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Altri mowmentl oculan patologici

| Rudi Pecci, Paolo Vannucchi, Beatrice Giannoni, Fabio Di Giustino

N questo ¢ capitolo che segue tratteremo brevemente di alcuni movi-
menti oculari patologici che si differenziano dai vari tipi di nistag-
A mo normalmente rilevati all’esame vesnbohrc, perché si tratta di
mgtﬁqg,ml‘d‘l non frequente riscontro, o di movimenti oculari non nistag-

mici, 0 ancora di movimenti oculari che Lonﬁgurano delle smdroml
particolari e che talora capita di incontrare nella gestione del | paziente

vertiginoso.

Nistagmi

Nistagmo periodico alternante (Periodic Alternating Ny, PANYy)

Puo essere congenito o acquisito.

E un mst.igmo blf’lSlCO, che compare in_posizione primaria di
sguardo, si svolge generalmente sul piano orizzontale, e cambia perio-
dicamente direzione indipendentemente dalla posmone degli OCChl e
della_testa. Un ciclo completo_pu() durare da 1 a 6 minuti, durante 1
qyah ¢’e un periodo di solito di circa 90 secondi in cui il nistagmo bat-
te in pD{l_dll‘C?lOl'lE eun pcnodo di uguale durata o di durata diversa in
cui il nistagmo batte in direzione opposta; il nistagmo inverte dlreznone
ogni 20 secondi/2 minuti; tra un periodo e I'altro ¢’¢ un mtervaro va-
riabile da 2 a 20 secondi (di solito 10 secondi), detto “fase neutra”, in

cui il nistagmo scompare, 0 assume caratteri di verticalita, o diventa
pcndolare Dumnrc cnascun penodo il mstagmo aumenta gradualmen-

snmlta del centro di uaswna meta del cndo, p01 1l'[1.|_§51gmo sl rlduce
lentamente di intensita. Cambiando la direzione dello sguardo si pud
invertire la direzione del nistagmo.
Di solito ¢ presente sotto fissazione, anche se in alcuni casi € osser-
vabile solo in assenza di fissazione, e puo anche battere alternativamen-
gm_plmgmmlltalg e verticale, nel qual caso si p1rla di windwult

stagmus, cioe “nistagmo a mulino a vento™.
g 1 vento
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Il PANy congenito ha una fase lenta ad andamento e _p_gnenznale

crescente, la sua intensita aumenta con lo sforzo della ﬁssaznone, e in
biom ———aaay & 08
genere non da oscillopsia. Il PANy acquisito ha una fase lenta lineare,

puo essere inibito dalla fissazione, di solito si associa ad oscnllogsna per
la difficolta del soggetto ad adattarsi alle continue variazioni di direzio-
ne d del nlstagmo, si manifesta frequentemente nelle anomahe della cer-

niera cranio-cervicale, nelle patologie espansive della fossa cranica po-

emaiCa PO
steriore, nella scler051 _multipla, negli infarti del tronco-encefalo, nella

degenerazione - spino-cerebellare, nelle encefaliti e come effetto tossico

di alcum farmac1 e puo rlspondere al baclofene (agonista deli "acido
gamma ammo butlrrlco, GABA).

Nistagmo congenito

E un nistagmo che in genere compare alla nascita e persiste per tutta la
vita, € puo essere IlepathO ) secondarlo ad altera210m Q§L§1Stema
nervoso centrale e/o visivo, come acromatopsia, anmdla e cataratta
congenita; alcune di queste alterazioni Possono essere trasmesse gen -
ticamente con egeﬁltarleta di tipo materno, come I'amaurosi congenita
di Leber, o di tipo recessivo legata al sesso, come I’ albmlsmo oculare, e
anche il nistagmo congenito idiopatico puo essere ‘trasmesso geﬁetlca-
mente con ereditarieta autosomica, dominante o recessiva, o legata al
sesso
E un nistagmo orizzontale, ha una morfologla variabile all’elettro
o_video-oculo-grafia (EOG o VOG) ma piu spesso & pendolare 0 %a
dente di sega” (si possono trovare anche aspetti mtermed1 ela forrrié
d’onda puod cambiare a seconda della posizione degli OCChl), ha una
freguenza elevata (dx solito 2 scosse al secondo, ma puo arrivare ﬁno a
5-6 scosse al secondo) e dlventa Dbifasico in lateralita oculare Di sohto
si riduce o scompare con la convergenza, si accentua sotto ﬁssazxone e
ad occhi chiusi, si riduce o scompare in assenza di fissazione, scompare
durante il sonno, e a volte in assenza di fissazione compaxuumi@g-
mo a bassa frequenza in direzione opposta. Inoltre, ci puo essere una
zona del campo Visivo, detta “zona nulla”, in cui il nistagmo ¢ assente
o di intensita sensnbllmente ridotta e che coincide in genere con la co-
snddegta “zona neutra”, che ¢ la zona del campo visivo in cai un mstag-
mo bifasico e bidirezionale. cambia direzione. T pazienti con nistagmo
congenito possono eseguire saccadici di normale velocita ed anche il
VOR ¢ normale; sono invece presenti anomalie dello smooth pursuit e
del riflesso otticocinetico (mfam durante i movnmentx dii mseguxmento
lento si puo avere uno spostamento della “zona neutra” di solito in_di-
rezione opposta al movimento della mira, con un mstagmo che batte in

direzione della mira e la cui fase lenta ¢ opposta al movimento della

mlra ira; nel caso di una stimolazione otticocinetica, lo spostamento della
“zona neutra in d1reznone opposta al senso di rotaznone del el tamburo,

spiega i ’inversione del rlﬂesso che spesso si riscontra nei pazienti con
nistagmo congcmto).
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Una forma comune di nistagmo congemto ¢ il “nistagmo congenito
latente”, che compare. &ftfiﬁdo“ﬁhdbwc‘chlo ¢ coperto, cio¢ in condizioni
di ﬁssazmne monoculare, e in questo caso il nistagmo batte verso ’oc-
chio che ﬁssa (il fenomeno & causato da uno spostamento_ della ‘zona

neutra” verso l'occhio occluso).

Nistagmo pendolare acquisito

Si tratta di una oscillazione dei bulbi oculari sul piano orizzontale, ver-

ticale o su entrambi i piani contemporaneamente (in quest *ultimo caso
con una iralettorla circolare o ellittica, nistagmo di circumduzione, o
obliqua, nistagmo dlagonale) La traiettoria varia a seconda dell’am-
piezza e del rapporto di fase delle due oscillazioni: se le due oscillazioni
sono sfasate di 90°, se ’ampiezza ¢ uguale la traiettoria ¢ circolare, se
Pampiezza ¢ diversa la traiettoria ¢ ellittica; se le due oscillazioni sono
in fase o sono sfasate di 180°, indipendentemente dall’ampiezza, la tra-
1ettqua é obllqua, con qualunque altro rapporto di fase, la traiettoria ¢
ellittica. Il nistagmo pendolare acquisito ¢ comunemente secondarlo ad
una patologia del tronco-encefalo con interruzione delle vie dentato-
rubro- olivari. In posmone primaria di sguardo provoca sempre oscil-
lop31a, e puo associarsi a movimenti ritmici e sincroni di altri muscoli
non oculari nel mloclono  palato-oculare (che puo rispondere agli anti-
colmerg1c1) Il nistagmo di circumduzione spesso ¢ dissociato, a volte &
monoculare e puo essere congenito o acquisito, quest’ ultimo frequente
nella sclerosi multipla, associato ad atassia del tronco e degli arti e pud
rlspondere all’isoniazide. Il nistagmo dlagonale ¢ generalmente acqui-

sito e puo essere pendolare o a scosse.

Spasmus nutans

E un nistagmo oculo-cefalico, tipico dei bambini, tra i 4 e i 18 mesi, de-
fedati o tenuti al buio. Si presenta con movimenti pendolari, orizzontali
0 vertlcah SPesso ¢ dissociati, rapidi e piccoli, con modificazioni nelle di-
verse posizioni dello sguardo oppure con semplici tremori oculari che si
associano a movimenti della testa, orizzontali o verticali, lenti e incostan-
ti, con salve di 3 0 10-15 scosse al secondo, e aumenta sotto fissazione.

Nistagmo retrattorio

Il nistagmo di convergenza e/o retrazione, detto anche convergence-
retraction nystagmus, o “nistagmo retrattorio”, ¢ il segno clinico piu
caratteristico di lesione dorsale del mesencefalo rostrale. Si manifesta
con un mov1mento rapldo di 1ntru81one e convergenza del bulb1 ocula-
za, quando si chlede al paziente di guardare verso P’alto o si cerca di
evocare un nistagmo otticocinetico che batte verso I'alto. Durante la
fase rapida del nistagmo si ha la contrazione fasnca d1 tutti i muscoh
oculari estrinseci, con una prevalenza dell’attivita dei muscoh retti me-
diali che da luogo ad un movimento di convergenza e retrazione. Po-
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trebbe essere considerato un’oscillazione saccadica piuttosto che un
vero nistagmo, essendo costituito da movimenti saccadici. Si pud asso-
ciare ad una parahsl dello sguardo verso l'alto_nella_sindrome di
Parmaud

Seesaw (hemi-seesaw) nystagmus

In questo tipo di nistagmo, in una meta del ciclo ¢’¢ un sollevamento e

un’inciclorotazione di un occhio e contemporaneamente un abbassa-
mento e un’exciclorotazione dell’altro occhio, nell’altra meta del ciclo
le componenti verticali e torsionali dei due occh1 si invertono. Il movi-
mento puo essere pendolare o b1fasnc0, e in quest’ ultlmo caso la fase
lenta corrisponde ad una meta del c1clo e si parla di hemi-seesaw
nystagmaus. Questo nistagmo si riscontra in pazienti con  lesioni del nu-
cleo interstiziale del Cajal, e che spesso presentano anche una ocular
tilt reaction (OTR) controlaterale' moltre, questo t1po di nlstagmo ¢

stato riportato anche in p | pazienti con lesioni del tronco-encefalo basso,

compreso il m1dollo allungato edlale o con anomahe del tipo dell della
sindrome di Arnold Chiari, 0 come componente della smdrome del tre-

e -

more oculopalatale 1l Seesau nystagnis pendolare ¢ stato descritto nei
tumori parasellari di grand1 dimensioni (come conseguenza della com-
pressione sul mesencefaloe del deficit visivo _conseguente) e nei pazien-

ti con anomalie congenite del chiasma ottico.

Ocular bobbing
Locular bobbing consiste in un movimento intermittente, di solito co-

(e

niugato e rapido degli occhi verso il basso, seguito da un n movimento

pit lento di ritorno in posizione centrale. E un segno tipico .  di les1one
pontma intrinseca, in genere emorragica, ma ¢ stato riportato anche in

g A

presenza dlaTesnom cerebellarl che comprimono secondarlamente il

ponte, oltre che in varie forme di encefalopatie t0531che 0 metaboT che.

Intrusioni saccadiche

Nel capito sullo studio dei sistemi visuo- -oculomotori abbiamo parlato

del sistema saccadico, e nella descrizione della ﬁsmpatologla de1 movi-

menti saccad1c1 abblamo ricordato Pesistenza di_un gruppo di neur neurom
che rivestono un ruolo fondamentale in questo tipo di movimenti ocu-

PR r 1

[ari, cioe 1 neuroni omnipausa. Un’ alterazione della funzione di queste
ce]lule, a causa di un danno diretto, o a causa della perdita dei mecca-
nismi di controllo che il cervelletto (e in particolar modo il verme dor-
sale) esercita su di esse, p puo compromettere la loro funzwne di control-
[67sui burst neurons, cioe sui generaton dei saccggi1c1 sia orlzzontall
che verticali. La conseguenza ¢ un’attivazione inappropriata di 1 questi
ultimi, che puo dare origine a delle salve di saccadici involontari, cioe

ade Jelle intrusioni saccadiche. Si dlstmguono fondamentalmente due tipi
—
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di intrusioni saccadiche, quelle senza intervallo im;ers;aceadico;e_q_gglle
con intervalle mtersaceadico. Le prime possono essere dirette in tutte
le direzioni, come nell’ opsoclono, o soT sulplan_o orizzontale, eome
nell’oaudar flutter, op oppure possono comparire al termine di un movi-
mento saccadico, come nella flutter dysmetria. Le seconde comprendo-
no le scosse ad onda quadra (square wave jerks), le macroscosse ad
onda quadra (macrosquare wave jerks) e le macrosc1lla21om saccadiche
(macrosaccadie oscillations), che sono del mov1ment1 saccadici diretti

in direzioni opposte e p1u 0 meno. ampl separat1 da un breve intervallo

sono cosﬁtiilte da un movimento saccad1c0 coniugato, di solito con
un’ampiezza di 0.5-5°, che interrompe la fissazione allontanando la fo-
vea dal bersagllo ed ¢ seguito, dopo una normale latenza di circa 200
mllhsecondl da un movimento saccadlco in direzione opposta, che ri-
porta_ la fovea sul bersaglio. '

Le Macroscosse ad onda quadra differiscono dalle scosse ad onda
quadra per la maggiore ampiezza (10-40°) e per la minore latenza tra
il | primo e il secondo saccadlco (50-100 mllllsecondl) Le macroscilla-
znom saccadiche sono scosse ad onda quadra che aumentano e diminu-
iscono gradualmente di ampiezza e ad ogni_ saccadico oltrepassano il
punto di fissazione, con una latenza di circa 200 millisecondi tra il sac-
cadlco di andata e quello di ritorno. Le intrusioni saccadiche senza in-
tervallo intersaccadico spesso sono idiopatiche, cioé non & riconoscibi-
le alcuna patologia che giustifichi la loro presenzaj; in altri casi possono
avere un’origine paraneoplastica (nel bambino il tumore primitivo &
spesso un neuroblastoma, nell’adulto si possono trovare neop1351e del
pglmone dell’ovalo o della mammella), o essere secondarie ad un’infe-
zione virale (come nelle en_cefalm) o ad un’intossicazione o dismetabo-
llsmo (per esempio nelle intossicazioni da litio, stricnina o ofg&nofo—
sfat1 e nei comi iperosmolari); inoltre, questi tipi di alterazwm possono
associarsi a mioclonie e a segni cerebellari in ambito sia cranico che

s_pmale Le intrusioni saccadiche con mtervallo mtersaccadlco possono
essere riscontrate anche in soggetti sani, non ‘hanno un significato loca-
lg,Z_,a,tng e devono essere considerate con cautela soprattutto se costi-

tuiscono un segno isolato.

Sindromi

Wall eye bilateral/monolateral internuclear ophtalmoplegia

Si tratta di una sindrome piuttosto rara, cosi definita da Lubow nel 1971.
E caratterizzata da un deficit bllaterale di adduzmne e da un’exotropia
in posizione primaria di sguardo. Si pensa che sia dovuta ad una lesio-
ne del mesencefalo che interessa i sottonuclei del IIT nervo cranico per
il muscolo retto mediale (RM) e il FLM bllateralmente (l interessamen-
to dei sottonuclei del I neryo cranico per il RM splegherebbe Pexotro-
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pia, visto che nell’oftalmoplegia internucleare isolata gli assi visivi sono

et B

aTneatl 1n posmone prlrharla di sguardo, in realta e stato dlmostrato
che si puo avere questo tipo di sindrome anche senza mteressamento

dei sottonuclel del III nervo cranico per il RM).

One-and-a-half syndrome

E cosi definita perché Iunico movimento oculare possibile sul piano

orizzontale ¢ I’ abduzione dell’ occh10 controlaterale a causa di una le-

sione combmata del nucleo del“VI nervo cranico o  della PPRF del

FLM dello stesso lato, che determina una paralisi dello sguardo oriz-

zontale e una oftalmoplegla internucleare ipsilaterali. Ci puo essere an-

che un exotropla dell’occhio controlaterale, che in posmone _primaria

di sguardo appare devxato verso I’ esterno, soprattutto in assenza di di fis-

P ——

sazione. In qualche caso, nonostante non sia possibile evocare i movi-

menti di adduzione durante Poculomotricita coniugata, i movimenti di

s s,

vergenza risultano conservati. La ene-and-a- balf syndrome puo essere

PO = Avly I ——

dovuta a lesmm ischemiche del tr _tronco-encefalo, sclerosi multlpla neo-
pTa51e emorragie, traumi e 1nfe21on1.

Pseudo-abducens palsy
Le lesioni del mesencefalo dorsale possono comportare un’alterazio-

ne anche del movimenti oculari sul piano orlzzontale spec1e dei mo—

vimenti di vergenza. In alcuni pazienti si trova una parahsn dei mov1—

menti di convergenza, in altri c’e un eccesso di_questi ti_tipi_ pi di
niovimento, che in qualche caso porta a veri e propri spasmi di con-

vergenza. In questi ultimi casi puo accadere che dura nte i saccadici
orizzontali I'occhio che abduce si muove piu lentamente dell’ occhio
che adduce. Questo tipo di quadro puo essere dovuto ad _un_eccesso

nel tono di convergenza, che alternativamente accelera I’ 0cch10 che
adduce e rallenta I’ occhio che abduce, e non ad unagarallsl dell"ab-
cihlic_g"nte da cui 11 termine di pseudo-abducens palsy. Ti ~Elcamente il
paziente riferisce una difficolta nella lettura, dovuta alla i a incapacita a
trovare e a mettere a fuoco entrambi gli occhi sull’mlzlo della riga

successnva nel momento in cui comple un saccadlco orlzzontale.
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