ad un asse
verticale hanno evidenziato valori molto inferiori rispetto al VOR orizzontale (4.0 sec
contro 1 15-16 sec). Tali valori indicherebbero la non necessita di un meccanismo di
velocity storage(VS) per il VOR torsionaleesi. Per il VOR verticale 1’integrita del
nucleo interstiziale di Cajal( NIC) ¢ sicuramente essenziale per trasformare un
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segnale di velocita vestibolare in un segnale di posizione oculare. Il NIC ¢ costituito
da nuclei oculomotori accessori situati nella sostanza grigia periacqueduttale
mesencefalica. Ciascun NIC ha connessioni inibitorie ed eccitatorie vestibolari dal
FLM ipsilaterale e controlaterale rispettivamente. La via inibitoria ipsilaterale
proviene dal NV superiore mentre il NV mediale ed il NV superiore contribuiscono
alla via eccitatoria controlaterale. Ciascun Nic proietta monosinapticamente ai
neuroni oculomotori controlaterali che agiscono verticalmente . Inoltre invia
proiezioni al NV superiore e mediale, NPH,nucleo olivare inferiore. Un circuito a
feedback positivo che dai NV va al NIC e quindi ritorna ai NV e NPH; tale circuito
puo agire come integratore dei segnali di velocita in segnali di posizione oculare per i
movimenti verticali. E stato anche prospettato che questo integratore pud funzionare
come VS per le risposte post-rotatorie ed otticocinetiche verticali(24). Una lesione a
livello della commessura posteriore abolisce nelle scimmiewur) € negli esseri umanigs)
tutti 1 movimenti verso 1’alto. Questo indica che 1 segnali del VOR verso 1’alto sono
collegati dorsalmente attraverso la commessura posteriore prima dell’innervazione
dei nuclei oculomotori. La via verso il basso probabilmente scende direttamente dal
NIC ai nuclei oculomotori e trocleares?.Un’altra struttura importante € rappresentata
dal nucleo interstiziale rostrale del FLM (riFLM) che ¢ adiacente ad altri nuclei della
sostanza reticolare mesencefali e particolarmente al NIC. Tale struttura contiene
neuroni burst per 1 saccadici verticali e torsionali e per le fasi rapide dei relativi Ny.
Mentre 1 movimenti verso 1’alto o verso il basso possono essere effettuati da tutti
neuroni burst del nucleo, 1 movimenti torsionali sono effettuati solo dai neuroni
controlaterali. Per esempio il riFLM Dx scarica per fasi rapide che sono dirette in
senso orario dal punto di vista del soggetto.

Ciascun riFLM invia proiezioni ai nuclei oculomotori e trocleare ipsilaterali. I nuclei
su entrambi 1 lati sono connessi attraverso la commessura posteriore e forse da una
commessura ventrale localizzata piu rostralmente, ventrale all’acquedotto(s7,Fig 13).
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FIG 13 : ) : ) '
Anatomic pathways important in the synthesis of vertical and torsional eye movements.

Vestibular inputs from the vertical ‘semicircular canals synapse in the vestibular nuclei (VN) (see Table
2-2 in Chapter 2 for details) and ascend in the medial longitudinal fasciculus (MLF) and brachium con-
junctivum (not shown) to contact neurons in the trochlear nucleus (IV), oculomotor nucleus (11I), inter-
stitial nucleus of Cajal (INC), and rostral interstitial nucleus of the medial longitudinal fasciculus
(rIMLF). The riMLF, which lies in the prerubral fields, also receives an input from omnipause neurons
of the nucleus raphe interpositus (rip), which lies in the pons. The riMLF contains saccadic burst cells
that project ipsilaterally to the motoneurons of Il and IV, and also send an axon collateral to INC. Con-
nections between the right and left riMLF may pass'in or near the posterior commissure (PC) and ven-
tral commissure (VC). Cells in INC that may encode vertical eye position (contributing to the neural inte-
grator) also project to 111 and IV: projections to the elevator subnuclel (innervating the superior rectus
and inferior oblique muscles) pass above the aqueduct of Sylvius (A) in the posterior commissure; pro-
jections to the depressor subnuclei (innervating the inferior rectus and superior oblique) pass ventrally.
Signals contributing to vertical smooth pursuit and eye-head tracking reach the III from the y-group via
the brachium conjuntivum and a crossing ventral tegmental tract. The anatomic sections on the right
correspond to the level of the arrow heads of the schematic on the left. CC: crus cerebri; CN III: oculomo-
tor nerve:; RN: red nucleus; Sup. coll.: superior colliculus; Inf. coll.: inferior colliculus; OM: oculomotor
nucleus.

Il riFLM proietta anche alle cellule del tratto paramediano(PMT) e quindi al
cerv;lletto. Inputs al riFLM provengono dalla formazione reticolare paramediana
pont}na probabilmente dai neuroni omnipausa in quanto lesioni di questa sede
aboliscono, nelle scimmie e nell’'uomo , 1 saccadici verticalig). Inputs, inoltre
provengono dai NV e possono essere importanti per scatenare le fasi r’apide dél Ny
vestibolare. I neuroni nel riFLM sono massimamente attivati in piani canalari
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specificiss). Ad es. un movimento della testa verso il basso nel piano di un CS
anteriore porta gli occhi verso 1’alto attraverso una fase lenta vestibolare mediata dal
retto superiore controlaterale e dall’obliquo inferiore ipsilaterale. Il riFLM ipsilaterale
¢ attivato per generare ’appropriata fase rapida verso il basso tramite le proiezioni al
retto inferiore ipsi ed obliquo superiore controlaterale. Cosi il riFLM ipsilaterale al
canale stimolato crea i segnali corretti per le fasi rapide.

I segnali di velocita della testa sono registrati nel FLM che non ¢ un semplice relais
vestibolare. Infatti trasmette anche il segnale di posizione oculare per il pursuit
verticale, e le sue fibre cessano di scaricare durante 1 saccadici o le fasi rapide del Ny.
Questi assoni del FLM provengono dalle cellule PVP. Durante i movimenti
combinati occhio-testa, quando gli occhi sono quasi stazionari nell’orbita, sulle fibre
PVP ¢ ancora presente un segnale di velocita della testas?. Questo segnale vestibolare
deve essere cancellato da un altro segnale uguale, ma di segno opposto che raggiunge
1 nuclei oculomotori e trocleare. Una possibilita per questa via di cancellazione ¢ un
segnale di velocita di sguardo che proviene dalla porzione dorsale del gruppo Y dei
NVs3). 11 gruppo Y partecipa alla generazione dei movimenti oculari verticali. Riceve
afferenze vestibolari dal sacculo e dal flocculoes). Tale nucleo ¢ anche denominato
nucleo infracerebellare ed invia proiezioni bilaterali, ma principalmente
controlaterali, a1 nucle1 oculomotoriess) € Troclearees) attraverso 11 BC. La
stimolazione del gruppo Y produce I’eccitazione monosinaptica del retto superiore
ipsilaterale e obliquo inferiore controlaterale. Questo pattern motorio ¢ compatibile
con la partecipazione di detto nucleo in una via eccitatoria del CS anterioress. Un’
attivita neuronale collegata alla velocita oculare verso 1’alto e a velocita della testa
verso 1’alto ¢ stata registrata nel gruppo Y, nel nucleo dentato e nella sostanza bianca
adiacente, indicando cosi un ruolo di questa regione nei movimenti verso 1’altoas

EPIDEMIOLOGIA

La VPPB ¢ senza dubbio una delle affezioni pit comunemente riscontrate nella
pratica clinica otoneurologica ; in studi epidemiologici «2) fu riscontrata una
prevalenza di 128 VPPB su 100000 abitanti con un’incidenza di 72/100000; il sesso
femminile risulta prevalente con un rapporto di 2: 1 e nella fascia di eta fra 1 50 e 1 60
anni vi ¢ un picco di incidenza. Il coinvolgimento del canale semicircolare posteriore
(CSP) rappresenta I’evenienza piu frequente, seguito dall’interessamento del canale
semicircolare orizzontale o laterale (CSL) nelle sue due varianti e dalle forme
pluricanalari e molto piu raramente, per alcuni autori(Pagnini)mai, dal canale
semicircolare anteriore o superiore (CSA) .

ETIOLOGIA

La VPPB non ¢ una malattia , ma una sindrome potendo essere la sequela di
differenti malattie dell’orecchio anche se in piu della meta dei casi la causa ¢ ignota e
quindi deve essere classificata come idiopatica . L unica causa che puo essere
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considerata certa ¢ quella traumatica quando vi € un rapporto causa —effetto tra
evento traumatico e comparsa della sintomatologia vertiginosa-posturale.

PATOGENESI

L’origine periferica della VPPB ¢ ormai universalmente accettata anche se in
letteratura sono riportati casi con associate patologie centrali e molte perplessita
suscitano I’ipotesi di una VPPB tipica a possibile genesi centrale (ss). La conferma
dell’origine periferica si basa sul principio fisiologico che in un disordine vestibolare
periferico I’attivazione di un canale genera un Ny che ¢ nel piano di quel canale cosi
che il suo asse di rotazione ¢ ortogonale a questo piano. Questo ¢ un assioma che
deriva dalla prima legge di Ewald, dai lavori di Cohen e Suzukiqe) sulla stimolazione
elettrica dei singoli nervi dei CCSS , dagli studi clinici sulla deiscenza del CSA o)
cosi come dallo studio di migliaia di casi di VPPB. Inoltre il successo delle terapie
chirurgiche (plugging e neurectomia selettivaus27)sono un’ulteriore conferma
dell’origine periferica della VPPB.

Analizziamo adesso le varie teorie patogenetiche iniziando dalla CUPULOLITIASI
cio¢ detriti otoconiali che depositandosi sulla cupola( versante utricolare ) la
trasformerebbe da sensore di accelerazione angolare in gravicettore e quindi un
movimento nel piano del CSP determinera una stimolazione ampullifuga e quindi
eccitatoria con conseguente attivazione dei muscoli obliquo superiore ipsilaterale e
retto inferiore controlaterale e comparsa di un Ny dissociato verticale rotatorio non
parossistico; la manovra di ritorno in posizione seduta provochera una deflessione
ampullipeta e quindi inibitoria con inversione del Ny. La presenza di materiale
otoconiale sul versante canalare non differisce negli aspetti fisiopatologici, ma
comporta necessariamente una concomitante o recente CANALOLITIASI che
rappresenta 1’altra teoria patogenetica. In questo caso si ritiene che nel lume del CSP
vi siano particelle a densita elevata verosimilmente sempre materiale otoconiale
libere di muoversi sotto 1’azione della forza di gravita ed andando cosi a provocare
correnti endolinfatiche ampullifughe o ampullipete a seconda dei movimenti del capo
(FIG 14).
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cupulolithiasis

canalithiasis

FIG 14

Le conseguenze sono rappresentate dalla provocazione di un Ny dissociato verticale
rotatorio parossistico.

Sempre riguardo alla patogenesi dobbiamo anche sottolineare una terza possibilita’
rappresentata dal Canalith Jam di Epley2) che puo essere anche considerata
un’aspetto particolare della canalolitiasi . In questa condizione 1’autore ipotizza un
blocco da parte di particelle, verosimilmente otoconi, quando si spostano da un
segmento piu ampio ad un piu stretto del canale per esempio tra la cupola e
I’adiacente parete ampollare, all’uscita dall’ampolla o a livello della crus comune
come complicazione della manovra di riposizionamento. L.’autore ne distingue una
forma parziale ed una completa; nella parziale si ha un’interferenza sul movimento
endolinfatico e quindi una diminuzione della funzione del CS e percio un’alterzione
del VOR nel piano di quel canale. Nella forma completa direttamente o
indirettamente si ha il mantenimento della deflessione della cupula. Il risultante Ny e

20



la vertigine sono persistenti e non influenzati dalla posizione della testa(FIG 15).

%
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B:RILASCIO DOPO INVERSIONE

FIG 15

CLINICA

La diagnosi di VPPB ¢ essenzialmente clinica, ipotizzabile su un’anamnesi di
vertigine posizionale e confermata dal riscontro del tipico Ny parossistico di
posizionamento. Le circostanza scatenanti sono il passaggio dalla posizione eretta a
quella sdraiata come al momento di coricarsi, girarsi nel letto da un fianco all’altro,
passare da sdraiati a in piedi, chinarsi per raccogliere qualcosa o estendere il collo per
guardare 1n alto . Tipico ¢ il legame della vertigine con il letto e Pagnini definisce la
VPPB da CSP la “vertigine del risveglio” mentre quella del CSL la “vertigine che
sveglia”. La durata della vertigine ¢ di solito limitata, secondi al massimo un minuto;
si esaurisce se il paziente rimane immobile nella posizione assunta . Le crisi sono
ripetitive e si raggruppano generalmente in un periodo limitato di tempo ( fase attiva)
con tendenza a recidive dopo intervalli di tempo di durata imprevedibile(fase
inattiva). L’evoluzione della malattia puo essere variabile:

1) sipuo assistere ad una regressione spontanea che puo avvenire in un periodo di
tempo variabile da giorni a mesi e quindi ¢ sempre utile effettuare la terapia;

2) rari casi,inferiori all’ 1%, resistenti alla terapia fisica ;

3) forme recidivanti( per recidiva si intende un nuovo episodio di vertigine che si
ripresenta a distanza di almeno 15giorni dalla comprovata guarigione del
precedente episodio).

Analizziamo adesso il Ny parossistico posizionale(NyPP) da CSP, poi da CSA e
quindi la variante apogeotropa del CSP e le conseguenti considerazioni di possibilita
diagnostiche e di diagnosi differenziale.
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NY PP DA CSP: il Ny ¢ provocata da un rapido movimento della testa nel piano
del CSP come nei posizionamenti di Dix-Hallpike. Il tipico Ny compare dopo breve
latenza, ha una componente torsionale e verticale, gli occhi battono verso 1’alto (up-
beating) e verso I’orecchio declive (antiorario per un CSP destro, orario per un CSP
sinistro, dal punto di vista dell’osservatore). Tali componenti sono diverse nei due
occhi dando cosi origine ad un Ny dissociato; nell’occhio ipsilaterale al canale
interessato il Ny € prevalentemente rotatorio ,mentre nell’occhio contro laterale
prevalentemente verticale in accordo con le connessioni eccitatorie dal CSP ai
muscoli extraoculari e precisamente obliquo superiore ipsilaterale e retto inferiore
controlaterale . E” un Ny di breve durata, da pochi secondi ad un minuto massimo,
con andamento parossistico cio¢ aumenta rapidamente in ampiezza e velocita
angolare, raggiunge un plateau, rimane cosi per un po’ di tempo e poi torna
lentamente a decrescere fino a scomparire. Quando il paziente ritorna in posizione
seduta si osserva un’ inversione del Ny che solitamente ha un’intensita minore
rispetto a quello osservato nel posizionamento di Dix-Hallpike. Altro reperto tipico ¢
I’affaticabilita del Ny con 1 ripetuti posizionamenti. Tutti questi reperti ben si
spiegano con la teoria della labirintolitiasi: la manovra di posizionamento provoca il
movimento dell’ammasso dal braccio ampollare verso la crus comune(canalolitiasi)
oppure ’ammasso comprime o stira a seconda che sia sul versante utricolare o
canalare la cupola in senso utriculifugo(cupololitiasi) ed in entrambi 1 casi si ha una
stimolazione ampullifuga e quindi eccitatoria del recettore del CSP. Al ritorno in
posizione seduta si ha un movimento inverso dell’ammasso e quindi una stimolazione
inibitoria e quindi in accordo alla II legge di Ewald una risposta minore rispetto alla
stimolazione eccitatoria.

Ny PP DA CSA : anche in questo caso il movimento scatenante rapido avviene
nel piano verticale corrispondente a quello che passa per il CSA di un lato ed il CSP
del lato opposto; anche in questo caso la corrente ampullifuga produce uno stimolo
eccitatorio con conseguente contrazione del muscolo retto superiore ipsilaterale e
obliquo inferiore contro laterale e rilasciamento del retto inferiore ipsilaterale ed
obliquo superiore contro laterale. Ne risulta pertanto un Ny dissociato verticale-
rotatorio con componente verticale diretta in basso € componente rotatoria antioraria
per un CSA destro ed oraria per un CSA sinistro. L’evocazione del Ny puo comparire
sia per 1 posizionamenti di Dix-Hallpike che in posizione di Rose (head-hanging
position) anzi tanto piu la testa ¢ iperestesia piu il Ny ¢ evidente. Questo ¢ dovuto al
fatto che 1’orientamento anatomico del CSA ¢ piu vicino rispetto al piano sagittale
(41°)rispetto a quello del CSP (56°) (060 Quindi il Ny da litiasi del CSA dovrebbe
presentarsi come un Ny parossistico verticale rotatorio con componente verticale
verso il basso ( down beating) piu evidente nell’occhio ipsilaterale ( retto superiore) e
componente rotatoria diretta verso I’orecchio affetto e piu evidente nell’occhio
controlaterale (obliquo inferiore); infatti ¢ la direzione della componente torsionale
che indica da quale orecchio origina il Ny e quindi nei posizionamenti di Dix-
Hallpike se il polo superiore dell’occhio batte verso I’orecchio superiore ( contro la
forza di gravita e quindi apogeotropo) 1’origine del Ny proviene dal CSA
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dell’orecchio superiore; se batte verso il pavimento (nella stessa direzione della forza
di gravita e quindi geotropo ) proviene dal CSA dell’orecchio piu bassow). Le altre
caratteristiche del Ny da CSA per alcuni autori 43, sono simili a quelle del tipico
Ny da CSP, mentre per altri , in particolare italiani (22725) , la latenza, il parossismo,
I’inversione ,I’affaticabilita presentano caratteristiche particolari. Infatti
nell’esperienza della Scuola Fiorentina e Pisana il Ny da litiasi del CSA ¢ piu
frequentemente simil-parossistico o stazionario,ma sempre transitorio anche se di
lunga durata; non si osserva quasi mai I’inversione del Ny anche se a volte ¢ possibile
apprezzare una fugace inversione del Ny; non ¢ facilmente affaticabile. Sia gli autori
stranieri che italiani ed anche la nostra ,seppur limitata, casistica evidenziano la
prevalenza della componente verticale in basso del Ny e la difficolta ad apprezzare la
componente rotatoria; questo probabilmente per la particolare posizione anatomica
del CSA e per il basso guadagno del VOR torsionale (0.75) rispetto a quelli per
I’orizzontale e verticale . Anche gli autori stranieri insistono molto che la manovra
che scatena maggiormente un Ny da litiasi del CSA ¢ la posizione di Rose esagerata o
straight head-hanging manoeuvre); perché con questa manovra si raggiunge una
posizione piu declive di circa 20° rispetto ai posizionamenti di Dix-Hallpike ) .

NyPP DA LITIASI DEL CSP ( VARIANTE APOGEOTROPA):

questo quadro descritto per la prima volta da Pecci nel 2008 e di recente
pubblicazione (27.28) presenta molte caratteristiche simili a quello del CSA. Anche in
questa situazione cosi come nel CSA qualunque movimento sul piano verticale,
indipendentemente che coincida con il CSP interessato o il controlaterale, provoca
un Ny con le seguenti caratteristiche:

1) ¢ dissociato, ciog il piano su cui batte ¢ diverso nei due occhi; gli autori
ritengono che come Ny dissociato periferico ¢ piu frequente di quello da litiasi
del CSA;

2) ¢ verticale —rotatorio con componente rotatoria piu evidente nell’occhio
ipsilaterale e la componente verticale diretta in basso (down-beating ) piu
marcata nell’occhio contro laterale; il Ny € prevalentemente verticale in basso
e la componente rotatoria ¢ modesta e spesso assente;

3) ha una durata variabile e di solito molto lunga , a volte si mantiene per tutto il
tempo che si tiene il paziente nella posizione scatenante;

4) 1l suo andamento non ¢ parossistico , ma simil-parossistico e in qualche caso
appare stazionario pur presentando una diminuzione d’intensita;

5) spesso non si osserva I’inversione al ritorno in posizione seduta, ma quando ¢
presente € molto frequentemente sempre un down-beating Ny;

6) I’affaticabilita ¢ scarsa;
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7) la sintomatologia vertiginosa associata ai posizionamenti ¢ meno intensa
rispetto al CSP,ma spesso ¢ presente una sensazione di disequilibrio sub
continua.

Come abbiamo visto precedentemente un quadro di questo tipo puo
ragionevolmente far sospettare un interessamento del CSA contro laterale al CSP
interessato da litiasi e a detta degli autori non ¢ possibile distinguere ,considerando
solo la direzione del Ny, I’interessamento di uno o dell’altro canale. Infatti
analizzando sia la diversa ampiezza delle due componenti del Ny nei due occhi,
sia la deviazione dello sguardo per accentuare le diverse componenti avremmo
risultati analoghi per un CSA di un lato e per un CSP del lato opposto. Un’altra
caratteristica che potrebbe consentire di distinguere una VPPB del CSA ed una
del CSP contro laterale nella variante apogeotropa riguarda i posizionamenti che
evocano il Ny parossistico. Nei posizionamenti secondo Dix —Hallpike il
movimento avviene approssimativamente su un piano che corrisponde a quello del
CSP ipsilaterale e CSA contro laterale mentre per il CSA ipsilaterale il movimento
¢ ortogonale al piano di detto canale(FIG 16)
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Si puo ragionevolmente ipotizzare che un movimento perpendicolare al piano del
canale interessato non sia in grado di generare un flusso endolinfatico anche se ,
come ipotizzato da alcuni autori () , 1l fatto importante ¢ la mobilizzazione delle
particelle e ci0 puo avvenire con le rapidi accelerazioni ( ad esempio con la Semont),
con la gravita, e con un’idonea posizione in basso della testa alla fine del movimento.
Nel caso di una litiasi del aCSP le particelle sarebbero localizzate nel braccio non
ampollare e quando viene raggiunta una delle posizioni con testa iperestesa ,
I’ammasso si muoverebbe verso I’ampolla creando una stimolazione ampullipeta e
quindi inibitoria. L’inibizione del nervo ampollare posteriore ¢ responsabile della
contrazione dell’obiquo inferiore ipsilaterale e retto superiore controlatreale con
formazione di un Ny verticale —rotatorio con componente torsionale piu evidente
nell’occhio ipsilaterale e componente verticale piu marcata nell’occhio contro
laterale. Il fatto che il Ny compaia in tutte le posizioni a testa iperetesa ¢ forse legata
al fatto che il CSP ed in particolare il braccio non ampollare in quelle posizioni
accentua la sua naturale inclinazione verso il basso permettendo ai detriti di spostarsi
in direzione ampulipeta( FIG17 e 18)

FIG 18

25



L’andamento del Ny non ¢ francamente parossistico e nel complesso minore rispetto
a quello tipico del CSP forse perché lo spostamento dell’ammasso ¢ piu lento e
minore rispetto a quando ¢ in sede periampollare per probabili fenomeni di attrito
sulle pareti del canale e per la brevita del braccio non ampollare ; inoltre la
stimolazione ¢ di tipo inibitorio e quindi minore rispetto a quella eccitatoria. La
prevalenza della componente verticale ¢ verosimilmente legata a fattori di ordine
anatomico in quanto il braccio non ampollare sia piu vicino al piano sagittale e quindi
la componente lineare del vettore sia nettamente superiore rispetto alla componente
torsionale. A detta degli autori la sintomatologia , I’andamento temporale e le altre
caratteristiche del Ny (latenza, durata, inversione ed affaticabilita) sono ancora piu
indicative di un’ interessamento del CSP in forma apogeotropa rispetto a quello del
CSA controlaterale (2829

CONSIDERAZIONI

Un quadro simile fu descritto da Hepley(1997) come un’inversione del Ny da VPPB
da CSP durante le manovre di riposizionamento e fu attribuito ad una difficolta a
superare I’apice del CSP ; molti autori stranieri parlano di litiasi del CSA in
presenza di DBpNY che compare come complicazione delle manovre di
riposizionamento, ma che potrebbe anche rientrare nel quadro della variante
apogeotropa del CSP. Infatti la distinzione fra le due forme ¢ praticamente
impossibile anche se a nostro parere € corretto fare una distinzione fra pazienti che si
presentano per la prima volta con una sintomatologia posizionale e con il reperto di
DBpNy e quelli che hanno gia precedenti diagnosi oppure il segno compare dopo le
manovre terapeutiche. Nei primi casi la distinzione, dopo aver considerato e
possibilmente escluso una forma centraless), € veramente difficile in quanto se non ¢
evidenziabile la componente rotatoria, evento estremamente raro come si desume
anche dai dati della letteratura, la diagnosi di lato ¢ impossibile anche se forse
I’eventuale presenza di una skew deviation(SD) potrebbe essere d’aiuto. La SD,
segno di Hertwing-Magendie, ¢ una divergenza verticale degli occhi che puo essere
riscontrata in lesioni tronco encefaliche e transitoriamente in lesioni labirintiche
acuteoso. E’ provocata da una lesione unilaterale che colpisce le vie otolitiche
ocularies) o che mediano il VOR nel piano di rolls) € quindi provoca una percezione
erronea del mondo esterno, o meglio del vettore gravita, come se fosse inclinato. E’
una componente dell’ocular tilt reaction(OTR) che oltre alla SD comprende
I’inclinazione del capo, la ciclo torsione oculare e generalmente ¢ associata
un’alterazione della percezione della verticale visiva soggettiva. Cioe il soggetto non
¢ in grado di giudicare I’orientamento del vettore gravita quando ¢ deprivato
dell’imput visivo e deve basarsi prevalentemente sull’informazione otolitica. La SD e
OTR sono state classificate (8) come sindromi vestibolari del piano frontale , vale a
dire per rotazioni del capo intorno all’asse naso-occipitale che corrisponde
all’inclinazione del capo verso la spalla la cui risposta fisiologica nell’'uomo(animale
con occhi frontali) € una ciclo torsione (ocular counterrolling) dei globi oculari in
direzione opposta a quella di inclinazione del capo. Se il soggetto percepisce
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erroneamente un’inclinazione del vettore gravita rispetto alla sua vera direzione
(alterazione della verticale visiva soggettiva , coinvolgimento percettivo) attuera una
risposta vestibolo-oculomotoria(ciclodeviazione coniugata con divergenza
disconiugata degli occhi) e vestibolo-collica (tilt della testa ) compensatoria per
ripristinare I’orientamento verticale. Quindi nell’uomo la SD puo essere considerata
una risposta vestigiale che emerge in condizioni patologiche mentre negli animali con
impianto laterale degli occhi la SD e OTR sono invece la risposta alla rotazione del
capo nel piano frontale . Le lesioni localizzate fino a livello pontomidollare
provocano una SD e OTR ipsilaterale (tilt della testa ,occhio ipotropico e
ciclotorsione ipsilaterali al lato della lesione) mentre lesioni piu rostrali causano una
SD contro laterale implicando quindi una decussazione delle vie otolitiche a livello
medio pontino(FIG 19).
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Figure showing different types of skew deviation

that can result from selective unilateral injury to otolithic
either the anterior or posterior semicircular canals. These
asymmetric injuries provide an explanation for incomitant
forms of skew deviation.

In una recente pubblicazione sulla presenza della skew deviation in pazienti con
canalolitiasi del CSP@o) sono stati riportati i risultati preliminari che evidenziavano
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che quest’alterazione ¢ presente , ma che varia nel tempo; 1’occhio dal lato leso ¢
sempre ipotropico nelle VPPB recenti ed entro una settimana si normalizza per poi
mostrare una ipertropia che puo durare alcune settimane come fenomeno di
ipercompenso.

Nei pazienti con precedenti anamnestici per VPPB da CSP invece il contemporaneo
interessamento dell’altro lato ¢ sempre possibile ma a nostro parere poco probabile in
particolare dopo le manovre terapeutiche. In questi casi un’analisi accurata del Ny
per evidenziare una piccola componente torsionale ed in particolare del suo asse,che ¢
perpendicolare al piano del canale affetto, potrebbe aiutare differenziare un
interessamento del CSA da quello dell’emibraccio non ampollare del CSP (FIG 20).
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FIG20 profile of nystagmus generated by left posterior

canal. (Arrows, excursion during nystagmus beat.) (A)
Nystagmus is in plane of posterior canal. (B) Torsional axis is

offset to ipsilateral side.

FIG 20
Profile of nystagmus generated in complementary

semicircular canals and common crus (C.C.J, showing axis

(+) or plane (- - -} of induced eyeball movement.

Il criterio ex iuvantibus € particolarmente indicato nei pazienti visti la prima volta in
quanto la mancanza di reperti ai successivi controlli orienta verso una forma
periferica in particolar modo se I’anamnesi ¢ positiva per vertigini posizionali € non

vi sono segni di disfunzione vestibolare in particolare sotto fissazioneay).
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Sempre riguardo la terapia Hain afferma ( website dizziness and balance. com ) che
le manovre di Epley e Semont in caso di canalolitiasi del CSA potrebbero peggiorare

il quadro clinico perché posizionano il naso in basso.

Quindi , per riassumere, la certezza assoluta che il DBpNy possa essere dovuto ad un
CSA 0 aCSP non ¢ possibile ricavarla dal solo studio del Ny, ma 1 dati anamnestici ed

altri reperti otoneurologici possono rendere molto piu probabile la nostra diagnosi.

TERAPIA della VPPB del CSP

Manovra liberatoria di Semont

Nel 1988 Semont s2) descrisse la manovra liberatoria che consiste in una serie di
cambiamenti rapidi della posizione della testa per “liberare “ dall’ammasso

otoconiale. Si parte con il paziente in posizione seduta con la testa girata verso il lato

sano; si porta poi rapidamente il paziente sul lato affetto con il naso che guarda in

alto e si osserva il Ny, si lascia il paziente in questa posizione per alcuni minuti € poi
rapidamente lo si porta sul fianco opposto con il naso che guarda in basso e si oserva
I’eventuale Ny liberatorio e dopo alcuni minuti lo si riporta lentamente in posizione

seduta(FIG 21).
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Manovra di riposizionamento secondo Epley

Con questa tecnicaco) si provoca il movimento dei detriti otolitici dal CSP all’utricolo
sfruttando ’azione della forza di gravita. Dalla posizione seduta si porta il paziente nella
posizione di Dix-Hallpike sul lato affetto, si osserva il Ny e dopo alcuni secondi sempre con

la testa iperestesa si porta sul Dix-hallpike contro laterale e quindi si ruota sulla spalla e
quindi la faccia si guarda in basso e da questa posizione si riporta il paziente in posizione
seduta con la testa ancora girata e poi si raddrizza inclinandola in avanti di circa 20°(F1G22)
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Il piu comune problema che si incontra ¢ il superamento dell’apice del CSP e questo
avviene spesso perché non si mantiene la testa sufficientemente estesa nel passaggio
dalla posizione 1 alla 2 e quindi i detriti non sono spostati abbastanza per superare
I’apice nel passaggio alla posizione 3 e cosi si avra un movimento inverso dei detriti
ed anche un Ny inverso(F1G23)
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Un’inversione della migrazione puo succedere se la testa ¢ raddrizzata prima che il
paziente sia riportato in posizione seduta (F1G24)

FIG24

TERAPIA della VPPB del CSA

Manovra di Epley "invertita"

Questa manovra si propone di liberare il canale semicircolare con un meccanismo di
"dislocazione" delle particelle, che consiste nel far ruotare lentamente la testa del
paziente e di conseguenza il canale semicircolare anteriore per modificare 1 suoi
rapporti con il vettore gravitazionale e far spostare gli otoliti che per effetto del loro
peso si sposteranno in direzione ampullifuga, verso 1'utricolo, il tutto attraverso
cinque posizioni: la manovra ¢ la medesima che per il CSP, ma il paziente ¢ portato
dalla posizione seduta a quella di Dix-Hallpike corrispondente al lato sano invece che
su quello patologico come nel caso di una VPP del CSP, per posizionare il canale
superiore affetto sul piano sagittale, con 'ampolla verso 1'alto e facilitare la discesa
dei detriti verso la crus comune; I'esaminatore ruota poi lentamente la testa del
paziente verso il lato patologico fino a raggiungere la posizione di Dix-Hallpike
opposta, e successivamente chiede al paziente di posizionarsi lentamente sul fianco
dal lato affetto ruotando contemporaneamente la testa di altri 90° verso il basso, fino
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a raggiungere una posizione in cui il naso del paziente € rivolto verso terra, in modo
che, con questi spostamenti, 1 detriti continuano ad avvicinarsi verso la crus comune;
dopo una pausa il paziente viene riportato in posizione seduta, permettendo
all'ammasso di percorrere 1'ultima tratto della crus ed entrare nel vestibolo. Terminata
la manovra al paziente vengono indicate le stesse restrizioni di movimento utilizzate
per la VPP del CSP che sono
= aspettare 10 minuti dopo la manovra prima di andare a casa;
= dormire la prima notte coricati con la testa sollevata di 45
= evitare per la prima settimana le posizioni della testa o 1 movimenti che
provocano vertigini.
Varianti nell’esecuzione della manovra:
= Impiego di un vibratore osseo a 80 Hz sulla mastoide ipsilaterale; tale
stimolazione viene eseguita quando il paziente raggiunge la seconda posizione
della manovra di dislocazione (l'uso del vibratore peraltro era previsto gia nella
manovra ideata da Epley per il CSP nel 1992)
* head-shaking o un head-tapping manuale durante la manovra;
* mantenimento di ogni posizione per circa 3 minuti
= ripetizione della manovra piu volte nell'ambito della stessa seduta finché 1
posizionamenti di Dix-Hallpike non evocano piu né la vertigine né il nistagmo
parossistico
I limiti di tale manovra sono gli stessi della manovra originale, nel senso che ¢
difficilmente applicabile nei pazienti obesi o che comunque nei pazienti che
presentino difficolta nei movimenti, particolarmente del collo, necessita della
definizione di lato e la possibilita di trasformazioni in altre forme di VPP.

(c) 2001 Northivwestern Univessily

FIG 25
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Manovra di Rahko

Basata sul concetto della dislocazione delle particelle otoconiali € anche la manovra
1deata da Rahko nel 2002 @s).

La manovra consiste nel posizionare il paziente sul fianco corrispondente al lato
sano; da questa posizione si ruota la testa del paziente prima di 45° in basso,
successivamente si riporta la testa in asse col corpo e infine la si ruota di 45° in alto
(ogni posizione viene mantenuta per 30 secondi); il paziente viene poi riportato in
posizione seduta e vi rimane per almeno 3 minuti.

Durante il corso della manovra la forza di gravita dovrebbe trascinare gli otoconi
verso la crus comune sfruttando 1'inclinazione prima verso il basso € dopo verso I'alto
imposta al canale superiore e infine determinarne la caduta nel vestibolo quando il
paziente viene seduto. La tecnica di Rahko (come le altre) ha l'inevitabile limite della
necessita della definizione del lato affetto.

Manovra Vannucchi

Nel 2003 Vannucchisr propone invece una manovra liberatoria, che sfrutta 1'inerzia
dell'ammasso otoconiale, messo in movimento all'interno del canale semicircolare,
nel momento in cui questo viene sottoposto ad una brusca decelerazione. Il principio
¢ lo stesso di quello della manovra di Semont per il CSP, da cui prende spunto, ma
con alcune varianti: si fa sedere il paziente al centro del lettino e si ruota la testa di
45° verso 1l lato patologico per mettere il CSA affetto sul piano frontale; si porta
rapidamente il paziente sul lato patologico imprimendo alla testa una brusca
decelerazione e facendole raggiungere una posizione il piu possibile declive per
dirigere 1l braccio ampollare del CSA verso il basso; si aspetta un minuto o
comunque 1'esaurimento dell' eventuale nistagmo; quindi si porta il paziente sul lato
sano compiendo un movimento di 180° sul piano frontale senza modificare la
posizione della testa e piuttosto lentamente per non creare una corrente endolinfatica
ampullipeta eccessiva che respingerebbe gli otoliti in zona periampollare.

Raggiunta la posizione, si osserva 1'eventuale comparsa di un nistagmo liberatorio e
dopo un paio di minuti si riporta il paziente in posizione seduta, mantenendo la testa
inclinata dal lato patologico e riportandola in posizione verticale con un movimento a
scatto a paziente seduto per favorire la fuoriuscita degli otoliti sotto la spinta dell’
endolinfa; anche in questo caso si osserva 1'eventuale comparsa di un ulteriore
nistagmo liberatorio.

Le restrizioni sono ancora le stesse che per la VPP del CSP. Anche in questa manovra
¢ necessario definire il lato patologico.
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Manovra di Crevits

Con un articolo di Crevits apparso nel 2004s), viene proposta nel caso della VPP del
CSA una tecnica di decantazione, la "prolonged forced position procedure" (PFPP), il
cui razionale ¢ lo stesso della posizione coatta liberatoria di Vannucchi per la VPP
del CSL. L'Autore consiglia di usare questa tecnica quando non ¢ possibile definire il
lato affetto, nelle forme resistenti alla terapia tradizionale e prima di ricorrere
all'intervento chirurgico di piombaggio del canale.

Il paziente, dalla posizione seduta con le gambe sul lettino, viene rapidamente portato
nella posizione supina con la testa iperestesa il piu possibile all'indietro (vertice circa
60° sotto 1'orizzontale); la testa del paziente viene mantenuta (sostenuta) in questa
posizione per circa 30 minuti, periodo ritenuto sufficiente affinché 1 detriti
sedimentino e formino un unico ammasso nella parte superiore del canale anteriore,
che in questa posizione diventa la piu declive; successivamente mentre il paziente ¢
sempre supino, si porta la testa in avanti il piu possibile in modo molto rapido, con il
vertice quasi verticale, di modo che I'ammasso otolitico, per effetto della sua inerzia
rimanga un po' indietro rispetto al canale e si muova verso la crus comune; a questo
punto si stabilizza la testa del paziente con 1'aiuto di un sistema carrucolare che la
tiene sospesa per 24 ore, durante le quali non si puo alzare. Trascorso questo lungo
periodo il paziente ritorna in posizione seduta e aspetta ancora qualche minuto per
permettere all'ammasso di muoversi definitivamente oltre la crus comune verso
l'utricolo. Al termine della manovra non € necessario consegnare al paziente nessuna
restrizione, né di posizione né di movimento.

La casistica presentata e di solo 2 pazienti trattati con questo tipo di terapia: entrambe
riferivano vertigini posizionali parossistiche e presentavano un nistagmo posizionale
down beating con 1 caratteri tipici della labirintolitiasi (latenza, breve durata e
affaticabilita).

La tecnica ideata da Crevits ha il grande vantaggio di superare la necessita della
definizione del lato affetto; d'altra parte ha l'inevitabile inconveniente di costringere il
paziente in una posizione piuttosto scomoda, ha una lunga durata e necessita di un'
apparecchiatura complessa per il sostegno della testa e la mobilizzazione del
paziente. Oltre a questo sono peraltro possibili alcune complicanze, tra cui la
permanenza dei detriti otoconiali nel braccio ampollare del canale con conseguente
cupulolitiasi del CSA, la trasformazione in una VPP del canale semicircolare

canale anteriore destro

37



posteriore e, come conseguenza della posizione forzata della testa, una rigidita dei
muscoli del collo(FIG 27).

FIG 27

Manovra di Kim

Una manovra simile a quella di Crevits, ¢ stata presentata da Kim nel 2005 ).

Il razionale ¢ lo stesso; cambiano i tempi, che sono nettamente ridotti, e la posizione
della testa, che viene ruotata verso il lato sano. Il paziente ¢ seduto con le gambe sul
lettino e, dopo aver ruotato la testa di 45° verso il lato sano, viene portato in
posizione di Dix-Hallpike "esagerata" di 30° rispetto al normale posizionamento;
dopo 2 minuti si solleva la testa del paziente, mantenendola ruotata di 45° verso il
lato sano e con il soggetto ancora in posizione supina; dopo un altro minuto, si riporta
il paziente in posizione seduta con il mento inclinato di 30° verso il basso, e infine si
riporta la testa in posizione centrale con il mento ancora inclinato verso il basso.

FIG 28

Manovra di Yacovino

Ultima in ordine di tempo in quanto pubblicata nel giugno 20090 ¢ stata la manovra
proposta da Yacovino e Hain che consiste nel far assumere al paziente quattro
cambiamenti di posizione ogni 30 secondi.
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Dalla posizione seduta con le gambe sopra il lettino il paziente viene portato nella
posizione col capo fuori dal bordo del lettino con un angolo di 30° rispetto al piano
orizzontale. Nell’esecuzione di questa manovra gli otoconi che sono dislocati
all’interno del canale anteriore si distaccano dalla cupola del canale anteriore
provocando un downbeat ny in quanto 1 canali anteriori sono invertiti con ’ampolla
posta superiormente ed il braccio non ampollare del canale dislocato inferiormente.

Gli otoconi migrano grazie al loro peso verso 1’apice del canale anteriore. Da questa

posizione il paziente viene invitato a flettere velocemente il collo in avanti, quindi a

posizionare il vertice del capo verso I’asse verticale facilitando lo spostamento verso

la crus comune per gravita.
La posizione successiva consiste nel riportare il paziente nella posizione seduta
facendo uscire gli otoconi dalla crus verso il vestibolo
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Tecniche di dispersione

Come per la altre forme di VPP nei casi resistenti alla diverse tecniche descritte ¢
possibile affidarsi alle classiche manovre a tipo Brandt-Daroff (7che seppure non
specifiche possono determinare una dispersione del materiale piu pesante dell'
endolinfa e quindi facilitarne un lento e progressivo riassorbimento.

Manovra di riposizionamento di Epley
Tutte le manovre manuali, liberatorie e di riposizionamento, descritte fin qui hanno
I'inevitabile limite di impedire 1l raggiungimento di certe posizioni da parte del
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paziente o il movimento del paziente su alcuni piani. Inoltre, non consentono un'
osservazione diretta adeguata del nistagmo per monitorare gli spostamenti dell'
ammasso otolitico; in questo senso l'introduzione delle telecamere a raggi infrarossi
ha portato un indubbio vantaggio, ma se utilizzate durante una manovra manuale
tendono comunque a spostarsi facilmente rispetto alla testa del paziente, impedendo
una stabilizzazione dell'immagine oculare.

Sulla base di queste considerazioni, Epley et al. nel 20051 hanno sperimentato
l'efficacia di un sistema di trattamento della VPP che consente una manovrabilita
illimitata nonché completamente automatizzata del paziente, mantenendo nello stesso
tempo una monitorizzazione costante del nistagmo; tutto questo grazie ad una sedia
multiassiale servo-assistita (" omnidirectional chair"), provvista di una telecamera a
raggi infrarossi con un'uscita video per I'inquadramento simultaneo dei movimenti
oculari e dell' orientamento della sedia, e di un sistema di registrazione audio.

I pazienti con VPP del CSA trattati con questo sistema sono complessivamente 19, su
un totale di 833 soggetti con labirintolitiasi, € la manovra utilizzata ¢ una manovra di
riposizionamento, tipo barbecue verticale, che consiste in una rorazione di 360° in
avanti con la testa ruotata di 45° verso il lato sano per mettere il CSA affetto sul
piano sagittale e creare una corrente ampullifuga all'interno del canale. Nella maggior
parte dei casi (63,2%) ¢ stata sufficiente una sola seduta, e nell'insieme gli Autori
riportano risultati migliori rispetto alle manovre di riposizionamento manuali, oltre al
fatto che in nessun paziente € stato necessario ricorrere all'intervento chirurgico. I
vantaggi di questo tipo di trattamento sono indubbiamente le condizioni ottimali di
osservazione del nistagmo, la manovrabilita illimitata del paziente, anche di quelli piu
difficili da mobilizzare manualmente (anziani, obesi ecc.), la facilita di esecuzione
della manovra e la sicurezza per il personale medico e paramedico. Unico limite
inevitabile ¢ la necessita di un'apparecchiatura sofisticata dai costi molto elevati.
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FIG 30

TERAPIA VARIANTE APOGEOTROPA CSP

Per la variante apogeotropa del CSP non ¢ stata attualmente formulata una proposta
terapeutica definitiva, ma cosi come per il CSL s6) anche qui € stata proposta una
posizione liberatoria coatta ed una manovra liberatoria con “mezza Semont™(
comunicazione Pagnini-Pecci Treviso 2010).

Terapia chirurgica

Deve essere sottolineato che la VPPB pur essendo una malattia disabilitante , € pur
sempre benigna, con remissioni spontanee € buona risposta alla terapia fisica per cui
la terapia chirurgica deve essere riservata solamente ai casi intrattabili o con frequenti
recidive . Inizialmente fu proposta la neurectomia selettiva del nervo ampollare
posterioreer), ma per le difficolta e per 1 rischi connessi € stata sostituita
dall’occlusione del canale semicircolare posteriore o).

Unico caso di piombaggio ¢ quello riportato da Brantberg e Bergenius nel 2002¢) in
un paziente affetto da VPP del CSA sinistro resistente sia alle manovre di
riposizionamento che a quelle liberatorie e alle tecniche di dispersione.
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CASI CLINICI

CASO 1

Cardiopatico: nel 2000 operato di 4 by pass aortocoronarici; nel novembre 09 a
seguito di coronarografia posizionamento di 2 stent; in terapia continuativa per
ipertensione, ipercolesterolemia, ipertrofia prostatica.

Operaio in pensione con pregressa esposizione professionale a rumore.

Episodi di vertigine oggettiva rotatoria associata a nausea della durata massima di
alcuni minuti che insorgono al mattino alzandosi dal letto ed alla sera coricandosi.
Benessere durante la giornata.

Obiettivita otoneurologica:

Prova di Unterberger: deviazione verso destra con spin 45°;

Nistagmo spontaneo assente in posizione primaria dello sguardo.

Nella manovra di D-H sinistra comparsa di down beat Ny seguito da breve Ny
orizzontale con componente torsionale antioraria; in posizione di Rose Ny down beat
con scarsa latenza, esauribile, di breve durata e di bassa frequenza.

Eseguita manovra di Yacovino — Hain. Non consigliata alcuna restrizione.
Controllo dopo una settimana ed ad un mese: persiste assenza della sintomatologia
vertiginosa nel coricarsi ed assenza del Ny nelle posizioni esaminate.

CASO 2

A seguito di colpo di frusta avvenuto 10/09 riferisce vertigini coricandosi a letto.
Trattata con ripetute manovra di Semont( non esiste documentazione clinica). Non
riferito miglioramento della sintomatologia vertiginosa dopo 1 trattamenti effettuati.
In dix-hallpike destra presenza di Ny down-beat. Eseguita manovra di Yacovino —
Hain. Non consigliata alcuna restrizione. Controllo ad una settimana ed ad un mese:
scomparsa della sintomatologia vertiginosa nel coricarsi con assenza del Ny nelle
posizioni esaminate.

CASO 3

Paziente nota gia visitata negli anni precedenti (dal 2001 al 2005) per tre episodi di
VPP da CSP sinistro per la quale ha avuto beneficio immediato con esecuzione
manovra di Semont non seguita da alcuna restrizione.

Episodio acuto di vertigine di tipo posizionale insorto da circa una settimana che si
manifesta coricandosi a letto.
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Prova di Unterberger negativa.

Nistagmo assente in posizione primaria dello sguardo. HST orizzontale negativo.
Nell’esecuzione della manovra di Dix-Hallpike sinistra downbeat Ny di bassa
frequenza ma di lunga durata, comunque esauribile. Nella posizione di Rose
downbeat Ny.

Eseguita manovra di Yacovino — Hain. Nessuna restrizione post manovra consigliata.
Controllo ad una settimana ed ad un mese: scomparsa della sintomatologia
vertiginosa nel coricarsi con assenza del Ny nelle posizioni esaminate.

CONCLUSIONI

I1 DBpNy ¢ sempre stato considerato un segno sicuro di disfunzione delle strutture
vestibolari centrali in generale e cerebellari in particolare, ma , come gia segnalato
precedentemente, da alcuni anni sono usciti molti lavori che collegano questo ad una
litiasi del CSA. Gia nei lavori di Epley(92,97) si parlava di inversione del Ny per
difficolta a superare I’apice del CSP e piu recentemente grazie alla Scuola Fiorentina
un’altra possibile genesi del DBpNY ¢ stata identificata nella variante aCSP cio¢
nell’interessamento dell’emibraccio non ampollare del CSP. Cosi come la
canalolitiasi del CSL ed in particolar modo la forma apogeotropa s ha modificato
molto il nostro approccio al “direction changing Ny” cosi riteniamo che lo stesso
salto culturale si debba fare per il DBpNy da litiasi dei CCSS verticali. Ci preme
sottolineare ancora una volta la necessita di un corretto approccio al paziente
vertiginoso e quindi I’estrema importanza dell’anamnesi e dell’esame otoneurologico
con la ricerca del Ny in tutte le posizioni ed in particolare in Rose con testa
iperestesia; inoltre riteniamo che la ricerca di una SD e/o OTR debbano rientrare
nella routine otoneurologica cosi come esaminare la motilita oculare per evidenziare
anche un’eventuale diplopia e le diverse espressioni del Ny nei due occhi e in
differenti posizioni di sguardo.
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