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Definizione
In un soggetto affetto da emicrania, oltre alla cefalea o in alternativa ad

essa, si_possono manifestare sintomi neurogeni_focali che possono
coinvolgere anche il sistema vestibolare. In presenza di turbe vertigino-

so-posturali, concomitanti o dissociati dalla cefalea emicranica, che si

presentino in forma ricorrente, si deve usare il termine “vestibolopatia
emicranica” (VE): con tale termine si definisce pertanto una sofferenza

delle strutture vestibolari periferiche e/o centrali, mono- o bi-laterali,

sostenuta da meccanismi_patogenetici neurochimico-vascolari proba-

bilmente simili a quelli della cefalea emicranica. Sono stati usati come

sinonimi anche i termini di “emicrania vestibolare” e “vertigine emicra-

nica”. E stato soprattutto Thomas Brandt (2004) a sponsorizzare il ter-
mine VE, che consideriamo il pit preciso e adatto per definire questa

particolare e frequente patologia otoneurologica.

L’emicrania

Iemicrania & una patologia neurologica multigenica complessa, in-

fluenzata da fattori ormonali e ambientali, a patogenesi neurochimica-
vascolare ancora non completamente definita, che pu¢ disturbare vari
distretti cerebrali con conseguente comparsa di sintomi molto variega-
ti, quasi sempre transitori ma piti raramente anche deficit permanenti.

I sintomi sono ricorrenti con andamento temporale poco prevedi-

bile, anche se influenzato da fattori ormonali e ambientali, € con possi-

bilita di presentarsi in vari periodi della vita in forma anche diversa

(variabilita qualitativa sintomatologica, variabilita temporale, manife-
stazioni mono o bi-laterali, presentazione mono o pluri-sintomatica).

In eta prepuberale la sintomatologia ha un’incidenza simile nei due ses-
si mentre in eta postpuberale e decisamente piu frequente nelle femmi-
ne che tendono talora a migliorare dopo la menopausa.

La comparsa della sintomatologia emicranica & spesso favorita da

alcuni fattori scatenanti o_comunque favorenti (triggers ematcranici),
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Lhe pOSSOI’lO essere dl natura esterna o interna. Esempn di tg_ggers ester-

ni sono rappresentati “da stimoli visivi, uditivi, somatosensoriali, olfat-

th.l“ alimentari (cioccolata, formagg1 vino, liquori), stagionali (pfinzla-
vera, autunno), atmosferici (pioggia, vento, freddo), cambiamenti di

abntudml (fine settimana, variazioni dletetlche) [ triggers interni piu

|mportann sono il periodo perlmestruale, il 1 | troppo 0 poco sonno, lo
stress e "ansia, I'atto sessuale. I triggers esterni ni ed interni possono coin-
volgere v varie strutture nervose, ma soprattutto i recettori di rlsposta

allo stress dell 1potalémo e della amvgdala" Il sintomo decnsamente piu

cofalto frequente eﬁla cefalea che si presenta in forma anche molto severa con ca-

ratteristiche peculiari che permettono. per lo pit di dlfterenmare la cefalea
emicranica dagli altri tipi di cefalea Ernmang

" Nel 1988 € nel 2004 una commissione ad hoc della International He-
adache Soc:ety (IHS) ha formto una Llasmﬁcanone della Lefalea emlcram-

cefalea emicranica & stata pamalmente modlﬁcata nel 2013 (ICHD—3beta

20113) (Tabellel 11, 110).

TaserLa | - Classificazione dell’emicrania (ICHD- 3beta, 2013).

1.1 Emicrania senza aura
1.2 Emicrania con aura
1.2.1 Emicrania con aura tipica
1.2.1.1 Aura tipica con cefalea
1.2.1.2 Aura tipica senza cefalea
1.2.2 Emicrania con aura e segni da interessamento del tronco encefalo
1.2.3 Emicrania emiplegica familiare
1.2.3.1 Emicrania emiplegica familiare
1.2.3.1.1 Emicrania emiplegica tipo |
1.2.3.2.2 Emicrania emiplegica tipo 2
1.2.3.2.3 Emicrania emiplegica tipo 3
1.2.3.2.4 Emicrania emiplegica altri tipi
1.2.3.2 Emicrania emiplegica sporadica
1.2.4 Emicrania retinica
1.3 Emicrania cronica
1.4 Complicanze dell’emicrania
1.4.1 Stato emicranico
1.4.2 Aura persistente senza infarto
1.4.3 Infarto emicranico
1.4.4 Emicrania con epilessia scatenata dall'aura
1.5 Emicrania probabile
1.5.1 Emicrania probabile con aura
1.5.2 Emicrania probabile senza aura
1.6 Sindromi episodiche che possono essere associate al’emicrania
1.6.1 Disturbi gastrointestinali ricorrenti
1.6.1.1 Vomito ciclico
1.6.1.2 Emicrania addominale
1.6.2 Vertigine parossistica dell'infanzia
1.6.3 Torcicollo parossistico benigno
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_Capitolo 4.2 - La vestibolopatia emicranica

TaseLLa Il - Criteri diagnostici per I'emicrania senza aura (ICHD- 3beta, 2013).

A. Almeno 5 attacchi che soddisfano i criteri B e D
B. Durata degli attacchi dalle 4 alle 72 ore (senza trattamento o con
trattamento inefficace)
C. La cefalea deve avere almeno delle 2 seguenti caratteristiche
|. Unilateralita
2. Dolore di tipo pulsante
~ 3.Intensitd moderata o severa (limita o impedisce le attivita quotidiane)
iPegorunennoconl'atﬁvidﬁsiu
D. La cefalea & accompagnata da almeno uno dei seguenti sintomi:
I. Nausea e/o vomito
2. Fotofobia e fonofobia

E. Nessun altro elemento che permetta un’altra diagnosi secondo ICHD-3

TaseLLa 1 - Criteri diagnostici per I'emicrania con aura (ICHD- 3beta, 2013).

A. Almeno 5 attacchi che soddisfano i criteri Be D
B. Uno o piu dei seguenti sintomi totalmente reversibili
| Sintomi visivi
2. Sintomi sensoriali
3.Alterazione dell'eloquio e/o del linguaggio
4. Sintomi motori
5.Sintomi da interessamento del tronco encefalico
6. Sintomi retinici
C. Almeno 2 delle seguenti 4 caratteristiche
INmmmshuomodeﬂ’mdnmmgsduah\ummmdnSnimddoz
© pill sintomi che compaiono in successione
2. Ciascun sintomo dell'aura dura da 5 a 60 minuti
3.Almeno un sintomo dell'aura € unilaterale
4.Em6ucowmommwmlmwhaﬁa
D. Nessun altro elemento che permetta un’altra diagnosi secondo
ICHD-3; esclusione della diagnosi di attacco ischemico transitorio

Dopo la cefalea, il sintomo emicranico a maggior incidenza sono i

disturbi uemgmqsorpasiumﬁ, cosi definibili vista 'estrema variabilita di

presentazione, che va dal scmphce senso di instabilita alla vera vertigine
og;,cmva a marcata va _gtha Anche la durata & molto variabile da minu-
n aoreo glornl (ﬁno a settimane 0 mesi per i disturbi posturali). Nel sin-
golo soggetto, la vertigine tende per lo piu a presenrarsn con m_gda]nta
analoghe, ma alcuni emicranici possono s sv1luppare sintomi vemgmosx
molto ¢ dwersn fra loro. 1 sintomi vestibolari si manifestano in vari periodi
della vita di un emicranico: possono presentarsi precocemente (prima
che si sviluppi la cefalea), durante il periodo algico (accompagnandosi o

alternandosi alla cefalea) o tar. ) tardivamente (con I'esaurirsi della cefalea).

Inﬁne la VE potra presentarsi insieme alla cefalea (forma “associata”) o

mgl'lgendentemente dalla cefalea (forma cqunvalenre . Y
L’emicranico puo amhc svi iluppare sistomi neurologici focali,

q_gg_l | sempre transitori, rappresentan da parestesie, ipoestesie e dise-

stesie (soprattutto penorall agli arti e ad un emisoma), dlsartna, ipo-

stenia, sintomi vagali (nausea e “vomito), talora anche paresi. Fanno
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> WAL ¥ parte dei disturbi neurolog_a anche alcuni sintomi visivi mono- o bi-
. laterali, come emnanopsw, quadrantop51e, amaurosi, visione sq_lo cen-
WAL AL DL kv trale a tunnel e dlplopla Piuttosto frequenti anche i sintomi uditivi che
si manifestano per lo piui come acufeni (tonali semplici 0 a banda com-
plessa) senso di pienezza o ovattamento e distorsione uditiva (diplacu-

sia o disacusia).

[ sintomi visivi negativi (prima descritti) possono presentarsi prima
della cefalea come aura, che pero piu spesso si manifesta come sintomo
positivo (scotomi scintillanti, fosfeni, luci geometrlche spettri di forti-

, ﬁcazxone) monocromatico o anche pluricromatico. Infine I’ emicranico
' svnluppa spesso una ipersensibitita agli stimoli sensoriali ( (iperacusia e
fonofobia, fotofobxa iperosmia e osmofobia); anche la cinetosi puo es-

sere considerata una ipersensibilita per eccesso di risposta allo snmolo

labirintico.

Cenni sulle ipotesi patogenetiche

thot vt 4 700 Una delle prime ipotesi formulate ¢ la teoria vascolare (teoria “secca” di
rahowe & WobfE, 133¢ Graham e Wolff, 1938) sq:%ig_l_@ _guale I'aura sarebbe determinata da
una vasocostrizione con conseguente ipossia cerebrale transitoria men-
tre la cefalea pulsante sarebbe rc_lg_vuta 1 ad una vasodilatazione reattiva del
circolo cerebrale e del circolo cranico extracerebrale (soprattutto arteria
temporale superficiale). Questa datata teoria, tutt’oggi ha un valore non
solo storico, nonostante la constatazione che la vasodilatazione delle ar-
terie extracraniche non necessariamente determina cefalea.
Sobin: wianaiolal sk iy ve N_gll anni ’60 si svnluppa la teoria neuro-chimica vascolare (teo-
»olc el ¥a) ria umlda 0 “blochl_rr_l_lca”) sccondQ la quale i fenomeni emicranici
sarebbero determinati da un eccesso di liberazione di sostanze vaso-
neuro-attive (soprattutto serotonina, bradichinine, istamina, prosta-
glandme) che per la loro azione neurotropa microvasoattiva e algoge-
na determinano stimolazione dei recettori dolorifici e modificazioni di
calibro e permeabilita L dei piccoli vasi.

Inoltre nella fase emicranica prod:omlca ¢ presente un aumento
della aggregabilita piastrinica che si riduce nella successiva fase alggca
sareBB'é'p'r"cf)rio I'aggregazione delle piastrine a determmare le varia-
zioni del livello di serotonina hbera durante le crisi emicraniche: la
liberazione di serotonina sarebbe responsabile della vasocostrizione
iniziale mentre la successiva riduzione del livello ‘plasmatico determi-
nerebbe la vasodilatazione responsabile della fase algica. Anche questa
teoria si presta perd  a fondate obbiezioni.
fonce dosuons et A Negli anni *70 ¢ stata proposta anche una teoria disnocicettiva che

ipotizza una alterazione neurochimica de1 nuclel del sistema nervoso
centrale che controllano e modulano la trasmissione del dolore: nell’e-
micrania si_avrebbe unabcaxc&zg*d_l_,oppnondn endogeni che interferisce

sulle afferenze algogene periferiche e sui centri regolatori.del microgcir-
colo cerebrale.

492



Capitolo 4.2 - La vestibolopatia emicranica

Gia dal 1944 fu ipotizzata la teoria della cortical spreadmg depres-
sion per dare una base ﬁsng&iologlc_a all’aura emicranica: si tratterebbe
di una depressmne dell’attivita neuronale con conseguente oligoemia
che inizierebbe a livello della corteccia occipitale (aura visiva) per poi
d_ffondem (a cerchi concentrici alla velocita di 2- 3 mm/min) in_senso
postero-anteriore alla restante corteccia cerebrale; nel 1980 si ammette
che tale e fenomeno possa attivare eil s sistema trigeminale dando luogo alla
E)?nﬁonente alglca dell’attacco emicranico. L’aura sarebbe assente se la
depressione origina da aree corticali non 1 eloguenti.

Successivamente ¢ nata la teoria trigemino-vascelare (tgoria della

mﬁagnmaznone sterile”). Le fibre nervose tﬂgemmall si distribuisco-
no ai tre strati dei vasi cerebrali interfacciandosi fra i vasi e strutture

cereBrah. La crisi emlcramca sarebbe dovuta a liberazione di sostanze
algﬁgcne (serotonma_, istamina, bradichinine, prostag landine) che at-

tivano le fibre tngemmah provocando il rilascio di sostanze P _pep-
tidi’ calc1tomna-correlan, neurochinine ed altri peptTvasog ttivi_che
aumentano la_permeabilita vasale Jroducendo una “infiammazione
stenle” sia nelle strutture nervose centrali che e periferiche; sia la sinto-
matologla vascolare che quella dolorosa originerebbero pertanto dal
sistema tpgemmo -vascolare.

“Eo £ ovvio ch __quando  per una patologia esistono molte teorie, signi-
fica che nessuna ¢ del tutto convincente: personalmente riteniamo che
per I’emicrania ‘abbiamo oggi piti dubbi patggenetncn che clinici,

Nel funzionamento del sistema vestibolare, sia periferico che cen-

trale, sono coinvolti m,oln dei neuro-mediatori (1starr_nna serotomna,

peptidi oppioidi, peptidi calcitonina-correlati, sostanza P, GABA, glu-

tammato, dopamina e altri) ipotizzati nelle varie teorie della patogenesi
emicranica. La VE puo trovare una spnegaznone fisiopatologica a livello

centrale per le connessioni esistenti tra i nuclei vestibolari e altri nu-
clei troncoencefalici (soprattutto ll nucleo trigeminale caudale) e certe

A

aree comcall, a livello penfemo invece l’orecchxo interno possiede un
assetto di terminazioni nervose e di neurotrasmettitori che richiamano
strettamente quello trigemino vascolare (Balaban, 2011).

" La sofferenza neuro-vascolare potra determinare sintomi diversi
in rapporto alle le diverse strutture neurologiche compromesse. I sintomi
neurglgglcx, alglm e vestibolari potranno presentarsi sia in associazione
che isolati: se vi & concqmnanza di vertigine e cefalea, avremo clini-
camente una vestnbolopatxa en;Er"amca associata (VEA), mentre se i
dlsturbl xcmgmnso_pnsmmh si_presentano da soli avremo una vesti-
bologatla emicranica equlvalente (VEE).

In fase acuta di vertigine emicranica si potranno riscontrare segm
vestibolari sia penfencn che centrall, isolati ma anche in associazio-
ne. Inoltre & necessario s_q_tsglmeare come il sistema vestibolare possa
essere messo in sofferenza sia mono- che bnlatcralmente (come per la
cefalca) questo & molto importante perché gxusnﬁca la_comparsa di

tipi dxversn  di smtomato]ogxa vertiginosa.
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La vestibolopatia emicranica

Nelle cefalee secondarie, vertigine e mal di testa possono coesistere so-
prattutto in patologie della fossa cranica posteriore (per es. neoplasie,
msufﬁcnenza vertebro- b_asxlare traumi cranici). Per quanto nguaraa la
vertigine ¢ la cefalea primitiva non-emicranica (a grappolo, | muscolo-
tensiva, occasionale) pochi Autori. (Kuritzy et al., 1981) hanno cercato

una qualche correlazione, risultando il rapporto per lo piu incerto o

poco convincente.
Nell’emicranico ’associazione fra cefalea e vertigine ¢ stata notata
da moltissimi anni, ma solo negli ultimi decenni la vertigine emicranica
 ———

¢ st_g;g_ lnquadrata in alcune entita nosologiche e negli ultimi anni I

vertigine ¢ stata definitivamente riconosciuta come importante sinto-
mo a!tematlvo alla cefalea negli emicranici, assumendq un ruolo clini-
co rllevame in otoneurologia: sempre pill nUMerosi sono | gll i assertori di
stretti rapporti clinici fra vertigine ed emicrania, con correlazxone sta-
tistica altamente significativa (Kuritzy et al., 1981; Cutrer e Baloh,
1992; Dieterich e Brandt, 1999; Neubauser et al., 2001; Stabl e Daroff,
2001; Pagnini et al., 2001; Neubauser e Lempert, 2004; Brantberg et
al., 2005). Recentemente viene definita una incidenza intorno all’1%
nella popolazione che arriva al 10% fra i pazienti vertiginosi (Neuhau-
ser et al., 2001), con un riscontro 5-10 volte superiore alla_malattia di

Meniere (Neubauser e Lempert, 2009).

Bibliografia essenziale

l__rgpp__ti fra cefalea e vertigine sono conosciuti, da piu di duemila
anni, come testimonia Areteo di Cappadocia che nel 131 A.C. descrive-
va un paziente ch che “...aveva mal di testa, il suo capo roteava con senso
di mstabtlzta & neglz orecchz aveva come il suono di un fiume che scor-
reva con grande rumore...”; - lo ) stesso Areteo descrlve gn_a_f_a;mg di ce-
falea unilaterale e molto intensa con vomito che denomina heterocra-
nmﬁr—u_na chiara descrlzlone di un’aura si ritrova nel 1700. A parte
altri ;lferlmentl bibliografici molto datati, ¢ solo nell’ultimo mezzo se-
colo che ritroviamo alcuni articoli fondamentali che definiscono preci-

se entita nosologiche nelle quali la vertigine emicranica 'ha un ruolo

dt:termmante
BiclarshofP, 4464 Bickerstaff (1961) studia 17 glovam donne, definendo un guadro
smdromlco che va sotto 1] ‘nome di “emicrania basilare”: in guestl casi

Buthtufadiin T ———————

spasmo vascolare del tcrntorlo vertebro -basilare. Il quadro clinico &
spesso imponente e grave per la contemporanea presenza di piu segni
neurolggla Questa patologia rappresenta, come vedremo, la prima de-

scrizione della piu importante forma di vertigine emicranica concomi-
tante associata.

l}_g_ss_c_zL (1964) ha identificato la “vertigine parossistica_benigna

Passac, 4864
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Capitolo 4.2 - La vestibolopatia emicranica

dell’infanzia”, come sintomo precoce dell’emicrania in bambini con fa-
miliarita per emicrania e con elevata probabilita di sviluppare in segui-
to una cefalea emicranica

Whitty (1967) studia per la prima volta I’emicrania senza mal di
testa introducendo il termine di “equivalente”; questa forma ¢ da met-

tersi in correlazione, come vedremo, con il tipo di vertigine emicranica
in cul "attacco vertiginoso si sostituisce alla cefalea, rappresentandone
pertanto un sintomo alternativo.

Snxder (1969) ha dimostrato esistenza di un “torcicollo parossi-

stico” in bambini con forte famlllarlta A per emicrania e con elevata pro-
babilita di sv1luppare successwamenre una cefalea emicranica. S| trat-

terebbe di un sintomo di disfunzione transitoria otolitico- spmale.
Slater (1979) presenta la prima casistica di soggetti emicranici che,

durante la fase florida della loro cefaie_g, sostituiscono alcuni attacchi

con vere crisi_vert rtiginose, 1 termine usato dn “vertigine ricorrente

dell’ adulto che tende a farne un entlta uosolpgma a se stante, appare

— et e

valenn emncramcn, che si mapifestano in alternativa al Jna __du;mmel

periodo florido della cefalea.

Di notevole importanza & larticolo di Kayan e Hood (1984), nel
quale per la prima volta la VE viene descritta in modo_dettagliato con
molti aspetti clinici di rilievo e anche innovativi. Negli ultimi anni sono

se_ELe‘plu numerosi gh assertori degli stretti rapporti clinici esistenti
fra vertlgme e cefalea primitiva emicranica, spesso con una correlazio-
ne statistica altamente_significativa (Lempert e Neuhauser, 2005;
Neuhauser et al., 2006; Cha e Baloh, 2007; Lempert et al 2009; von
Brevern e Neuhauser, 2011). Linterdipendenza fra vertigine e cefalea
emicranica & divenuta nel tempo talmente convincente, che di recente
un editoriale pubblicato sulla rivista Neurology ha come e titolo “time
for more attention to migrainous uerttgo? (Stahl e Daroff, 2001) ed
un arncolo (Thakar et al., 2001) inizia la discussione con la frase “mi-
graine-related vertigo is infrequently diagnosed in our clinic”; inoltre
Brantberg et al. (2005) affermano testualmente “...When recurrent
vertigo attacks begin at an early age in a patient with normal hearing
and migraine, there are few diagnoses other than migraine t that need to
be considered...”

La commissione ad hoc dell’lnternational Headache Socieg (IHS)

blt() dcll emicrania. Nonostante abbla accettato la correlanone tra

i e i

emicrania e - vertigine, I'THS non ha formto una vera classlﬁgg_zlong_dgl
la vertigine emicranica, né un razionale clinico interpretativo, ma ha

stilato un semplnce elenco dei disturbi otoneurolgg;y dovuq all’emi-

St S i o o ks

crama e dlsturbl otoneurologncn assoc:atl ” all’emicrania (Tabella V).
ltra a parte anche le modlﬁche introdotte nel 20 13 (I CHD-3beta,
2013) rimangono un mero elenco senza un vero razionale clinico.

Lelencazione include, tra le altre, le entita nosologiche gia menzio-

S o bar
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TageLLa IV - Disturbi otoneurologici in rapporto con I'emicrania (IHS, /988).

[~ ) Torcicollo parossistico dell'infanzia
b) Vertigine parossistica dell'infanzia

|. Dovuti all'emicrania ¢) Emicrania basilare
d) Vertigine ricorrente benigna dell'adulto
e) Infarto emicranico esitante in vertigine

i Csont
2. Associati all'emicrania b) Malattia di Meniere
__c) Vertigine parossistica posizionale

nate in bibliografia; e stata inserita anche la cinetosi, che & piu_espres-
sione di un habitus, di un niodo d’essere, che di una vera e propria pa-
tologla

" La correlazione tra emicrania e malattia di Meniére, evidenziata da
IHS, ¢ stata suffragata anche da diversi studi (Atkinson, 1962; Rasseck
e Harker, 1992; Baloh e Andrews, 1999; Radtke et al., 2002): nella no-
stra casistica quasi il 35% dei pazienti affetti da malattia di Meniere
prescnta ccfalea di tipo emicranico. Anche sulla c correlaznone tra verti-
gine parossistica posizionale bemgna (VPPB) ed emicrania esiste ormai
un buon numero di lavori in letteratura (Hood e Kayan, 1985; Lem-
pert et al., 2000; Ishzyama et al., 2000). La stima di un’alta incidenza
di VPPB nei soggetti emicranici potrebbe denvare da un’ errom
pretazione clinica: durante gli episodi vertiginoso-posturali, i ‘emicrani-
co riferisce spesso un esacerbanone dei sintomi a segulto di movxmentl

natore su base anamnestica; in effettl nella VPPB i sintomi_ sonuro-
vocatl > dai posmonamentl mentre nella VE sono “accentuati” dai mo-
vimenti del capo.

In ogni caso, I'inquadramento dei disturbi otoneurologncn fornito
dall’ IHS nell’88 ¢ insoddisfacente e tanto meno puo essere considerato
un \ 1n vero e proprio tentativo di classificazione della vertigine emicranica:
I'THS si ¢ infatti limitata ad una mera elencazione di disturbi senza al-
cun razionale clinico classificativo. D’altra parte alcune modifiche ap-
portate dalla stessa IHS nel 2004 non riescono a cambiare il giudizio di

una inadeguatezza della “commissione ad hoc” nell'inquadrare il pro-
blema della VE.

Personalmente riteniamo che I’'unico modo razionale per classifica-
re la VE debba essere basato sulle correlaznom temporali fra cefalea e
vertigine, sia comerrelazmne temporale tra singolo episodio di vertigine
e smgola crisi di cefalea, sia come relazione temporale fra esordlo della

emicranico. Nel 2003 abbiamo proposto una classxﬁcazxo_;(nganet




al., 2003) che tiene conto di tali correlazioni temporali con le quali &

possibile un mlgllore nguadramen to_clinico della VE nelle sue varie
forme di presentazione (Tabella V).

TageLLA V - Classificazione della VE (Pagnini, et al 2003)

|. Come AURA

Vertigine
Emicranica
Associata

(VEA)

2. CONCOMITANTE | EMICRANIA senza AURA
EMICRANIA con AURA
EMICRANIA BASILARE

—

vmmmmnmwmm

(L4 LCB 3 EQUIVALENTE —¥ | TORCICOLLO PAROSSISTICO dell INFANZIA
Shlarui=® PRECOCE L

Equivalente

(VEE) 4 EQUIVALENTE —) VERTIGINE RICORRENTE BENIGNA dell ADULTO
INTERCRITICO

5. EQUIVALENTE —P VERTIGINE EQUIVALENTE EPIGONA
TARDIVO

Se il singolo attacco vertiginoso si manifesta insieme alla cefalea si
deve definire come “vestibolopatia emicranica associata” (VEA): se la
vertlgmc accompagna o segue la cefalea avremo una VEA “concomi-
tante”, se invece la vertigine ha una durata da 4 a 60 minuti preceden-
do la Lefalea (senza periodo mtervallare 0 con un pcnodo 1ntervallare

non SJerlore a 60 minuti), avremo una VEA “come aura” . Nel caso

che la crisi vertiginosa si presenti senza, cefalea e quindi come equiva-

lente, 51 deve usare il termme dl vcsnbolo_patla emicranica eq*lvalcn-

fase cefalalgu.a, mtercrmca se compare in penodo florido algico e
postcrmca o “tardiva” se si presenta dopo che si ¢ esaurita la cefalea
emicranica (Tabella VI).

" Neuhauser et al. (2001) propongono una classificazione della VE
in “definita” ¢ “probabile”. La VE definita ha a episodi di s verngme > (al-
meno ‘moderata) ricorrente che interferisce con le attivita _quotidiane
(senza impedirle) in un paziente emlcramco (secondo le norme IHS), in
presenza di almeno un altro sintomo tipico emicranico (cefalea, fono-
foto-fobia, aura o altro) e in assenza di altre patologie che giustifichino
la verngme La VE probablle ha una analoga smtomat()]ogla vertigino-
sa, in soggetto con pregressa o recente cefalea emicranica, con presenza

UEFVLYITAY.
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TaseLLA VI - Rapporto temporale esistente tra le varie forme diVE e la cefalea.

comnra AA AR A A 20 oA
seoncormre A N M e
T TR WY Y |
et ahahasAadadda
™™ AAALa__aahad

Cefalea M\ Vertigine A

di altri sintomi emicranici o di fattori precipitanti (alimentari, compor-
tamentali, ormonali) in almeno il 50% degli episodi vertiginosi, oppure
con risposta favorevole almeno nel 50% degli episodi) a farmaci an-
tiemicranici.

Nel 2012 viene redatto un documento consensuale fra Barany_ So-
ciety e ¢ THS, che prevede due categorie di VE: la © vestlbular migraine” e
la® probable vestlbular migraine”. Il termine di vestibular n&grame vie-

ne usaiQ'm un qoggetto che soffre o ha sofferto dn cefalea emicranica,
con un minino di 5 episodi vertiginosi (moderati o gravi, da 5 minuti a
72 ore) in almeno il 50% dei quali si siano associate una o pit_ altre

mamfestaznom emlcramche certe. Per deﬁmre una probablle vestlbular

ta_dn_grrll_cranla.

| precursori vestibolari

Con il termine di precursori emicranici si devono intendere certe ano-
male reazioni dell I’organismo che si verificano anche spontaneamente
ma pili spesso in rapporto a stimoli esterni e che sono espressione pre-
monitrice della predisposizione del SOgEELto a svxlupgare nel tempo i
sintomi di una vera patologia emicranica.

T In l)lbllOgl"‘lﬁ’l viene talora erroneamente equivocato fra il termine di

“pr ecursore emu.ramw e qucllo plu LO[TCITO di ¢ “precursore della cefa-

cuollo parossistico_dell’infanzia sono spesso etichettati a sproposxto
come precursori emicranici: queste “due entita cliniche sono invece gia
espressione di una sofferenza vestibolare ewn atto (vestibolo-

patia equivalente precoce) e pertanto il termine precursore. jLuQ.Cbsg e

usato solo in rapporto alla cefalea emicranica ma non all’emicrania.

Il pit importante sintomo_vestibolare premonitore dell’ereditato
habitus emicranico da parte del soggetto ¢ rappresentato dalla cinetosi
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che & espressione di una anomala reazione organica ad una stimolazio-
ne labirintica prolungata con comparsa di senso di instabilita postura-
le seguita da 1mportant1 sintomi vagali (nausea, vomito, sudorazione,
péTl&EE sensazione di malessere): quindi se un bambino con familiari-
ta emicranica sviluppa a mal d d’auto e mal d1 mare (e anche mal d’aereo)
¢ molto probabile che dogo I’adolescenza (ma talvolta anche prima)
vada incontro a chiare manifestazioni patologiche emicraniche piu o

meno importanti.
7 Altro segno vestibolare premonitore ¢ I'intolleranza ad accelera-
ztoni cefaliche angolan e lineari) intense: il soggetto dimostra per
esempio notevole disagio verso certi dnvertlmentl ludici (giostre, mon-
tagne russe, ecc.). Anche il fastldlo per forti stlmolaznom sensoriali vi-
sive e acustiche (luci e suoni intensi) possono gss.e,r,c..cspres.smn_ewdun
habitus emicranico acquisito.

Altri precursori emicranici (extra-vestibolari) sono rappresentati

da dolori addominali ricorrenti e iperemesi penodlca

La vestibolopatia emicranica associata (VEA) \VEA

La_vertigine emicranica pud_essere definita come “associata” solo
quando, nel | soggetto emicranico, il singolo attacco vertiginoso-postu-
rale e la singola crisi di cefalea si mamfestano contemporaneamente o

comunque con una stretta correlazione temporale Le due sottofamn—

re tr tra vcrtlgme e cefalea nell’ambito della singola n manifestazione sinto-
matologl_ca.

La VEA come aura VEA c0uAd GLLra
E la turba vertiginoso-posturale del soggetto emicranico, che dura da

un minimo di 4 minuti ad un massimo di 60 minuti, precedendo la sin-
gola crisi cefalalglca lmmedlatamente o con un intervallo libero di non
piu di un’ora. Per poter classificare un dlsturbo vertlglnoso-postu;ale
come “aura ra emicranica” la vertigine ¢ dovra necessariamente rispettare i

criteri dl deﬁmzlone che I II—IS h:Lenunaa.co_pﬂ:l’aura exmcxamca La

vertigine comc aura_ emlcramca, & apparentemente semplice ma per
niente scontata. ’anamnesi fornita spontaneamente dal paziente non ¢

mai sufficiente per la diagnosi: un corretto mquadramento infatti si re-

alizza solo quando lo specialista pone specnﬁche domande_gii'tl‘pologla,
durata ed andamento temporale dei sintomi. Questo soprattutto per-

ché il Qazneme non riferisce quasi mai la cefalea che segue la vertigine;
per lui, cosi avvezzo alla cefalea per tanti fattori scatenanti (eccessi od

errori dietetici, ciclo mestruale, stress etc. ), il mal dl testa ¢ solo la na-
turale conseguenza dell’attacco d1 vertigine, che egll conSIdera come
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evento scatenante ben piu importante di molti altri. Per questi motivi
la vertigine come aura, che ¢ comunque evento non frequente (5 casi
osservati personalmente in 15 anni), € poco conosciuta e sottostimata.

VEA oo touLl +oautt La VEA concomitante

E una turba vertiginoso-posturale spesso non intensa che nel 1 soggetto
emicranico si | manifesta insieme alle singole crisi di cefalea, potendo in
parte anche precederle e/o seguirle. La dmgnosn di questa forma di VEA forma di VEA
¢ sempre agevole, in quanto lo stesso paziente si rende conto nto della stret-
ta correlazione tra la vertigine e la cefalea e la riferisce come tale in-
tuendo gli stretti rapporti temporali e.di sovrapposnzLonc, di queste due ste due
manifestazioni dell’emicrania. E una vertigine emicranica abbastanza
fre requente. [ pazwntl con q_uesto tipo. di smtomatolagm consulcanq,ggn

gnosx e la frequente non marcata intensita della vertlgme, endono que-
sta VEA clinicamente pPOco interessante per I’ otoneumlogo (fatta ecce-

nel]’emlcrama con _aura che senz’aura, ma la forma plu eclatante si ve-
I'lﬁ(.a nell emicrania basnlarc, dove ritroviamo assocmLLscgm_nCJ.quo-
gici 2 anche _pesanti.

la Emicrania Basilare, nota da ormai piu di 50 anni, ¢ verosimil-
mente determinata da uno spasmo vascolare nel terrlto_g_gg vertebro-
basilare e quindi puo potenzialmente presentarsi con tutti i sintomi di
una turba vasale del circolo cerebrale posteriore. Secondo la classifica-
zione IHS ¢ un sottotipo dell’emicrania con aura e tende prevalente-

mente a 'COIPITC il SEessO. femmlmle in eta giovanile o comunque fertile.
La cefalea ¢ spesso intensa, in regione ocupltale e/o frontale, di durata
variabile, anche prolungata. La vertigine ¢ quasi sempre presente, in

forma varnablle da una turba posturale anche invalidante alla vera ver-
tigine rotatoria oggettiva, con corredo vagale spesso completo e mar-
cato. I sintomi neurologici associati pit frequenti sono le parestesie
spesso dlffuse, la disartria, I'ipostenia generalizzata, la diplopia ed an-
che sintomi cerebellari. Piuttosto frequenti anche i disturbi uditivi
(atufem, ipoacusia, senso di oppressnoné‘zfu}icolare, distorsione acusti-
ca) Laura (visiva o focale neurologxca) precede sempre I'attacco. Di
recente vengono consngllan i termini di Basilar Fype M(gmme e Migrai-
ne with Braimstem Aura.

In caso di VE concomitante, la vertigine ¢ intensa e predominante,

il paziente puo : anche non riferire la cefalea, la cui presenza deve per-

—W—-—ﬁv
tanto sempre CSSCI‘C maagata dal[ esammatore I segm clnmcx SOIlO qua-

si sempre transitori, ma possono anche persistere in modo piu prolun-
gato, con rara pOSSlbl]_lta di esiti permanenti. In diagnosi differenziale
va sempre C considerato uno stroke cerebrale posteriore. Se la vertlgme e

intensa con marcata vagalitd ed i segni neurologici sono pit sfumati,
puo essere anche posta una errata diagnosi di deficit labirintico perife-
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rico acuto. ’osservazione del paziente in fase critica puo evidenziare la
presenza di nistagmo con caratteristiche sia periferiche che centrali.

La vertigine emicranica equivalente (VEE) \VEL

La VE puo essere definita come “equivalente” solo quando I’attacco

verngmoso-posturalc sostituisce completamente |'attacco_di cefalea,
presentand051 in forma isolata, senza alcun rapporto temporale diretto
con | con le crisi di cefalea. La vertlgme rappresenta un sintomo alternativo
alla crisi cefalalgica, scatenato_probabilmente da meccanismi patoge-
netici analoghi e struttura bersagllo diversa.

Nella VEE non esiste uno stretto rapporto temporale tra la singola
crisi di cefalea e d| vert igine, ma la seconda si verifica quasi sempre nel-
la fase florida come manifestazione sostitutiva, quindi equivalente, del-
la prima. La VEE puo essere di vario tipo, in base al rapporto tempo-
rale esistente tra il penodo d’esordio della vertigine ed il periodo florido
delle crisi algiche; nella vita del soggetto. emicranico la VEE puo infatti
&g;dere (VEE precoc.e) sostituire parzlalmente (VEE .intercritica) .o
seguire (VEE tardiva), il periodo florido della cefalea emicranica.

A8

La VEE precoce
VEE pwiot

Si tratta di turbe vertiginoso-posturali che rappresentano un sintomo
alternativo (equivalente) alla cefalea, precedendo nel tempo (precoce)
il per [ periodo delle crisi algiche (precritica), conﬁgurandosn spesso come la

prima vera ‘manifestazione clinica dell’habitus emicranico del paziente.

Le due principali forme cliniche dl VEE precoce sono rappresenta-
te dal torcicollo parossistico e dalla vertigine parossistica dell’infanzia.

Queste due entita nosolognche SONO troppo spesso definite come
precurson emicranici, ossia come prime manifestazioni di un habltus
Cll_&l si esplichera sotto forma di cefalea emicranica. A nostro g_udl-
zio, mvece, sia la vertlgme parossistica_ che ll toracollo parossnstlco

dlgmta clinica e g:aratterlstlche nosolognche propne sono pertanto una
vera patologia vestibolare emicranica e non un semplice precursore.

La vertigine parossistica infantile si manifesta in modo subacuto e
senza grodroml, con malessere ed arresto motorio volontano del bam-
bino che puo rimanere sofferente da : alcum mmutl a poche ore per poi
riprendere no: normalmente la prgPrla attivita motoria ed anche Tudica. 11

bambino, in g.te_x,g_esco]are, non ¢ per lo piu in grado di descrivere la
propria smtomatologla e spesso_queste manifestazioni, proprio per
I’arresto motorio, vengono scambiate per assenze epllemche Quando
il ban bamB ino ¢ in grado di descrivere i sintomi, riferisce una vertigine og-
g_et_lva a rotatoria che & responsabile, insieme alla _paura, dell’arresto

motorio. Sono quasi sempre presenti il pallore e la sudorazione, mentre
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la nausea ed il vomito possono anche mancare. Non  abbiamo mai avu-
to I"occasione di osservare direttamente una fase acuta, ma alcuni geni-
tori hanno riferito di aver notato i movimenti oculari del nistagmo (un
padre ¢ riuscito anche a fornire un ﬁlmato del nistagmo, che aveva ca-
ratteristiche periferiche). La presentazione di questa VEE avviene di
solito fra i 3 e gli 8 anni, ma abbiamo avuto anche pazienti con esordio
tardlvo, comunque sempre prima del periodo cefalalgico. La dmgnosn e
sempre anamnestica: Iesordio in pieno benessere senza rapporti causa-
li, la durata llmltata (da minuti ad un massimo di 2 ore), la nsoluznone
completa con r npresa della normale attivita motoria, la tendenza a re a a re-

cidivare senza alcuna regola tempomle (talora una Lesentaznone pe-

riodica a grappolo), la negatwnta audio-vestibolare al di fuori delle cri-

si e la accertata familiarita emicranica, sono i cardini -anamnestici per
la di: d1agnosn La risonanza magnetica ¢ indicata in caso di possibile per-
sistenza post-critica di segni nistagmici o per placare i timori di genito-
ri ansiosi. La 1 terapla e prevalentemente psncologlca far ben compren-
dere ai gemtorl la natura dei disturbi, spiegare loro che i sintomi
scom_parlranno 10 spontaneamente | nel tempo, mv1tar|1 ad es: essere rassicu-

ranti verso il bambino al momento della L Crisi. Luso dei farmaci per la

PrOﬁlaSSler_cmmca & sconsigliata, vista Peta dei pazienti. ortu-
no avyisare i genitori della possibilita che il figlio svnluppl una cefalea
emicranica dopo la puberta.

Il torcicollo parossistico infantile ¢ caratterizzato da episodi di to-

e S ————.
nica_ rotazione del capo con flessione (tilt) ver verso la spalla, della durata

da minuti a poche ore, con rlsoluzmne senza esiti oxgagxcn Rispetto
arvertlgme - parossistica mfantlle, ¢ piu raro, si sv:luppa piu precoce-
mente, tende ad essere piu prolungato e gli epxsodl SONO Meno NUMero-
si. Nella nostra casistica abbiamo avuto solo due bambml che hanno

presentato sia la vcmgme che il torcxcollo parossns ico: in. entramBl i

casi, il torcicollo era esordito prlma vdella v vertigine e si era esaurito con

[a comparsa della v vertigine Barossxstlca Verosmllmente il torcicollo &
espressione di sofferenza emicranica del sistema dlscendente maculo-

et ettt ————— e ———

spinale e la vertigine di una analoga sofferenza del sistema ascendente
canalare-oculomotorio.

VEE uberoniinaile La VEE intercritica

Con il termine di VEE “intercritica” si intendono le turbe vertiginoso-
posturah recndlvantn di durata (da minuti a giorni) e qualita (vertigine

oggettiva e soggettiva, turba. | posturale) variabile, che si verificano negli
emicranici durante il periodo florido delle crisi ahg_g.he, come ‘manife-
stazione sostitutiva (equivalente) di alcune delle singole ' a
(intercritica), La VEE intercritica € gia stata descritta in bibliografia
sotto il termine di “vertigine benigna ricorrente del[’adultGT termine
che riteniamo improprio perché non gsgllcatnvo e mal inquadrabile, ri-

spetto a quello di “equivalente intercritico”
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In sintesi il paziente subisce delle crisi vertiginoso-posturali al po-
sto della' cefalea, della quale soffre ormai da tempo. Anche in questo
caso la Ehagnosn puo non essere agevole, in quanto le due manifestazio-
ni_sono soggettivamente troppo _differenti_per il paziente che quindi
non on tende ad associarle. Il malato viene a consulenza solo per - le verti-
gini (esperienza smtomatologg.‘a per lui nuova) e non per le crisi cefa-
lalgiche (smtomatologla inveterata, per lui ormai consueta).

Nella VEE intercritica I’ mdagme anamnestica deve essere partico-

Iarmente accurata e guidata per capire tipologia_ della cefalea, caratte-

ristiche della vertigine e rapporti fra le due diverse manifestazioni cli-
niche emicraniche. Quasi sempre la cefalea non viene riferita
spontaneamente dal paziente e troppo spesso Io specnahsta commette

.V..."-.

comparsa dl cefalea, per esempio durante il mestruo o in n_periodi di
stress, non sia una a manifestazione patologica. Soprattutto per questi
Motivi € per una conoscenza ancora mal dgffusa, la diagnosi di VE ¢

el Aod

te __§9_tmsnmata Per lo specnal:sta esperto di VE mvece e le crisi vemgmo-
se sostituitive della cefalea trovano talora sormghanza con gli attacchi
algici, per quanto riguarda modalita d’esc esordlo (fattori scatenanti simi-
li), caratteristiche temporali (durata delle crisi, periodo peri- i-mestruale),
disturbi associati (nausea, fono-fotofobia), comportamenti morfologici
(esacerbazione con attivita o con semplici movimenti). Rara ma possi-
bile ’eventualita che la VEE sia preceduta da una vera aura emicranica

(tre soli pazienti in casistica personale).

La VEE tardiva VeE darelira

Con il termine di VEE tardiva si indicano le turbe vertiginoso-postura-
[i ricorrenti che nel soggetto emicranico si ‘manifestano tardivamente
(tardiva) sosntuendosx agli attacchi di cefalea (equlvalente) quando le
cmlgnche sono scomparse o si sono notevolmente ridotte (postcriti-
ca), in eta amg;a__f_e rtile o talora dopo la menopausa.

La VEE tardiva si manifesta dopo che il paziente ha gia avuto la
fase florida del mal di testa. Quando iniziano le crisi vertiginose, la ce-
fale'l scompare o diminuisce notevolmente in intensita ¢/o in frequenza

__P_@_SEQLQZI-QDC. I s sintomi vestlbolarl sostituiscono_quindi tardiva-

mente la cefalea senza intervallo temporale 0 con un mtervallo libero
pit 0 meno _b; ) breve. Alcune volte [a trasformazione da Lefalea in vertigi-
ne avviene gradualmente senza intervallo libero: esiste in questo caso
un periodo di alternanza dei sintomi in cui la cefalea tende a dlradarsx
mentre la _vertigine prende _progresswamente il sopravvento. In plu di
ug_t_e;_z_o_gi ei pazienti, il periodo di conversione da cefalea emicranica a
VEE tardiva coincide con la menopausa.

La possibilita clinica che nel soggetto emicranico si verifichino epi-
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sodi vertiginosi tardivi dopo la scomparsa (o la notevole attenuazione)
della cefalea, era gia stata notata in bibliografia. Nel 1985 Hood e
Kayan scrivono esattamente: “We have recently seen a number of pa-
tients at the National Hospital, Queen Square, London, whose mi-
graineous attacks ceased.after middle age, giving way to recurrent at-
tacks of vertigo”. Una analoga trasformazione della cefalea in vertigine
in_donne emicraniche dopo la menopausa ¢ stata notata anche da
Harker (1996): “many any older women, who had severe migraine head-
ache earlzer in_their lives that had become much milder after r_meno-
pause, postmenopausally, however, begin to experience episodic verti-
go, sometimes with accompanymg mild headache.”

- — e

Solo recentemente in bibliografia ¢ stata presentata la prima vera
casnstlca di VEE tardiva (denominata dagh AA \ come vertigine emicra-
nica “epig “epigona’ ) con una dettagliata descrizione delle_ -atteristiche

cliniche di questa nuova entita nosologica (Pagnini et al., 2013).

La diagnosi di VE
Come gia accennato, mentre per la VEA spesso (per la contemporanei-

ta di cefalea e vertlgme) non esistono pamcolan difficolta diagnosti-
che, la diagnosi diviene sicuramente piti complessa per la VEE.

Per effettuare una diagnosi di VE, vi sono alcuni criteri clinici “in-
dispensabili”, senza i quali la dlagl‘LQSI & difficilmente proponibile; esi-
stono inoltre molti criteri “importanti”, che non sono necessariamente
presenti ma la cui presenza tanto piu & numerosa tanto piu probabile &
la diagnosi.

Criteri diagnostici indispensabili

Perché la @gnosi di VE sia proponibile, lo specialista dovra a per prima
cosa accert_arsx se il paziente, che si presenta con un disturbo vemgmo—
so-posturale ricorrente, soffra di cefalea; qualora eswtaﬁu;a.cefaﬂea, si
dovra stabilire se si tratta di una cefalea emicranica di tipo senz’aura,
con aura o di una delle varianti cliniche previste (emicrania con aura;
emicrania senza aura; emicrania oftalmoplegica; emicrania retinica).
La verifica anamnestica che la cefalea sia di tipo emicranico deve essere
fatta rigorosamente secondo i criteri dettan dalla IHS.

~ Come gia detto, spesso il paziente non riferisce s ¢ spontaneamente la
cefalea di cui soffre. Talora puo addirittura negarla anche dopo esplici-
ta domanda dell’esaminatore: infatti se gli attacchi di cefalea sono spo-
rmn non li ritiene sufficienti per definirsi come soffeggnte di mal di
testa”; al contrario, per le norme dell’THS bastano nell’arco della vita
del paziente, anche solo § attacchi rispondenti ai requisiti clinici stabi-

liti, per definire il paziente emicranico. Si consideri inoltre che nella no-

stra esperienza & per lo piu la VEA (d1 facile diagnosi ed importante
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solo nell’emicrania basilare) che si manifesta nei grandi emicranici,
mentre sono affetti da VEE (pi intensa, disabilitante e a diagnosi spes-

SO misconosciuta) pitl spesso soggetti emicranici con cefalea meno in-
validante. Personalmente pensnamo possibile una diagnosi di VEE an-
che in un soggetto senza cefalea (potremmo. ‘definirla VE acritica),
specie se esiste un’ elevata incidenza di familiarita emicranica: ritenia-
mo pero _cjlg per una corretta diagnosi di VE la presenza nei pazienti di
cefalea emicranica debba rappresentare un criterio clinico mdlspensa-
bile; fanno gch;;pgg,_ovyxamentp,-la _vertigine ed il torcicollo parossi-
stici infantili, che precedono di regola il periodo alglco, non consenten-
do una diagnosi di emicrania in base al tipo di cefalea.

‘Altro criterio necessario per la diagnosi & I'assenza di patologle
specifiche i in ambito otologico o neurologico che possano da sole giu-
stificare la comparsa di turbe vertiginose ad andamento ricorrente. Per
avere la massima garanzxa che non esista una patologla del sistema ner-
VOSO centrale, occorrera che siano neganvn sia la visita neurologlca che
la risonanza magnetnca cerebrale; per la risonanza fanno eccezione oyv-
viamente quei casi con esiti neurologncx di comprovata natura emicra-
nica (piccole | lesioni parenchimali microischemiche multiple). Per ulti-
mo, non dovra esistere patologia vascolare documentata, o comunque

fattori di rischio vascolare clinicamente importanti (ipertensione, dia-

bete mcsenchlmoRane etc.): infatti Pemicrania stessa rappresenta un
fattore di rischio vascolare e soprattutto nei pazienti con VEE rardiva,
che tende a mamfestam in eta pil avanzata, la diagnosi differenziale si
pone soprattutto con lmsufﬁcnenza vertebro basilare transitoria che
puo determinare_ manifestazioni vertiginose in_parte simili alla VEE

Nella Tabella VII riassumiamo i criteri clinici “indispensabili” per po-
ter prospettare una diagnosi di VE.

TageLLa VII - Diagnosi di VE: criteri clinici indispensabili

; ; CRITER| CLINICI INDISPENSABILI

1. Soggetti con emicrania vera nelle forme cliniche riconosciute (norme IHS)
2. Presenza di episodi ricorrenti di crisi vertiginose e/o turbe posturali

3. Assenza di altra patologia otoneurologica che giustifichi le turbe vertiginose
4. Visita neurologica o RM cerebrale negative

5. Amudlfatwﬁcﬁrischbmcohncmmmmelmpomnﬁ

Criteri diagnostici importanti

Una volta verificato il rispetto dei criteri indispensabili, occorre co-
munque tener presente che per | la VE non esistono dati anamnestici,
segni clinici o reperti strumentah che_ci possano fornire una certezza
dia Jnostlca Trattand051 di una dxagnos: di presunzione sara_pmtanto
necessario, nell’ indagine clinica, ricercare altri fattori la cui presenza
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tenda a consolidare ulteriormente ipotesi di VE, per arrivare possibil-

mente ad una diagnosi “ad elevata probabilita”. La dia iagnosi di VE pre-
suppone una | anamnesi_piuttosto complessa, ¢ con necessita di yalutare
attentamente molti aspetti dei sintomi, che ta talora possono anche essere
riferiti spontaneamente ma piu spesso emergono solo dopo aver posto
al paziente domande precise e specifiche. La reale complessita anamne-
stica e la molteplicita degli aspetti clinici da valutare, rappresentano il
principale motivo per cui personalmente riteniamo cT1e i1 criteri classifi-
cativi di Neuhauser et al. (2001) per determinare una VE ‘jm;gba_Je”

e “definita” siano lodevoli ma troppo semphcnsncx e msuﬁﬁgmn_a;ﬁn

dxagnostui, da altra parte gli stessi Autori (Neubauser e Lempert,
2004) affermano “...there are pattents who do not fulfill the strict cri-
teria for definite migrainous vertigo, but sttll appear to have migrai-

nous vertigo as the most likely diagnosis. ..

“Per | magglor chiarezza, esporremo vari criteri dlagnostxu, a nostro
gludlzxo piu importanti, secondo la cronologia con cui vengono evi-
denziati dun:inte la valutaznone -anamnestica e clinica, suddnvxdendoh
in alcum steps successivi.

a) Criteri generali
I’archetipo del paziente con VE é un soggetto di sesso femminile, di eta

giovanile o comunque fertile, normoacusico, senza_preesistenti otopa-
tie, cinetosico (in atto o almeng. nell’infanzia), tendenzialmente ipoteso,
an.es)mpargaslugfa!ca (emicranica) in eta postpuberale, con familia-
rita emicranica (valutando anche la prole per eventuale VEE precoce),
con comparsa di sintomi vertiginoso-posturali in vario rapporto tem-
porale con la cefalea e ad esordio in periodi diversi della vita (vedi clas-

sificazione Pagnini et al., 2003).

Esistono ovviamente variabili cliniche a questo archetipo: 1) anche il
sesso maschile & colpito da VE (nella nostra casistica il rapporto femmi-
ne-maschi ¢ 5: 1; Pincidenza & invece molto simile per la VEE precoce

e et e St

prepuberale (a dlmostrazmne dell'importanza dei fattori ormonali); 2)

I’esordio puo essere anche post menopausale (nella nostra casistica, circa

1/3 delle VEE eplgone), 3) in_qualche caso possiamo rllevare ipoacusia,

acufe‘n—l_-e“s‘éﬁ.s di ovattamento, correlabili all’emicrania; 4) la cinetosi &
molto frequente (72% nella nostra casxsnca) ma puo essere assente; §) in
pochi casi la famnhanta | emicranica & apparentemente assente o comun-
que anamnesticamente non nlevablle, 6) la cefalea ¢ talora gia. pmgu_be

rale. Nella Tabella VIII sono schematizzati i criteri generali.

b) Fattori favorenti

In caso di sospetto diagnostico di VE, & importante valutare anamne-
sticamente se il paziente ha notato un qualche rapporto fra la compar-
sa degli episodi vertiginosi e certe situazioni ambientali, te mgorall 0
personali, alutandolo in questa ricerca di rapporti causali. La vertigine

su_base emicranica pud infatti essere favorita da periodi di stress, da




TaseLLa VIII - Diagnosi di VE: criteri generali.
Sesso femminile £s
Marcata cinetosi in atto o pregressa infantile

variazioni delle abitudini di vita, da disturbi del rapporto veglia-sonno,
da modificazioni di abitudini alimentari, dall’assunzione di certi cibi
(vino, cioccolata, formaggi); inoltre puo essere facilitata da fattori sta-
gionali (primavera-autunno) e atmosferici, da certe ore del giorno, da

qualche periodo settimanale (fine settimana). Un_fattore personale
spesso presente e la maggior facilita di esordio dei sintomi in periodo

premestruale o mestruale. Questi fattori “favorenti” possono essere as-
senti ma talora il paziente li riferisce spontaneamente o dopo specifiche
domande. La VE non ha invece quasi mai fattori “scatenanti” come per
esempio nella vertigine parossistica posizionale (nella nostra casistica
abbiamo riscontrato_un vero fattore scatenante in una sola paziente,
nella quale 4 attacchi su 3 si erano determinati durante I"atto sessuale).

In altre forme di vertigine non-emicranica € raro individuare reali fat-

tori favorenti.

c) Segni precritici
Talora la VE pud essere annunciata da uno stato di particolare irritabi-

lita, da senso di nausea, da sngglquﬂa brividi di freddo, da sbadi-
gli, da poliuria. Tale sintomatologia precritica pud spesso essere assen-
te ma se, per esempio, il soggetto ha notato che la maggior parte delle
crisi vestibolari sono precedute da una incontrollabile serie di sbadigli,
la diagnosi di VE diviene sicuramente piu probabile. Nella Tabella IX
sono schematizzati i fattori favorenti piu significativi e alcuni dei segni
precritici.

d) Sintomatologia vertiginoso-posturale critica

L’a_ VE ha per 19 piu un _e_sngiQ. S!Jba__CLLto (minuti), mentre meno fre-
quente € I'esordio acuto (secondi) e piu raramente lentamente progres-

s e AT

sivo. La sintomatologia vertiginosa si pud manifestare in modo molto

variegato: tale variabilita qualitativa ¢ piu spesso interindividuale ma
puo essere anche intraindividuale, con comparsa di vera vertigine rota-

e B it

toria (sia oggettiva che soggettiva) o di turbe posturali (sbandamento
oggettivo e soggettivo, disequilibrio ¢ senso di insicurezza sia dinamici
che statici). Anche la durata degli episodi &€ molto variabile da minuti a
giorni: la vertigine ‘rotgtor'ig‘ptli(‘) arrivare ad una persistenza massima
di tre giorni, mentre la turba posturale puo prolungarsi fino a una - tre
settimane; in_bibliografia (Waterstone, 2004)- sono descritte turbe
dell’equilibrio su base emicranica anche ad andamento _cronico. I sin-
tomi vagali associati (nausea, vomito, sudorazione, pallore) sono per lo
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TaseLLa IX - Diagnosi di VE: fase precritica.
1. Fmdhmpordl
- evenﬁ. atmosferici : :
~ora del giorno
2. Fattori comportamentali
stress, affaticamento
cambiamenti di abitudine x E
3. Sintomi precritici 2 :
nausea, poliuria
sbadigli, senso di freddo

piu particolarmente marcati, angh_eperche I’emicranico € spesso cineto-
sico. Anche quando la vertigine non ¢ particolarmente intensa, i movi-
menti cefalici rappresentano sempre un fattore aggravante: ogm movi-
mento ¢ rento del capo te tende ad accentuare la vertigine e soprattutto i sintomi
v__ggb talora & r necessario porre in dlagn051 differenziale la VE con la
vertigine parossistica posizionale: mentre in fase acuta la la diagnosi e cli-
nicamente agevole, anamnesticamente le due patologle si dlfferenuano
in _quanto nella prima i movimenti cefalici sono un fattore_ aggravan-
te” mentre nella seconda sono un fattore ‘scatenante”. L'emicranico
Vertiginoso in crisi talora assume una posnznoﬁe-ﬁreferenznale su di uno
dei due jggchx In fase acuta ¢ piuttosto frequente una fono-foto-osmo-
fobna il paznente sta a letto, da solo, fermo, in assenza dl _rumori, con | la

re ed acufeni (mono— o bi-laterali).
Il senso di pienezza auricolare, talora presente negli emicranici in
fase acuta, puo far nascere il sospetto anamnestico di una maiama di

o ot S M

Meniere mmale nella Meniere tale senso di pienezza ¢ piu marcato,

precede anche di giorni la a vertigine, tende a pétsnstere anche dopo la
crisi (eccetto nella variante di Lermoyez) e si associa ad una chlarp sen-

sazione di perdita di udito; nella VE questo sintomo ¢ piul transitorio,
meno evidente e ['udito viene per lo piu riferito ckrn;e- normale (0 addi-
rittura vi e 1pera<:u51a) :

Nella VE va sempre valutata la presenza o meno di segni neurolo-
gici focali. Non ¢ prevedibile né landamento della succession wgig,gll
attacchi (talora periodico a grappoh, altre volte in forma isolata) né la
durata dei perlodx mtervallan con assenza di sintomi.

Lestrema variabilita dei sintomi vestibolari si verlhca perché nella
VE puo entrare in sofferenza sia la perlfena labirintica che il sistema ve-
stibolare centrale; inoltre la disfunzione puo mamfestarsx sia su un emi-
sistema che su entrambi (cosi come puo essere mono- o bi-laterale il sin-
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tomo cefalea): se la disfunzione vestibolare ¢ ‘monolaterale, si produrra
un nistagmo (periferico o centrale) con conseguente vertigine rotatoria,

mentre per sofferenza analoga bllatcrale si produrra una turba posturalc
pill 0 meno intensa. . Nonostante tale varlablllta del sintomo, nella prati-

—————— —

ca clinica alcuni emncramcn hanno Cl'lSl Varlablll in intensita ma SCI“EI'C

della stessa tipologia: . essendo la vertigine un sintomo “equivalente”, pud
comportarsi come la cefalea, che in alcuni pazienti & sempre | unilaterale

& tqlora anche dello stesso lato. Se caglta di esaminare una \l&m,fase
acuta, si possono riscontrare nistagmi o altri segni vestibolari sia di tipo
perlfenw che centrale, qualche volta : anche in associazione.

Rara ma possibile (tre soli casi nella nostra esperienza) un’aura vi-
siva che precede la vertigine. Piu frequentemente il disturbo vesrnbolare
puo essere accompagnato (VEA) da cefalea che si mamfesta pnma elo
durante la crisi (cefalea concomltante) ma anche dopo la crisi (cefalea

resndua) Spesso la Lehlea dl accompagnamento_non viene riferita

sutaneamehte gli emicranici infatti sono talmente abituati a questo
sintomo, che lo consxderano normale in concomitanza di ogni evento
avverso; pertanto un esaminatore attento deve sempre accertare questo
sintomo _con una domanda diretta. La presenza di cefalea emicranica
associata rende_ la diagnosi di VE altamente e probabile ed un’aura visi-
va, che precede la VE, rende ia diagnosi quasi certa. Nella Tabella X
sono riassunti gli aspetti clinici pitt importanti della fase critica.

TaseLLA X - Diagnosi di VE: fase critica.

1. Aspetti qualitativi
esordio subacuto
turbe vertiginoso-posturali di tipo molto variabile
durata della vertigine da minuti a 3 giorni
durata della turba posturale da minuti a 1-2 settimane ¥
accentuazione con i movimenti cefalici
posizione preferenziale
marcata vagotonia

2. Sintomi associati
foto-fono-osmofobia
pallore e sudorazione -
pienezza auricolare e/o acufeni
contrazione della diuresi

3. Aspetti clinici

possibili segni clinici (Ny) periferici e/o cem:rali
aura visiva che precede la vertigine

cefalea prima, durante o dopo la vertigine

e) Aspetti clinici postcritici
La risoluzione delle crisi vertiginose ha un andamento di solito subacu-

to, con risoluzione Lompleta e ritorno alla n normalita al massimo  nel
giro di poche ore. Per lo piu la crisi_non lascia esiti organici, a_parte
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pochi casi in cui puo. per rsistere un senso di instabilita o si puo ritrovare
un nistagmo (per lo pitl modestl) anche in Perlodl intercritici. Qualche
paziente riferisce di risolvere la crisi se riesce a prendere sonno. Al ter-
mine dell’attacco pud manifestarsi pollurla ed alcuni riferiscono un
senso di spossatezza, fino anche a ipostenia genel;ahzzata In Tabella XI

sono riportati alcuni aspetti clinici posteritici.

TaseLLa Xl - Diagnosi di VE: fase post-critica..
Ritorno alla norma senza esiti
Risoluzione con sonno

Senso di spossatezza
Poliuria

f) Altri criteri clinici e strumentali

Se un paziente soffre da pit anni di una vertigine ricorrente, & opportuno

chiedere se durante tale periodo ha avuto una gravidanza: quando du-
rante la gravidanza e Tallattamento, i sintomi sono scomparsi 0 comun-
que si sono notevolmente : ridotti, la dnagnos; di Vh mm__auajgmta

" Nella VEE mtefcrmca (con alternanza equlvalente di cefalea e ver-
tigine) pu puo essere chmcamente_nﬂcvgute chiedere se in presenza a di ce-
falea viene avvertito qualche sintomo uditivo (acufeni, ovattamento,
disacusia o iperacusia): la presenza di sintomi uditivi indica la tendenza
della patologia emicranica a émhvolgere anche Iorecchio interno.

Nella nostra casistica, nei periodi intervallari fra le crisi, '86 dei
soggetti ha un esame vesnbolare del tutto negativo: nei pazienti positi-
vi, sl ritrova perl lo piu la persistenza di nistagmo di origine periferica o
m_jggtle quasi sempre non marcati, mentre il riscontro di un deficit par- par-
ziale penfenco labirintico monolaterale & possibile ‘ma a minore inci-

e .

denza. Tali dati sono abbastanza sovrapponibili a quelli riscontrati da

altri Autorl (Cutrer e Baloh, 1992; Waterstone, 2004; von Brevern et
al., 2005; 2005 Celebtsoy et al., 2008; Casani et al., 2009) Una gompleta

tende gumdl ad ¢ orlentare verso una diagnosi di VE, anche se tale nega-

tivita si puo riscontrare spesso nei periodi mtervalrg[; della vertigine
parossistica posizionale e soprattutto con un marcato_corredo vagale,

che puo 1mpedlre l’esecuznone dei quattro stimoli ‘bitermici.
‘Anche la scomparsa o la notevole nduzmne del el sintomi vertl_g‘lmsn
sotté terapia profilattica emicranica rappresentano un_criterio_ex-

a?]dVaﬁtIBus_Rer confermare la diagnosi di VE, a patto che il periodo

di follow-up sia sufficientemente lun_go (almeno un anno). Nella Tabel-
la XII sono riportati questi ultimi criteri clinici e strumentali.




TaseLLa XN - Diagnosi di VE: altri criteri clinici e strumentali.

Scomparsa dei sintomi con la gravidanza

Attacchi di cefalea con associati sintomi uditivi

Semeiologia vestibolare negativa

Iperreflessia e/o marcata vagotonia alle sdmo!azionl caloriche
Beneficio ex-adjuvantibus della profilassi emicranica

La terapia della Vertigine Emicranica

Come per la cefalea emicranica, anche per la VE sono proponibili tre
diversi livelli terapeutici: la prevenzione dei fattori scatenanti, la tera-
pia abortiva e sintomatica e la profilassi farmacologica.

5.1 Prevenzione dei fattori scatenanti

In ogni paziente & opportuno identificare tutte _quelle situazioni che
tendono a mdurre ©_comunque favorlre Tattacco. Alcum de1 fattorl
scatenanti | POSSONO essere rimossi, come la fatlca fisica, dormire troppo
0 troppo_poco, camblamentl di abltudmx allmentan assunziong di cer-
ti alimenti (cioccolata, formaggi, alcolici). Altri fattori sono piu difficil-
mente ehpll_n_ablh (stress, tensione emotiva, an,sm) ed alcuni non sono
ev1tab1h (mestruo, condmonl atmosferiche, fine settlmana) Slcura-
mente, quando & possibile, & OppOrtuno ¢ eliminare le situazioni triggers,
ma troppo $pesso queste precauzioni non sono sufficienti a migliorare

la sintomatologia in modo soddisfacente.

5.2 Terapia abortiva e sintomatica

La terapia abortiva emicranica si basa soprattutto sull’uso, molto preco-
ce rispetto all’attacco, dei triptani, fra i quah il sumatriptan sembra ave-
re I'azione piu potente. Questi farmac: si_ sono dimostrati efficaci sulla
cefalea, mentre in blbllograﬁa non esxste ancora una soddlsfacente docu-
mentazione della loro azione terapeutlca sulla vertigine emicranica.

" Late terapia smtomatlca della VE e tuttora afﬂaata allas sommlmstra-
zione di tranquillanti magglorn (per attenuare il mstagmo) e di antieme-
tici (per ridurre la reazione vagale): questi farmaci vanno ovviamente
somministrati per via intramuscolare o rettale, per la f la frequente presen-
za del vomito e per un’azione piu rapida.

Terapia di profilassi

Per la cefalea, il trattamento di profilassi viene instaurato quando si ve-
rificano due o piu episodi al mese di cefalea importante; tutti i pazienti

che hanno sofferto sia di cefalea che di vertigine, ritengono quest’ "ulti-
ma molto pit invalidante e mal sopportabile; inoltre la vcrtlgyle ¢ di
regola piu difficilmente controllablle con terapia sintomatica. Pertanto

riteniamo che sia deodontologlcamente corretto instaurare una terapia

511



Paolo Pagnini et al.

di profilassi se una vertigine emicranica (di intensita grave o media) si
presenta m medla anche solo o gm 2 - 3 mesi.

cuni di questi hanno pero una evidenza clinica, sc1ent1ﬁcamente ben
documentata, della loro reale efficacia. Nella Tabella XIII sono sche-
matizzate le quattro categorie di farmaci con evidenza terapeutica me-
glio documentata; nella tabella sono inoltre riportate le principali con-
troindicazioni ed 1 possibili vantaggi collaterali.

Oltre alle quattro categorie citate e riportate in Tabella XIII , ven-
gono usati in profilassi anche altri farmaci, come il pizotiofene (anta-
gonista sui recettori S-HT2), la dudroergotamma, Iacido acetil-salici-
lico a basso dosaggio (riduce I'aumentata aggregabilita piastrinica

presente durante le crisi emicraniche).

TaseLLa XIII - Profilassi farmacologica della VE.

Bl RO » ¢ » & °
i
p=BLOCCANTI
Propranololo Broncopatie-Cardiopatie | Ipertensione
Atenololo Diabete-Vasi periferici | Tachicardia
Aura-lpotensione B
Astenia -
CALCIO-ANTAGONISTI
Flunarizina Ipotensione Vasculopatia
Cinnarizina Depressione Insonnia -
Tremore Ansia
Obesita
ANTIDEPRESSIVI
Amitriptilina _Cardiopatia-Epatopatia ‘\ Depressione
Fluoxetina Prostata-Rene
Tiroide-Glaucoma 7 |
Ipotensione-Epilessia
ANTIEPILETTICI
Valproato di sodio ASA-Nausea Epilessia
Topiramato Tremori-Rene
Epatopatia

Tutti questi farmaci vanno usati secondo alcune regole: a) dosaggio
ma531mo da raggiungere gradualmente; b) valutazmne dell’efficacia da
mlzlare dopo almeno un mese di somministrazione; ¢) follow -up di va-
lutazlone di almeno sei mesi; d) opportumta di tenere un ‘ch_a,rlo, su cui
annotare numero ed intensita delle crisi; e) se il farmaco risulta efﬁcac.e,
ricercare il dosaggio minimo di mantenimento per dominare i sintomi.
Lefﬁcac1a profilattica di un farmaco va considerata  valutando la sua
capacita terapeutica di ridurre sia il numero che Dintensita delle crisi:

se vi ¢ un miglioramento di questi d‘ue parametri inferiori al 50%, I'ef-
ficacia viene considerata insufficiente.
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Capitolo 4.2 - La vestibolopatia emicranica

A tutt’oggi non esiste ancora in bibliografia una valutazione accu-

rata e convincente dell’efficacia nella VE dei vari farmaci profilattici; a

”»
.

questo proposito Neuhauser e Lempert (2004) scrivono”...findings are

difficult to interpret in the absence of a control group and a well-docu-

mented pre-treatment period...”.

In base alla nostra esperienza ventennale, in generale ci sentiamo di

affermare che la profilassi farmacologica ¢ il miglior modo di alleviare
la sofferenza dei pazienti affetti da VE, con un beneficio di gran lunga

superiore alle nostre iniziali aspettative.
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