L'approccio riabilitativo ai disturbi cerebellari

Con questo splendido lavoro la dott.ssa Dal Cin ci presenta lo stato dell'arte per quel che riguarda gli studi sui disturbi cerebellari e sulle loro implicazioni riabilitative.

Si tratta di vero e proprio approfondimento delle conoscenze in materia, consultabile dal professionista così come da chi, molto più semplicemente, si trova a dover aiutare un famigliare con disturbi cerebellari.

APPROCCIO RIABILITATIVO AL PAZIENTE CEREBELLARE. 

(REVISIONE DELLA LETTERATURA)

 DALLE SCALE DI VALUTAZIONE ALLA PRESA IN CARICO

di 

Giulia Dal Cin, dottore in fisioterapia.

RELATORE:  Dott.ssa, Ft Tiziana Battistin

INDICE

1. Riassunto

2. Introduzione

3. Aspetti clinico-funzionali dei disturbi cerebellari

4. Recenti acquisizioni anatomo-fisiologiche e la determinazione di una nuova sindrome

4.1. Funzioni esecutive 

4.1.1. La funzione di inibizione comportamentale

4.1.2. L’autoregolazione affettivo-attentiva

4.1.3. La funzione della memoria di lavoro

4.1.4. La memoria

4.1.5. La capacità di analisi e sintesi, il ragionamento astratto

4.1.6. La funzione di “set shifting” 

4.2. Disturbi delle capacità cognitive spaziali e immagine motoria

4.2.1. Immagine motoria

4.3. Disturbi affettivo-comportamentali

4.4. Alterazioni del linguaggio

4.5. Funzione di apprendimento

4.6. Cervelletto e acquisizione dei dati sensoriali

5. Valutazione dei disturbi cerebellari

5.1. Scale di valutazione validate

5.1.1. La ICARS : International Cooperative Ataxia Rating Scale

5.1.2. La SARA : Scale for the Assessment and Rating of Ataxia

5.1.3. La BARS :  Brief Ataxia Rating Scale

5.1.4. La FARS : Friedreich Ataxia Rating Scale

5.1.5. La SCAFI: Spinocerebellar Ataxia Functional Index

5.1.6. CCFS: Composite Cerebellar Functional Severity Score

5.2. Test neuropsicologici maggiormente utilizzati per la parte cognitiva

5.3. Un test ecologico: La Multiple Errands Test  o MET

6. Implicazioni riabilitative

7. Conclusioni

 Riassunto

Spinti dall’interesse di approfondire alcuni aspetti cognitivi, che si ritrovano soventemente nei quadri di lesione cerebellare, abbiamo fatto un’analisi dettagliata della letteratura al fine di aggiornarci sulle recenti scoperte neuroanatomo-fisiologiche che negli ultimi vent’anni in questo ambito stanno emergendo. 

Dopo aver analizzato numerosi articoli ricercati principalmente nel data-base di PubMed abbiamo messo in evidenza gli aspetti innovativi che emergono. In questa parte ci siano soffermati sia sulla parte delle neuroscienze di base sia sul versante della valutazione clinica. 

I nostri scopi erano quelli di:

- ricostruire un quadro del paziente cerebellare il più ampio possibile,per arrivare ad una comprensione più chiara di tutti gli aspetti che nella pratica riabilitativa si possono ritrovare; 

- individuare le scale valutative che la letteratura riporta essere le più valide;

- evidenziare le implicazioni riabilitative di questo quadro patologico che stà piano piano emergendo in letteratura ma che già da tempo i riabilitatori osservavano.

Terminata la ricerca bibliografica alcune ulteriori informazioni sono state raccolte da un Convegno al quale abbiamo partecipato, tenutosi a Santorso e dal titolo “La palestra nel cervello. L’immagine motoria come strumento del recupero”.

Da tutto questo siamo giunti a trarre le conclusioni che: molti aspetti di funzionamento del cervelletto ancora non sono stati definiti completamente; alle nuove acquisizioni date dalle tecniche di neuroimaging non è seguito un’altrettanto aggiornamento delle scale di valutazione e riteniamo perciò che sia auspicabile che presto se ne consideri la possibilità di definirne una omnicomprensiva; non è seguito un parallelo aggiornamento neanche all’interno dei corsi di laurea; il riabilitatore deve dimostrarsi flessibile nel reinterpretare le proprie condotte alla luce dei nuovi studi se vuole cervare di essere davvero efficace.

Introduzione

Questa tesi nasce dall’incontro fra alcuni aspetti di criticità sorti durante il periodo di tirocinio, la lettura di un paio di articoli scientifici e gli spunti riflessivi di due convegni, recentemente tenutisi, in merito a questo tema.

Per sei settimane ho affiancato i fisioterapisti dell’ospedale di Schio che seguono  quotidianamente pazienti colpiti da danni cerebrali e sovente lesioni di tipo cerebellare. In particolare ricordo il caso di un paziente che per cause vascolari riportava una lesione alla base dei peduncoli cerebellari. In questo paziente la valutazione dello specifico motorio che avevo condotto non dimostrava segni di grave compromissione motoria (assenza completa di Reazione Abnorme allo Stiramento o irradiazione) mentre invece più evidenti erano i deficit cognitivi. In particolare avevo osservato:

· Difficoltà di mantenere la consegna, working memory

· Difficoltà di ragionamento astratto, pianificazione di strategie e consapevolezza dei meccanismi sottesi all’esercizio

· Presenza di perseverazioni

Inoltre ho avuto modo di assistere ai loro incontri di reparto.  Più di una volta fisioterapisti, logopedisti, infermieri e fisiatri si  ritrovavano per confrontarsi riguardo ai pazienti ricoverati. Assistendo ai loro incontri ho notato come, per gli aspetti cognitivi, loro discutessero con molta incertezza e confusione. Nessuno infatti adottava delle schede di valutazione che li potesse aiutare sia nell’osservazione e sia nel confronto all’interno del team riabilitativo. Si ragionava quindi in modo troppo “molto soggettivo” e si rischiava di non individuare i problemi essenziali del paziente.

 In pazienti con cerebro lesione come il paziente atassico o con altri quadri lesionali (che non necessariamente coinvolgano fasci di proiezione cerebellari) si sommano quasi sempre aspetti cognitivi diversi e quindi appare fondamentale che si cerchi di affrontare il tema in modo chiaro e completo. 

L’altro spunto dal quale è nato questo lavoro è l’affacciarsi di numerose ricerche che dimostrano aspetti del funzionamento del cervelletto non considerate prima.

Il cervelletto infatti è un organo al quale sono state attribuite per molti anni funzioni motorie puramente esecutive. Negli ultimi decenni tuttavia il progredire delle tecniche di neuroimaging ha permesso di dimostrare un'importante attivazione di tale struttura durante i processi cognitivi, ossia di tutti quei processi che conducono all'apprendimento e alla conoscenza (attenzione, linguaggio, problem solving, percezione…). A questo aumento di complessità delle conoscenze nell’ambito delle Neuroscienze ha dovuto far seguito un aumento di complessità dell'approccio terapeutico.

I classici sintomi di una lesione cerebellare descritti in tempi precedenti (ipotonia, atassia e tremore intenzionale) debbono quindi necessariamente essere reinterpretati in un'ottica contemporanea, valutando come essi non siano più sintomi esclusivamente motori, ma neurocognitivi, in quanto legati ad un problema organizzativo-anticipatorio: infatti il paziente “cerebellare” non sa creare una rappresentazione coerente del corpo con l'ambiente esterno che anticipi il movimento reale, e questo determina l’insorgenza di quei sintomi che erroneamente sono stati valutati come puramente motori. 

Alla luce delle nuove scoperte scientifiche e del coinvolgimento del cervelletto nelle attività cognitive anche la riabilitazione ha dovuto riconsiderare e riadattare le proprie condotte terapeutiche.(6)

Poiché passo fondamentale e determinante nella metodologia riabilitativa è la valutazione del paziente abbiamo effettuato una ricerca bibliografica volta a raccogliere le scale di valutazione usate attualmente  con il paziente cerebellare.

Riteniamo che l’elaborazione di una scala di valutazione più completa ed esaustiva possa essere uno strumento di lavoro utile nella pratica riabilitativa al fine di impostare un trattamento più efficace, incisivo e completo.

Aspetti clinico-funzionali dei disturbi cerebellari classicamente considerati

Da sempre la letteratura ha definito il cervelletto come organo responsabile della regolazione di parametri della motricità. I libri di testo di anatomia e fisiologia riportano infatti queste potenzialità funzionali del cervelletto:

- di attivazione/disattivazione e viceversa; ad indicare il fatto che durante qualsiasi movimento è sempre necessario che alcuni muscoli vengano attivati ed altri restino a riposo e che  questa situazione si possa invertire in maniera rapida;

- di correzione degli errori durante l’esecuzione del movimento o di feedback;

- di controllo dell’equilibrio e della postura in associazione con il tronco dell’encefalo e con il midollo spinale (vestibolo-cervelletto: il cervelletto regola infatti il tono della muscolatura assiale e prossimale allo scopo di mantenere una postura corretta, affinché ogni movimento possa essere affrontato ed eseguito.

-di controllo dei segmenti distali (spino-cervelletto):, questa funzione è gestita da una regione che riceve segnali, ascendenti dal midollo e discendenti dalla corteccia cerebrale, per cui è costantemente informata del programma del movimento e del suo evolversi;

-di programmazione, sequenzialità e temporizzazione dei movimenti complessi (cerebro-cervelletto)

Per quanto riguarda la clinica invece questi sono i segni riportati sino ad ora sui libri di testo:

-Dismetria: i movimenti vanno oltre il bersaglio ed i centri responsabili del controllo volontario del movimento realizzano, nel corso dei movimenti successivi, compensi esagerati in direzione opposta. Vi sono errori nella misura, direzione e ampiezza del movimento. 

-Atassia: per lo stesso motivo della dismetria si genera una incoordinazione generale del movimento, in assenza di un deficit di forza, che viene definito con il termine atassia (dal greco “a” + “taxi” ). Si può inoltre differenziare l’atassia in: statica o  dinamica. La prima consiste in una tendenza alla caduta quando il soggetto sta a piedi uniti e l’esecuzione della prova ad occhi chiusi (segno di Romberg) non modifica la prova poiché il disturbo è nell’attività posturale riflessa; se l’atassia è talmente grave da impedire la stazione eretta o seduta senza supporto si parla di astasia. L’atassia dinamica invece condiziona il movimento, a tal punto che si può distinguere una atassia della marcia o del gesto.  Quest’ultima si evidenzia ad esempio nella scrittura; la penna è impugnata non correttamente ed è premuta con troppa forza sulla carta, il gesto è rallentato e faticoso, le lettere sono grandi e  disuguali. L’atassia della marcia invece si caratterizza da cammino con base

allargata, passi brevi e di lunghezza disuguale, gli arti inferiori sono sollevati troppo in alto e gettate a terra con troppa forza (marcia steppante), la traiettoria a zig-zag, vi è difficoltà nei cambi di direzione; se l’atassia è troppo grave, tale da impedire il cammino, si parla di abasia. 

-Superamento del bersaglio: il paziente che intende muovere la mano (o un altro segmento corporeo) fino a raggiungere un determinato bersaglio, compie solitamente un movimento che si arresta prima (ipometria) o va ben oltre il punto previsto (ipermetria). 

-Disdiadococinesia: è l’incapacità a compiere movimenti alternati rapidi, passando, ad esempio, da un movimento di flessione ad uno di estensione; la temporalizzazione nell’esecuzione dei movimenti opposti è inappropriata. 

-Disartria: si tratta di un’altra tipica anomalia della progressione di sequenze motorie che riguarda l’articolazione della parola. Alcune sillabe vengono pronunciate a voce alta, altre a voce bassa, alcune sono sostenute troppo a lungo ed altre presentano invece una durata troppo breve. 

-Tremore intenzionale: essendo compromessa l’esecuzione dei movimenti intenzionali si manifestano oscillazioni per cui, specie quando il soggetto in movimento si avvicina al bersaglio, esso va oltre la mira e successivamente oscilla avanti e indietro diverse volte prima di raggiungere la posizione corretta finale. Si rende più vistoso all’avvicinarsi al bersaglio.

-Nistagmo cerebellare: è un tremore dei globi oculari che di solito compare quando si tenta di fissare oggetti posti lateralmente alla testa. È definibile inoltre come dismetria oculare quando le saccadi possono essere ipo o iper- metriche o nistagmo da paralisi di sguardo quando i pazienti non sono in grado di mantenere una posizione di sguardo eccentrica

-Ipotoni: si verifica diminuzione del tono muscolare, con iperiflessia. 

Recenti acquisizioni anatomo-fisiologiche e la determinazione di una nuova sindrome

La concezione classica della funzione cerebellare legata solamente al controllo motorio è stata messa in discussione negli ultimi decenni. Con l’affinarsi delle tecniche di neuroimaging si sono potuti spiegare numerosi fenomeni che prima si evidenziavano solamente dall’analisi clinica, primi fra tutti i deficit cognitivi che si ritrovavano frequentemente nei quadri di lesione cerebellare. Gli studi volti a dimostrare l’implicazione di questa struttura nelle funzioni cognitive sono stati effettuati sia su animali che sull’uomo e, grazie al recente sviluppo di tecniche diagnostiche più sofisticate si possono ora affiancare ai test clinici anche indagini di neuro-imaging, di cui le più utilizzate sono la Tomografia ad Emissione di Positroni (PET), la Risonanza Magnetica Funzionale (MFR), la Tomografia Computerizzata ad Emissione di Fotoni Singoli (SPECT) e la Transcranial Magnetic Stimulation (TMS). Quest’ultima è una tecnica recente non invasiva che permette di ottenere delle evidenze  sulla funzione cerebellare. La TMS utilizza un campo magnetico per creare delle correnti elettriche nel cervello, ne influenzano l’attività neuronale. Questa nuova tecnica è quella che più si ritrova negli studi sperimentali recenti.

Tali studi sono stati condotti da neurofisiologi e neuropsicologi, anche se un notevole contributo è stato apportato dall’affinarsi delle conoscenze neuro-anatomiche che si sono perfezionate dimostrando con maggiore sicurezza la proiezione al cervelletto, attraverso i nuclei pontini, di informazioni provenienti dalle  aree corticali associative.

Grazie a questi studi si è riaperto il dibattito sugli effettivi meccanismi di funzionamento di questo organo, nonostante non si siano ancora chiariti tutti i dubbi.  “Non c’è alcuna risposta definitiva”, dice Schmahmann10, “ la stiamo ancora costruendo. Il recente fermento potrebbe presto rendere necessario modificare i libri di testo.”

Per quanto riguarda le acquisizioni anatomo-fisiologiche è solamente da pochi anni che si è reinterpretata la funzione dei fasci cerebello-corticali, dimostrando che il cervelletto è in connessione con le strutture corticali anche allo scopo di regolare le funzioni cognitive superiori. In particolare si definiscono due circuiti, il neocortico-ponto-cerbellare e il dentato-talamo-neocorticale, aventi proiezioni con le regioni prefrontali e quindi non solo con quelle motorie. Fig.1   
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Fig. 1. Connections between the cerebellum and the neocortex (after

Schmahmann).

 In particolare nello studio di Middleton13si evidenziano connessioni fra le strutture cerebellari e le aree prefrontali e parietali ( ad esempio l’area 46 che si ritiene essere le strutture di elaborazione della working memory) passando per i nuclei pontini. 

La definizione di questi circuiti spiega il motivo per cui nei casi di lesione cerebellare vi possano essere deficit cognitivi, linguistici e disturbi del comportamento24 . Più in dettaglio si definisce questo fenomeno con il termine di “ diaschisi cerebello-corticale” e che definisce un quadro patologico in cui vengono meno gli impulsi eccitatori dai nuclei cerebellari profondi, attraverso le connessioni dento-talamiche,  alle aree corticali che regolano i processi cognitivi. Questi dati provengono da studi effettuati tramite la SPECT, che evidenziano deficit di perfusione nelle aree corticali coinvolte crucialmente in questi circuiti. 

Più precisamente si definisce il fenomeno di “diaschisi cerebello-corticale incrociata“15  poiché si è visto che le aree corticali ipoperfuse corrispondevano a quelle contro laterali all’emisfero cerebellare leso, principio evidenziato inizialmente da studi clinici. Le prime evidenze a supporto di queste teorie furono presentate dal Botez-Marquard et al.24 e Mariën et al.24 Il primo studio descriveva alterazioni tipicamente legate all’emisfero destro, come ad esempio deficit di attenzione e di abilità visuo-spaziali, secondariamente a lesioni cerebellari sinistre. Il secondo studio invece introduceva il termine di “afasia da lesione cerebellare” successivamente a infarti cerebellari destri46.

Gli autori28-50, avvalendosi inoltre di studi effettuati con le SPECT, definirono il fenomeno come l’impatto funzionale della diaschisi cerebello-corticale crociata sul funzionamento cognitivo. 

Più recentemente studi neurocognitivi hanno apportato evidenze a favore della tesi che lesioni cerebellari dell’emisfero destro portino a difficoltà nelle funzioni verbali mentre pazienti con lesioni all’emisfero cerebellare di sinistra presentino difficoltà nelle abilità visuo-spaziali15. 

In ultima battuta si devono riconsiderare le connessioni fra il verme del cervelletto e le strutture limbiche ( sistema reticolare, ippocampo, amigdala) che determinerebbero infatti la partecipazione del cervelletto nella regolazione dell’umore e della personalità16.

Questi aspetti neurofisiologici sono stati studiati da Schmahmann  e coll.9  i quali hanno introdotto il nuovo termine di “Sindrome Cerebellare Cognitivo Affettiva” o CCAS.  

Infatti il loro primo studio9, che aveva lo scopo di rilevare nella clinica i segni cognitivi, prendeva in considerazione 20 pazienti con patologia cerebellare valutandone natura e severità delle funzioni neurologiche e mentali e sottoponendo i pazienti a esami neurologici, test dell’intelligenza globale (MMSE), studi neuropsicologici e esami di neuroimaging.

In conclusione tutti isegni e sintomi vennero codificati in un quadro clinico denominato The cerebellar cognitive and affective syndrome (CCAS),  può essere diagnosticato o valutatato con test neuropsicologici e che è caratterizzato da: 

1) Disturbi delle funzioni esecutive che includono deficit di organizzazione, di capacità di adattamento al contesto e di ragionamento astratto, della memoria di lavoro e diminuzione della fluenza verbale.

2) Disturbi delle capacità cognitive spaziali: disorganizzazione visuospaziale e deficit di memoria visuo- spaziale.

3) Disturbi della personalità che si evidenziano con appiattimento o ottundimento affettivo, disinibizione o comportamenti inappropriati, depressione, ”lethargy”, mancanza di empatia e regolazione10. 

4) Difficoltà linguistiche che includono disprosodia, agrammatismi e leggera anomia (maggiore per i verbi47). 

L’ effetto di questi disturbi cognitivi sembra essere un generale appiattimento delle funzioni intellettive, evidenziabile con test neuropsicologici e con test generali dell’intelligenza (MMSE..), ed è  disgiunto dalle disabilità motorie.

Inoltre la vigilanza e la coscienza non sono in nessun caso depresse, la memoria episodica e semantica sono conservate e l’apprendimento di nuove abilità è leggermente compromesso. La CCAS è distinguibile dalla demenza e da altri quadri di lesione sottocorticale proprio per le sue caratteristiche legate alle capacità esecutive, spaziali, linguistiche ed affettive ed al fatto che sintomi

 “corticali” specifici come afasia, aprassia e agnosia non sono presenti.

Nel 2004  Schmahmann e  Jeremy10, affermano che le componenti psichiatriche e cognitive, assieme ai segni della disabilità motoria, possono essere concettualizzati dall’ Ipotesi della “Dismetria del pensiero” 10.  Questa tesi ricorda l’affermazione di Bower che vede una certa analogia fra il cervelletto e il radiatore della macchina11  in quanto anche secondo Jeremy e Schmahmann vi è questa funzione generale globale del cervelletto. In particolare questi autori parlano di “una trasformazione cerebellare universale che facilita la modulazione automatica dei comportamenti attorno ad un valore di omeostasi” , ovvero un danno alle componenti cerebellari ed ai circuiti neuronali che promuovono i processi sensoriali, motori, cognitivi ed emozionali, alterano il ruolo del cervelletto di “comparatore” fra l’intenzione del soggetto e la performance attuale. 

Quella che Schmahmann chiama  “universal cerebellar impairtment”  si manifesta o come atassia, nel caso in cui venga lesionato il cervelletto per la sua parte sensori motoria, o come CCAS quando la patologia colpisce l’emisfero laterale del cervelletto posteriore ( coinvolto nei processi cognitivi) o il verme cerebellare. 

All’interno della CCAS possiamo quindi distinguere diversi quadri di lesioni di tipo funzionale, cioè a seconda della regione ci sarà una diversa alterazione funzionale. Vi può essere un coinvolgimento:

- del lobo posteriore del cervelletto (che corrisponde con il territorio dell’arteria cerebellare postero-inferiore) che determina un deficit di tipo cognitivo o affettivo-relazionale a seconda che siano coinvolte le parti laterali o il verme; 

- del lobo anteriore del cervelletto che comprendono un deficit nel controllo motorio.

Secondo gli autori le caratteristiche di questa sindrome  si possono ritrovare sia in quadri di lesione cerebellare acquisita, sia nei casi di malformazione congenita16, sia nei casi di bambini sottoposti a resezione tumorale all’organo14.

Inoltre nei vari studi sperimentali compiuti su pazienti affetti da Atassia SpinoCerebellare (SCA) di vario tipo hanno dimostrato il ruolo che gioca il cervelletto nel regolare gli aspetti cognitivo-affettivi17. Le SCA sono patologie neurodegenerative associate a sintomi eterogenei, che non includono quelli motori, attentivi, legati alla memoria e alle capacità esecutive. Le SCA sono causate dalla degenerazione cerebellare e i deficit cognitivi ricorrono in molti sottotipi17. Ad esempio, pazienti con SCA3 o SCA6 possono presentare disfunzioni esecutive di tipo frontale che possono essere spiegate da una ipoperfusione frontale secondaria alla deattivazione del circuito cervelletto-talamo-corteccia18.

Al fine di comprendere meglio i disturbi e le difficoltà che si possono incontrare affrontando pazienti che presentano questa sindrome analizziamo ora in specifico le sue caratteristiche.

Funzioni esecutive

Il termine “funzioni esecutive”  indica l’insieme delle attività neurocognitive che consentono al soggetto di organizzare una risposta comportamentale che permetta un’adeguata reazione di adattamento ad un problema ambientale, sulla base di un’integrazione delle proprie capacità singole19.

Affinchè la risposta sia adeguata è necessario che il soggetto sia in grado di riconoscere la situazione ambientale, di valutare il proprio comportamento, di sviluppare reazioni alternative, di sostenere una coerenza, ma anche una flessibilità dell’azione, di prevedere le conseguenze future del proprio operato e di reagire alla situazione con un adeguato atteggiamento emotivo; tutto ciò a prescindere dal quoziente intellettivo. 

Le funzioni esecutive, secondo il compendio di neuropsicologia di Berti e Lavadas20, si possono distinguere in sei distinte, sebbene correlate, abilità neuropsicologiche; ciascuna di essa è stata riscontrata nel paziente cerebellare:

· Inibizione comportamentale

· Autoregolazione affettivo-attentiva

· Funzione della memoria di lavoro

· Memoria

· Capacità di analisi e sintesi

· Set shifting

La funzione di inibizione comportamentale

È caratterizzata dalla capacità, di fronte ad una situazione ambientale, di poter reprimere la prima risposta istintiva, di poter controllare, durante la sua esecuzione, un’azione già intrapresa e di sopprimere le interferenze ambientali che competono con l’elemento focalizzante esterno. Berti e Lavadas ne definiscono il deficit come “la sindrome da dipendenza ambientale”20, caratterizzata da due specifici comportamenti: il comportamento d’uso e quello di imitazione. Il primo rispecchia l’attivazione automatica da parte di uno stimolo di comportamenti automatici ad esso associati ma  non richiesti ( ne è esempio un paziente che posto davanti ad una bottiglia d’acqua e un bicchiere vuoto versa l’acqua nel bicchiere anche se non gli è richiesto.) Il secondo invece indica il caso di un

paziente che viene influenzato non solo da oggetti che ha nell’ambiente circostante ma dagli atteggiamenti dell’esaminatore che tenderà fedelmente a riprodurre.

L’autoregolazione affettivo-attentiva ( self-regulation of affect and arousal)

Per quanto riguarda gli studi sulle capacità attentive pionieri furono senza dubbio gli studiosi Courchesne21, che nel 1988 dimostrò come il neocerebello gestisca dinamicamente gli spostamenti del focus attentivo e Le & Hu22, che arrivarono a dimostrare l’attivazione cerebellare in compiti di attenzione che escludessero il coinvolgimento motorio e in particolare videro che questa attivazione aumentava  nell’emisfero laterale cerebellare destro ed in minor misura nel nucleo dentato.

Akshoomoff e coll.23 dimostrarono come soggetti con lesioni cerebellari di diverso tipo presentino difficoltà nell’orientare l’attenzione sia verso modalità percettive diverse sia all’interno della stessa modalità percettiva. La conclusione fu che il cervelletto avrebbe lo scopo di evidenziare le informazioni ritenute più importanti dalle strutture corticali che organizzano la sequenza comportamentale. La corteccia rimarrebbe responsabile dei comandi per un aumento o diminuzione delle informazioni, mentre il cervelletto ottimizzerebbe la qualità delle informazioni “al fine di coordinare meglio l’attenzione selettiva”. 

Più recentemente Gottwald28 dimostrò significativi deficit nell’attenzione divisa e memoria di lavoro, ma non nei compiti di attenzione selettiva. Successivamente questi risultati dimostrarono come pazienti con lesioni cerebellari destre erano più compromessi nei processi attentivi che i pazienti con lesione sinistra. Questa è una scoperta sorprendente che può lasciare spazio a due interpretazioni: 1) i processi attentivi sono sottesi all’attività dell’emisfero cerebellare destro; 2) l’emisfero cerebellare proietta connessioni alle regioni sopratentoriali controlaterali attraverso connessioni anatomiche cerebello-corticali.25

 La funzione della memoria di lavoro (working memory) 

Si tratta di un sistema attivo nell’ambito della memoria a breve termine, che consente di mantenere una traccia mnesica di un evento e sfruttarla per migliorare la reazione ad un evento successivo, attraverso una prefigurazione anticipata del contesto. Uno fra i primi a fornire un modello di funzionamento della WM fu Baddley20 che nel 1986 ne fece rientrare vari sottosistemi individuati nel magazzino fonologico (memoria a breve termine di materiale verbale), nel taccuino visuospaziale ( memoria a breve termine di materiale visuo-spaziale) e nel’esecutivo centrale costituito da sistema di controllo centrale. Si sono effettuati molti studi a riguardo che dimostrarono

un’attivazione cerebellare bilaterale e simultanea nelle regioni corticali di associazione e sonsorimotorie in volontari sani sottoposti a attività  di WM verbale.  Queste scoperte sono in accordo anche con lo studio di Ravizza26 che investigò la partecipazione cerebellare in compiti di WM sia visiva che verbale in 15 pazienti con lesione cerebellare isolata di origine vascolare o neoplastica. I risultati dello studio dimostrarono che la performance in compiti di span verbali era  significativamente più bassa rispetto al gruppo di controllo. I pazienti cerebellari inoltre risultavano essere più carenti nei compiti di span spaziali piuttosto che quelli verbali che implicano infatti un contributo cerebellare nel magazzino fonologico. L’analisi dei loro risultati indica il fatto che il cervelletto gioca un ruolo fondamentale nel sistema di prova del magazzino fonologico responsabile del ricircolo delle informazioni verbali immagazzinate al fine di prevenirne il decadimento. Poiché nei pazienti cerebellari viene ad essere compromessa la capacità di richiamo delle informazioni si ritiene che questo organo contribuisca alla WM verbale durante l’iniziale processo di codifica fonologica27.

La memoria 

Negli anni ’90 Apollonio27 et al. studiarono 11 pazienti con patologia cerebellare degenerativa ed osservarono difficoltà nella memoria esplicita, mentre memoria implicita (ossia quella procedurale)  e automatica si mantenevano intatte.  In uno studio recente condotto da Gottwald28 e coll. furono investigate le funzioni di memoria in un gruppo di 21 pazienti con lesioni cerebellari acquisite attraverso l’utilizzo della Wechsler Memory Scale-Revised. I risultati dimostrarono marcata difficoltà nei sottotest di memoria “free-recall” e cioè una capacità di recupero di informazioni depositate in memoria che richiedeva maggiori strategie e abilità di pianificazione che per la memoria strutturata. Questo a conferma di come questo deficit sia conseguente ad un’alterazione delle funzioni esecutive. 

Sembra essere carente in questi pazienti la memoria contestuale e cioè quella che consente di ricordare il contesto in cui un’informazione viene immagazzinata al di là del contenuto informativo della stessa, si ricorda cioè dove si è appresa un’informazione e quando19.

La capacità di analisi e sintesi, il ragionamento astratto

Consiste nell’abilità di adoperare le proprie informazioni esperienziali, al fine di elaborare soluzioni creative e al contampo efficaci; si basa sull’attitudine ad analizzare il contesto e sintetizzare le

proprie soluzioni in una risposta vincente20. Questa funzione ha stretta correlazione con  quella di “set shifting” e quella di memoria di lavoro cosicchè insieme rendono possibile la capacità di pianificare e programmare  l’esecuzione di un compito che (secondo Berti e Lavadas comprende i compiti di categorizzazione, astrazione, stima temporale, fluidità verbale e gestuale, compiti aritmetici). Rientra qui anche la capacità di problem solving indagata ampiamente in letteratura per i casi di paziente con lesione cerebellare. Vari gli studi di neuroimaging volti a dimostrare questo aspetto, fra tutti il più importante quello di Kim29 effettuato nel 1994.  Già nel 1993 Petersen31 aveva effettuato uno studio condotto con la tecnica della PET dimostrando che in un compito di riproduzione di parole, seguendo alcune regole, si attivava la parte inferiore e laterale del cervelletto.

Lo studio di Kim29, anch’esso mediante la PET, prendeva in considerazione un gruppo di soggetti sani ai quali veniva chiesto di risolvere due compiti. Il primo, definito “compito guidato visivamente” richiedeva solamente l’esecuzione di una serie di movimenti con uno scopo ben preciso, mentre il secondo compito, chiamato “Insanity test”, prevedeva  la risoluzione di un problema cognitivo che si avvaleva degli stessi movimenti del primo compito. Lo studio, evidenziando l’attivazione del nucleo dentato, ha incontrovertibilmente dimostrato come il cervelletto sia implicato nelle attività di problem solving.

La funzione di “set shifting” 

Identifica la flessibilità del soggetto di cambiare la propria strategia comportamentale in relazione ad un evento ambientale20. Tale funzione è strettamente connessa alla precedente, ma più riferita all’abilità creativa di riuscire a proporre soluzioni innovative per passare da un concetto all’altro o da uno specifico comportamento all’altro. Pazienti con deficit in questo aspetto saranno persone poco flessibili, incapaci di mettere in atto strategie adeguate, che cadono nelle cosiddette perseverazioni e per cui risulterà impossibile un normale apprendimento.

Tutte queste funzioni esecutive insieme garantiscono altre due capacità che sono state molto approfondite nel caso di pazienti con lesione cerebellare e che sono : la capacità di apprendimento e di acquisizione dei dati sensoriali. 

Disturbi delle capacità cognitivo spaziali e immagine motoria

Nel 1994 Botez-Marqurd25 e al. descrissero per la prima volta un paziente colpito da infarto all’arteria cerebellare superiore sinistra e disturbi visuo-spaziali, che indicano disfunzioni focali dell’emisfero posteriore destro. Questa osservazione fu dimostrata da un’analisi con la SPECT, che mostrava ipoperfusione ai nuclei della base e alle aree fronto-parietali dell’emisfero destro. Un caso simile fu descritto poi da Silvieri37 che formulò l’ipotesi che questo fosse dovuto alla diaschisi incrociata cortico-cerebellare e cioè ad un’interruzione delle vie cortico-ponto-cerbellari, la cui deafferentazione determina ridotta attività dell’emisfero cerebellare controlaterale. Questa condizione è evidenziabile alla SPECT con ipoperfusione delle aree centrali dell’emisfero coinvolto dalla lesione e con ipoperfusione frontale bilaterale37. Più recentemente il coinvolgimento cerebellare nelle abilità visuospaziali è stato studiato da Molinari e al. In 39 pazienti con danno cerebellare focale o da atrofia38.  I loro risultati hanno dimostrato che pazienti con lesioni cerebellari sia sinistri che destri presentavano sintomi visuo-spaziali. Poste a confronto le performance visuo-spaziali di soggetti con danno cerebellare sinistro con quelle di soggetti con sede di lesione destra si notano differenze significative. Infatti pazienti con lesione destra erano generalmente più veloci durante i compiti visuo-spaziali, rispetto ai pazienti con lesione sinistra, però facevano molti più errori. Secondo gli autori viene meno una possibile capacità funzionale del cervelletto che è quella di ruotare gli oggetti mentalmente. Questa conclusione è basata sull’osservazione che pazienti cerebellari riuscivano a svolgere normalmente il sotto test della WAIS-III, un test nel quale la soluzione deriva da una diretta manipolazione delle parti, mentre si trovavano in difficoltà  nel test Minnesota il quale si può risolvere solamente compiendo una rotazione mentale dello stimolo. Sembra perciò che un danno cerebellare possa condizionare l’abilità di compiere manipolazioni mentali visuo-spaziali24.

Immagine motoria

Uno dei primi studi effettuati sul cervelletto fu proprio quello che evidenziò una sua attivazione assai marcata in coincidenza con l’elaborazione di una immagine motoria. Decety39 in un suo studio sottopose dei soggetti a due compiti mentali, di compito silente e di elaborazione di una immagine motoria e ne registrò la distribuzione di attivazione del cervelletto rispetto alla situazione di riposo. Risultò una incontrovertibile prova di come il cervelletto, più di altre strutture cerebrali, si attivi nel compito di immaginazione, e cioè al di fuori della esecuzione o della previsione di contrazioni

muscolari organizzate. 

Negli anni successivi Luft e coll.41 osservarono l’attivazione cerebellare in soggetti sani alla richiesta di un movimento e successivamente, alla richiesta di immaginazione dello stesso movimento. Videro come l’immaginazione produca l’attivazione delle stesse regioni attivate dalla pura esecuzione ed inoltre vi sia in più una attivazione che coinvolge gli emisferi laterali. 

Un anno dopo Lotze42 in un altro studio, analogo al precedente per metodologia, dimostrò una partecipazione maggiore del lobo posteriore nella attività di immaginazione e del lobo anteriore nelle attività di esecuzione. Secondo l’autore questo risultato potrebbe avvalorare la tesi che il cervelletto posteriore sia coinvolto nell’inibizione dell’esecuzione del movimento durante immaginazione dello stesso42.

Disturbi affettivo-comportamentali

Fin dal diciottesimo secolo si riportano casi di pazienti con lesione cerebellare che presentavano comportamenti aberranti, ciononostante queste osservazioni non ricevettero molta attenzione per la mancanza di studi standardizzati. Il rinnovarsi dell’interesse riguardo questi aspetti di regolazione comportamentale e affettiva si ebbe in seguito agli studi di Schmahmann. Nel suo studio primo studio longitudinale9, risultò che ben 15 pazienti su 20 dimostravano alterazioni comportamentali e/o cambiamenti della personalità, e che quest’ultimi in alcuni casi risultavano predominanti rispetto ai disturbi cognitivi. Queste alterazioni venivano descritte come appiattimento degli affetti o disinibizione caratterizzate da eccessiva familiarità, azioni impulsive e stravaganti o commenti inappropriati. In alcuni casi i comportamenti erano regressivi e infantili10. Secondo gli autori i sintomi affettivi e comportamentali erano più evidenti quando la lesione coinvolgeva il verme e la regione paravermiana. Infatti in letteratura si riportano casi di agenesia del verme in cui sono stati osservati casi di ritardo mentale severo o autismo14. Lesioni al verme sono anche collegate con disordini affettivo-relazionali, per esempio pazienti con lesioni di questo tipo hanno dimostrato comportamenti ingenui e infantili ma che possono anche abbinarsi a oppositività e irritabilità14.

Successivamente alle scoperte di Schmahmann sono stati descritti un vasto numero di pazienti con danno congenito o acquisito cerebellare che presentavano deficit emotivo e comportamentale, ad esempio apatia e indifferenza, tratti ossessivo-compulsivi, psicosi, disforia, comportamenti aggressivi, attacchi di panico25.

Da un punto di vista anatomico, sono stati effettuati molti studi che dimostrano collegamenti bidirezionali fra il cervelletto e le regioni deputate alla regolazione delle emozioni25. 

Il cervelletto infatti è strettamente connesso con il sistema reticolare “arousal”, le aree associative corticali (per i processi cognitivi delle emozioni) e le strutture limbiche  (per l’esperienza delle emozioni e la loro espressione) come ad esempio l’amigdala, l’ippocampo e il nucleo settale.

Questo implica che il verme gioca un ruolo importante nella regolazione dell’affettività. 

A conferma di tutto ciò si è ribaltato anche il punto di vista ricercando a partire da pazienti affetti da psicosi, la conferma di un’alterazione morfologica delle strutture cerebellari. Una riduzione di volume del verme cerebellare e un’atrofia cerebellare sono state rilevate in un numero consistente di pazienti affetti da schizofrenia e depressione, e anche nei casi di autismo11.

A conferma del coinvolgimento cerebellare nelle funzioni emotivo-relazionali nel 2009 è stato condotto uno studio sperimentale pubblicato sulla rivista “The Cerebellum” che ha investigato l’ipotesi che il cervelletto giochi un ruolo nella regolazione delle emozioni e dell’umore43. In particolare si è dimostrato con l’utilizzo della Stimolazione Transcranica  magnetica ripetitiva (r TMS) che, inibendo la funzione cerebellare, vengano incrementati gli stati d’animo negativi poichè vi è un’alterazione della regolazione delle emozioni. 

Alterazioni del linguaggio

Per quanto riguarda il linguaggio dagli studi sperimentali effettuati in questi anni è apparso evidente che  l’attivazione cerebellare non è legata alla risposta motoria verbale ma ai processi cognitivi che sottendono alla generazione delle parole, con conseguente alterazione della fluenza verbale e della formulazione delle parole. Quest’ultima capacità si ritiene sia sostenuta dalla stretta collaborazione fra capacità e verbali e funzioni esecutive. 

Il primo studio che dimostrò il coinvolgimento del cervelletto fu uno studio PET in cui Petersen dimostrò l’attivazione del cervelletto laterale durante il compito di elaborazione e produzione verbale, mentre la sua attivazione non veniva registrata durante la semplice ripetizione o la lettura di sostantivi31.

Dal momento che una lesione cerebellare non porta ad un quadro di dislessia o afasia come nel caso di lesioni corticali, Desmond and Fiez44 giunsero alla conclusione che il cervelletto non sia necessario per l’accesso e la rappresentazione di informazioni fonologiche semantiche e sintattiche ma che eserciti un’influenza indiretta sui processi linguistici, come può essere il richiamo di informazioni dalla memoria semantica per una risposta adeguata o la preparazione di una serie di potenziali risposte che assumerebbero la struttura di rappresentazioni articolatorie interne. 

Un altro studio a riguardo fu condotto da Gizewsky e coll.45 in cui si dimostrò come l’attivazione cerebellare non dipenda dalla modalità di presentazione del linguaggio, indicando che il cervelletto presiede alla acquisizione ed elaborazione di informazioni. 

Un altro possibile sintomo è l’agrammatismo.  Silvieri e al.37 sono stati i primi a riportare casi clinici con deficit di questo tipo in un quadro di danni isolati all’emisfero cerebellare di destra. La SPECT in quel caso dimostrava una relativa ipoperfusione di tutto l’emisfero cerebrale sinistro che era più pronunciato in regione posteriore dell’emisfero temporale di sinistra. Gli autori descrissero l’agrammatismo dei loro pazienti come un disordine “periferico”, successivo ad un deficit nella capacità di “timing” del cervelletto. Più specificatamente una lesione cerebellare veniva ritenuta causare un’incapacità di costruzione della frase; da allora questo deficit si tende comunque ad associarlo ad un deficit linguistico più esteso.

Successivamente fu avanzata da Mariën e coll.46 il concetto di “Afasia indotta dal cervelletto” (Cerebellar-induced Aphasia) che denota una sindrome caratterizzata da afasia non fluente che consisteva in una diminuzione della iniziativa del linguaggio, diminuzione della dinamica del linguaggio, disturbi del reperimento dei vocaboli, agrammatismi e difficoltà di lettura e scrittura. Uno studio tramite SPECT rilevò la presenza di una diaschisi cortico-cerebellare crociata che affetta l’emisfero cerebellare destro e le regioni fronto-parietali destre e che quindi definisce come area cerebellare dei processi linguistici l’emisfero destro. 

In un altro studio da un gruppo di tramite Risonanza magnetica funzionale (fMRI) si dimostrò l’attivazione dell’emisfero cerebellare laterale destro in funzioni linguistiche durante la produzione di verbi47.

In ultima battuta Schmanmann nel 1998 parla di aprosodia; un ulteriore disturbo osservabile in pazienti con lesione cerebellare sia acquisita che congenita, ossia un disturbo dell’eloquio consistente in una perdita delle caratteristiche intonative (si evidenzia soprattutto in caso di espressione di frasi interrogative, di ordini o di enfasi emotiva); nei pazienti affetti da aprosodia il linguaggio si presenta piatto e monotono9.  

Citeremo ora due macrofunzioni per le quali è stata dimostrata la partecipazione del cervelletto e che non abbiamo considerato precendentemente in quanto non sono aspetti che vengono nominati all’interno della sindrome appena descritta.

Funzione di apprendimento 

Rifacendoci alla classificazione delle cinque funzioni del cervelletto identificate da Bloedel e Bracha6 rientrano in questo capitolo due di queste funzioni: la funzione di modificazione adattiva dei riflessi vestibolo-oculari e quella di modificazione della capacità di elaborare e mantenere condizionamenti. 

Per quanto riguarda la prima funzione è stato dimostrato che una lesione della regione nodulo-flacculare del cervelletto determina la impossibilità a effettuare modifiche plastiche a carico del riflesso vestibolo-oculare, cioè a riorganizzare l’attività svolta da questo circuito nel caso in cui si debbano utilizzare le informazioni in maniera diversa.

Si è quindi avanzata l’ipotesi che il cervelletto entri in gioco nelle modificazioni adattive di comportamenti specifici piuttosto che limitarsi a coordinare la performance in corso di attivazione. 

Per quanto riguarda la seconda funzione esplicitata dal cervelletto, ovvero di modificazione della capacità di elaborare e mantenere condizionamenti, già negli anni ’80 si era osservata nei casi in cui a seguito di lesione cerebellare venivano meno i fenomeni di apprendimento di tipo associativo. Fondamentali in questo ambito furono gli studi di Thomson che con molta precisione è riuscito a disegnare una mappa del circuito essenziale coinvolto nel condizionamento del riflesso di ammiccamento, dimostrando come il cervelletto ipsilaterale sia essenziale per apprendere e memorizzare risposte condizionate mentre la sua presenza non sia fondamentale per esplicitare le risposte riflesse di tipo incondizionato. Thompson ipotizza infatti che “il cervelletto è essenziale per l’apprendimento di tutte le risposte motorie, semplici, adattive, almeno per quanto riguarda il condizionamento classico “.

Molti sono gli studi che hanno confermato un aumento della attività del cervelletto in situazione di apprendimento rispetto quella di riposo6, evidenziando inoltre come questa sia maggiore nelle fasi iniziali dell’apprendimento e vada poi riducendosi una volta che la performance sia stata appresa e la sua esecuzione automatizzata. Su questo versante fondamentali sono stati gli studi di Jenkins33, Flament30, Doyon34, Petersen31 e Lacourse32. 

Jenkins33, si è avvalso di studi effettuati con la PET per dimostrare come il cervelletto pur attivandosi in entrambe le situazioni di prova, e cioè in situazioni di apprendimento e di esecuzione automatica, risulta essere più attivo durante l’acquisizione dei compiti piuttosto che nella ripetizione automatizzata. 

Successivamente gli studi di Doyon34 e Flament30 e Petersen31 dimostrarono ulteriori aspetti di funzionamento del cervelletto, evidenziando il fatto che vi sia una relazione inversa tra la qualità 

della performance che il soggetto riesce ad effettuare e la attivazione del cervelletto. Ciò sta a significare che l’attivazione del cervelletto non dipende dalla raffinatezza e complessità del compito motorio richiesto, ma che è elevata solamente fino a che il soggetto è nella fase di apprendimento, Doyon le chiama (“fasi di composizione e proceduralizzazione dell’apprendimento motorio”) e che vada poi calando man mano che l’abilità viene acquisita.

Più recentemente Lacourse et al.33 Hanno riproposto lo stesso tipo di studio degli autori sopracitati introducendo però un’ ulteriore variabile. Hanno preso due gruppi di studio a cui hanno chiesto di imparare un compito motorio e, come negli altri studi, hanno valutato l’attivazione delle aree cerebellari e corticali in fase di apprendimento e di successiva automatizzazione. Ad un gruppo hanno chiesto di allenarsi sul compito utilizzando la immagine motoria. Alla fine hanno concluso che, sia per la pratica fisica che per quella mentale, il miglioramento della performance è sempre in correlazione con una diminuzione di attivazione cerebellare ed un incremento invece di attività per le aree motorie e sensitive primarie.

Importante è anche lo studio di Imamizu e coll.40 i quali hanno osservato l’attività cerebellare in soggetti sani ai quali veniva richiesto di apprendere l’uso di un nuovo strumento. Hanno notato come vi fossero due aree nel cervelletto che venissero attivate in maniera distinta: una che progressivamente si disattivava man mano che gli errori si limitavano ed una, localizzata a livello postero-superiore dell’organo, che si attivava durante tutto l’esercizio e permaneva attiva anche dopo apprendimento del compito. Secondo gli autori quindi l’attività in questa zona specifica dimostrerebbe che questa area elabora e mantiene un modello interno per quel compito appreso.

Cervelletto e acquisizione dei dati sensoriali 

Risale ormai agli anni ’70 la scoperta di come anche in vaste zone cerebellari vi sia una rappresentazione delle superfici tattili di tutto il corpo. Vari studi effettuati sui ratti albini6 hanno infatti portato alla conclusione che negli emisferi cerebellari vi sia una mappatura di tutte le zone del corpo, che però non avrebbe distribuzione somatotopica (come accade per le aree sensitive corticali) bensì una distribuzione a mosaico. Welker6 nei suoi studi lo definisce un modello di proiezione con somatotopia frazionata, “fractured somatotopy”, in quanto succede che aree corticali adiacenti ricevano proiezioni da parti del corpo non adiacenti, mentre altre aree che ricevono proiezioni da una parte del corpo contemplano al loro interno un’organizzazione somatotopica. 

Questo modello di mappa se paragonato con le mappe osservate in altri animali sembra lasciar dedurre che alla base vi sia un significato di tipo funzionale.

Ciò che invece risulta chiaro è che nel cervelletto vi sia una più estesa rappresentazione delle aree sensitive tattili che sono più a contatto con gli stimoli periferici durante l’esplorazione sensoriale attiva (come la zona periorale nel caso del ratto albino). Da questo nasce quindi l’idea che il cervelletto sia coinvolto nella coordinazione di superfici sensoriali durante l’esplorazione attiva36.

Se quindi si può concludere che il cervelletto operi “nel preciso posizionamento delle superfici recettive sensoriali multiple e/o nella coordinazione della posizione delle superfici recettive singole basate sui dati provenienti da modalità sensoriali multiple una volta che il contatto è stabilito con la superficie sotto esplorazione e mentre i dati stanno fluendo al sistema nervoso”36. In quest’ultimo passaggio Bower si riferisce al fatto che, poiché i dati sensoriali possono presentarsi in migliaia di combinazioni diverse, la predisposizione delle superfici recettoriali (e quindi il controllo cerebellare) non può fondarsi su procedure stereotipate, ma sia necessario un continuo aggiustamento da parte del cervelletto sia in base al continuo fluire di dati dalla periferia sia in base alle indicazioni che giungono dalle aree corticali. Appare ovvio infine che questo ruolo di riposizionamento continuo sarà tanto più raffinato quanto più complessa sarà la discriminazione tattile richiesta. 

Interessante risulta poi l’interpretazione successiva che Bower avanza rispetto al cervelletto. Questo autore ripensando questo organo come un unità “meta sistemica” lo paragona al radiatore di una macchina36. Si avvale di questa metafora per farci comprendere come il cervelletto non abbia nessuna responsabilità diretta in nessun comportamento, né motorio, né cognitivo ma che sia invece sempre presente in maniera indiretta supervisionando l’acquisizione di dati da cui tutti gli altri organi e tutti gli altri comportamenti dipendono. Da qui la conclusione di Parson e Fox6 di come il grado di attivazione cerebellare debba dipendere dalla qualità dei dati sensoriali richiesti dal resto del cervello e debba riflettere solamente un aumento della richiesta anticipata da qualche altra regione di controllare la qualità dei dati che stanno giungendo. 

Si può quindi pensare, sempre secondo le teorie di Bower36, che il cervelletto sia strettamente legato al controllo cerebrale e che quindi tutte le funzioni fra cui anche quella cognitiva non possa dipendere direttamente dal cervelletto. L’autore giunge poi ad una conclusione piuttosto chiara che dà la possibilità di interpretazione dei segni clinici che ritroviamo nella pratica quotidiana di tutti gli studi sopra elencati ovvero conclude dicendo che la disfunzione motoria conseguente a lesioni cerebellari si possa quindi far risalire ad una “disgregazione della qualità dei dati da cui il sistema motorio dipende piuttosto che da un contributo diretto del cervelletto nella coordinazione motoria

stessa”. Inoltre risulta piuttosto prevedibile comprendere che se viene a mancare quel “radiatore”, la macchina-corpo funzionerà lo stesso ma lavorerà in maniera più rallentata e con numerosi adattamenti compensatori; inoltre, in seguito ad una lesione cerebellare, sarà più difficile il recupero di quei comportamenti che richiedono la raccolta di informazioni più complesse.

Valutazione dei disturbi cerebellari

Alla luce delle nuove ipotesi sulle varie funzioni del cervelletto è apparso subito evidente come rimanga in netto svantaggio l’avvalorazione della sindrome cerebellare secondo delle scale di valutazione universalmente riconosciute. Se infatti i vari studi del coinvolgimento del cervelletto nelle diverse funzioni cognitive sono ormai numerosi non si può dire che avvenga lo stesso per la parte valutativa del paziente con CAAS.

Forse proprio per l’ancora incerta comprensione di tutti gli specifici meccanismi sottesi dal cervelletto nessun studioso ha avanzato alcuna proposta di una scala di valutazione che esamini il paziente con lesione cerebellare in maniera esaustiva e completa. 

In questo studio prenderemo in rassegna tutte le scale di valutazione che fino ad ora vengono utilizzate. Oltre ad un utilizzo di quelle scale che possono essere sottoponibili a tutti i pazienti con disabilità o limitazione della mobilità ( Tinetti, 1986) o dell’equilibrio ( Berg, 1995 ) o della partecipazione (ICF) o della funzionalità (FIM) o della autonomia ( Barthel), abbiamo cercato di individuare le scale più specifiche al nostro caso.

Scale di valutazione validate

L’obbiettivo di quantificare l’atassia cerebellare in base all’intensità dei sintomi è stato inizialmente perseguito per valutare la possibile influenza di trattamenti farmacologici sulla patologia cerebellare. Alcuni studi proponevano l’uso di misurazioni quantitative: sono state proposte  infatti misurazioni della frequenza, come ad esempio la valutazione della frequenza del tapping in test che utilizzavano una penna e un obbiettivo56, e la frequenza di movimenti alternati di prono-supinazione .

Sono state avanzate anche proposte di misurazione del tempo necessario alla risoluzione di compiti precisi o alla pronuncia di frasi standard, alla trascrizione di frasi standard e al mantenimento della posizione eretta con appoggio semplice bipodalico56.

Per le scarse sensibilità e completezza di queste scale quantitative furono proposte delle valutazioni semi-quantitative che, pur essendo tutte differenti, possono essere ricondotte a due tipologie; la prima consiste in un’unica valutazione globale mentre la seconda comprende l’insieme di numerosi sotto tests, con un punteggio finale massimo più elevato. La suddivisione proposta nella seconda tipologia ha potuto permettere una valutazione separata dei punteggi dell’atassia degli arti dall’atassia posturale o dei deficit oculomotori dalla disartria.

Da una revisione accurata della letteratura abbiamo concluso che le scale di valutazione più utilizzate nella pratica clinica siano le seguenti:

· International Cooperative Ataxia Rating Scale  o ICARS 

· Scale for the Assessment and Rating of Ataxia o SARA

· Brief Ataxia Rating Scale o BARS

·  Friedreich Ataxia Rating Scale o FARS

· Spino-cerebellar Ataxia Functional Index o SCAFI

· Composite cerebellar Functional Severity Score o CCFS

La ICARS : International Cooperative Ataxia Rating Scale

Nel 1993 il Gruppo di Ricerca sull’ Atassia della Federazione Internazionale56 di Neurologia organizzò una commissione, al Congresso Neurologico di Vancouver, per lavorare su una scala di valutazione per l’atassia che potesse essere utilizzata in studi multifocali a doppio cieco. L’utilizzo di una scala puramente quantitativa fù abbandonato mentre apparve migliore una valutazione di tipo semiquantitativo. L’obbiettivo del gruppo di studio era proporre una scala che descrivesse e quantificasse i sintomi classici cerebellari dell’atassia attraverso un numero ragionevole di sezioni, cosicchè la somministrazione potesse durare non più di mezz’ora. 

Si giunse alla fine al compromesso di creare una scala semi-quantitativa a 19 items e con un punteggio massimo di 100 punti.

La scala è stata predisposta in modo che venga seguito nell’esame una sequenza ben precisa. Il paziente prima deve camminare, poi rimanere in stazione eretta. Gli viene successivamente richiesto di sedersi sul lettino, poi stendersi affinchè gli si possano valutare gli arti inferiori. In seguito gli viene richiesto di sedersi su una sedia per valutare gli arti superiori, il linguaggio, il disegno e la valutazione oculomotoria. 

Sono stati scelti tre criteri per elaborare la scala:

1) Il test deve tradurre la sintomatologia classica in punteggi semiquantitativi. Sebbene altri metodi di valutazione dei sintomi possono essere più conosciuti rispetto a quelli scelti qui, il test finale adottato qui venne scelto per la sua semplicità, riproducibilità e facilità di quantificazione56.

2) In ciascun test il punteggio deve essere calcolato in modo inequivocabile, cosicché le variazioni inter-osservatore di valutazione della performance possano essere minime. Per ridurre al minimo anche la variabilità intra-operatore si è prestato notevole attenzione alla descrizione dettagliata di ciascun sottopunteggio. È richiesta per vari tests la ripetizione del movimento nel caso in cui possa dare variazione56.

3) È stata scelta una scala a cento punti per ottenere direttamente una valutazione dell’atassia in percentuale, che può indicare chiaramente e velocemente il grado di severità della patologia cerebellare56.

Nella scala presente furono scelti quattro sottogruppi della sintomatologia cerebellare e i punteggi per ciascun item fu determinato con accuratezza: 

1) Disturbi posturali e di deambulazione ( punteggio da 0 a 34 con 12 punti per il cammino e 22 per la stazione eretta);

2) Disturbi dei movimenti degli arti ( punteggio da 0 a 52);

3) Disturbi del linguaggio (punteggio da 0 a 8 );

4) Disturbi oculomotori ( punteggio da 0 a 6 ).

La ICARS è stata validata e si usa per lo studio delle Atassie Spinocerebellari e delle Atassie idiopatiche a tarda comparsa58 per i casi di ictus e tumori che manifestano questa sintomatologia. Nel caso di soggetti con sclerosi multipla si riporta che questa scala può essere un importante strumento per evidenziare e valutare la severità dei segni atassici59.

Per la validazione di una scala sono necessari vari criteri statistici: la validità inter-osservatore e  intra-osservatore per ciascun item; il coefficiente R intra-class o il coefficiente di Fisher per il punteggio finale; la distribuzione dei punteggi deve essere a seconda delle classi di età; in ultima battuta è necessario che i dati ottenuti da esami elettrofisiologici, posturografie, analisi cinematiche e elettromiografi che dei movimenti degli arti superiori, analisi fonografica del linguaggio atassico e analisi elettrofisiologica del sistema oculomotore dimostrino corrispondenza specifica con la scala.

Per il calcolo di questi parametri di validità ci si avvale di studi sperimentali, per l’ICARS ci si riferisce agli studi del 2006 di Schmitz and Hubsch61 e di  Storey57 and coll. nel 2004 che hanno riscontrato, mediante un test effettuato su 156 pazienti portatori di SCA, che questa scala soddisfa

criteri di validità inter-operatore, intra-operatore e di consistenza interna. Hanno trovato inoltre una corrispondenza fra i risultati ottenuti con questa scala e risultati ottenuti con la scala di Barthel. Hanno riscontrato anche degli aspetti negativi, ad esempio la ridondanza di svariati items che potrebbero dar luogo ad una serie di valutazioni contraddittorie: ICARS ha 19 items, di cui svariati sono riferiti alla stessa funzione neurologica. Ad esempio 4 items si riferiscono alla stazione eretta e questo fatto secondo gli autori, oltre ad aumentare il tempo di compilazione può dare luogo a punteggi contraddittori. A causa di questa ridondanza e sovrapposizione il punteggio ottenuto in un item determina il punteggio in altri: ad esempio, il punteggio 5 nell’item della stazione eretta (impossibilità di stare in piedi neppure con il pieno supporto degli arti superiori ) determina un punteggio di 4 in altri 3 items. Ogni altro punteggio calcolabile in questi tre items sarebbe una contraddizione o una valutazione non accurata. 

Un altro aspetto negativo sembra essere la lentezza di somministrazione, stimata in media di 21 minuti. 

Questa scala viene inoltre considerata poco sensibile nei casi di Atassia di Friedreich60.

La SARA : Scale for the Assessment and Rating of Ataxia

Una delle scale più riconosciute per la valutazione specifica delle sindromi atassiche è la “Scala per la valutazione e classificazione dell’atassia” (SARA), che consiste in una valutazione semiquantitativa dell’atassia cerebellare in base al livello di disabilità61.

Questa scala è stata elaborata durante un meeting svoltosi a febbraio 2004 a Bonn, Germania, da un gruppo di neurologi europei61. Gli items sono stati selezionati in base alle peculiarità della patologia, ai tests standardizzati e alle procedure di classificazione fino allora utilizzate. Inoltre, la scala avrebbe dovuto essere simile agli esami neurologici clinici e non avrebbe dovuto richiedere esami strumentali. Nella sua forma iniziale SARA comprendeva 9 items (includensa la funzione oculomotrice che è stata successivamente esclusa). La scala attuale presenta quindi 8 items e il punteggio finale può variare da 0 (no ataxia) a 40 ( forma più grave di atassia). Gli otto items sono:

1) cammino (punteggio da 0 a 8);

2) stazione eretta (punteggio da 0 a 6);

3) posizione seduta (punteggio da 0 a 4);

4) disturbi del linguaggio (punteggio da 0 a 6);

5) test di inseguimento col dito (punteggio da 0 a 4);

6) test di coordinazione dito-naso  (punteggio da 0 a 4);

7) test di movimenti rapidi alternati delle mani (punteggio da 0 a 4);

8) test di scivolamento del tallone sulla tibia (punteggio da 0 a 4).

Le funzioni degli arti sono valutate indipendentemente per entrambi i lati (items dal 5 al 8) e i vari punteggi aritmetici di entrambi i lati rientrano nella somma totale. 

Per quanto riguarda l’affidabilità di questa scala sono stati eseguiti vari studi da cui emergono vari aspetti. Innanzitutto la SARA valuta solo i sintomi correlati con l’atassia e non sono inclusi possibili sintomi non collegati, cosicchè può succedere che nei casi di patologia con anche caratteristiche extracerebellari ( ad esempio la SCA) non si riesca a valutarne fedelmente la gravità della patologia60. 

Altro aspetto negativo è dato dal fatto che questa scala non sembra essere lo strumento clinico ideale per diagnosticare la patologia nelle sue fasi iniziali60.

D’altro canto SARA è facilmente somministrabile e richiede meno di 15 minuti a paziente a dispetto di quanto accade con le altre scale di valutazione58,61. 

Inoltre la SARA soddisfa una serie di criteri di validità in quanto sembra correlare molto bene con altre scale come la Barthel. Da studi sperimentali inoltre la scala ha dimostrato significativa validità inter-operatore61,67.

Un ulteriore studio effettuato da Weyer e Abele62 nel 2007 ha dimostrato per la SARA alti valori di validità sia inter-operatore che intra-operatore. Anche la consistenza interna è stata valutata come alta in base alla correlazione con altre scale come la Barthel e la UHDRS-IV ( Unified Huntington’s Disease Rating Scale); da specificare però che questo studio è stato condotto su pazienti che presentavano forme di atassia non legate a quadri di SCA e quindi si conferma il fatto che questa scala non debba essere utilizzata in questi quadri di patologia.

Lo studio effettuato da Schmitz e Hubsch61 suggerisce la sostituzione della scala ICARS con la SARA.

La BARS :  Brief Ataxia Rating Scale

Questa scala, elaborata nel 2008, è nata con lo scopo di incontrare la pratica clinica, infatti gli studiosi che l’hanno elaborata, Schmahmann et all.65 si lamentavano del fatto che le scale correnti non fossero totalmente utili nella pratica clinica. 

Partendo da una versione della ICARS, come primo passo la modificarono ( MICARS)  aggiungendovi 7 test per l’atassia, e successivamente, utilizzando precisi strumenti statistici, identificarono 5 sottotest che avrebbero correlato in maniera fedele con la MICARS.  Per dimostrarne poi la validità paragonarono i risultati ottenuti con la BARS e quelli ottenuti con la SARA. 

Da questi studi è emerso che la BARS è valida, sensibile e sufficientemente rapida e accurata per i propositi clinici perseguiti dallo studio, anche se gli studi riguardo l’attendibilità inter e intra-operatore sono ancora in numero troppo esiguo per farne decretare l’affidabilità.

La FARS : Friedreich Ataxia Rating Scale

La FARS è stata sviluppata dal Gruppo di Collaborazione per l’Atassia66 che già si era incaricato di stilare la ICARS. Ha un punteggio  massimo di 159 o 167 punti, e un alto punteggio è associato con una maggiore severità del disturbo. Le due possibilità di punteggio massimo derivano dal fatto che esistono due versioni della stessa scala una che esclude ed una che include due items da 4 punti in un sotto test neurologico. 
La FARS consiste di 3 sottogruppi: 

1) test per l’atassia (da 0 a 6 punti);

2) test per le attività della vita quotidiana (o Activites of Daily Living, ADL), (da 0 a 36 punti);

3) valutazione neurologica (da 117 a 125 punti). 

Per quanto riguarda l’attendibilità la FARS ha dimostrato eccellente affidabilità inter-operatore66. In uno studio longitudinale, è stata paragonata con la ICARS, la Modified Barthel Index (MBI) e la Functional Indipendence Measure (FIM) in 76 individui e si dimostrò che le 4 scale correlavano tutte bene fra loro.

La FARS ancora non è stata però sottoposta a valutazione statistica e quindi è possibile che abbia presente al suo interno degli errori di ridondanza negli items. Inoltre è possibile che, come in tutte le scale ordinali, i punteggi per ciascun item non sia pesato correttamente.

Nel caso di un quadro di atassia di Friedreich è comunque consigliato l’utilizzo di questa scala66.

Queste scale semiquantitative lasciano però spazio a numerose critiche come ad esempio la non oggettività intrinseca, poiché i punteggi si basano sul giudizio di un esaminatore.

Si preferisce quindi l’utilizzo di una scala di tipo quantitativo, come le due scale che qui proponiamo.

La SCAFI: Spinocerebellar Ataxia Functional Index

Questa scala di valutazione è stata proposta dal gruppo di ricerche che già propose la SARA e consiste in un metro di valutazione quantitativa delle performance che il paziente riesce a compiere67.

 Raggruppa al suo interno tre prove già codificate:

· 8MW: 8 meters walking time 

· 9HPT: 9 hole peg test

· PATA: pata repetition rate

Dallo studio effettuato su 412 pazienti con Atassia Spinocerebellare di tipo autosomico dominante questa scala correla molto bene con le altre scale come la SARA e la Unified Huntington’s disease Rating Scale Functional Assessment e con la scala di gravità della patologia67.

Da questo studio è risultato evidente inoltre che le scale basate sulle performance hanno molti vantaggi rispetto alle scale di valutazione clinica, per prima cosa perché producono dei metri di valutazione che avvantaggiano una valutazione continua, rapida e facile del paziente aumentandone la partecipazione e inoltre perché hanno alta validità intervalutatore che ridurrà il lavoro di preparazione dei valutatori per i  trials clinici.

CCFS: Composite Cerebellar Functional Severity Score

Pubblicato sulla rivista Brain68 nel 2008, lo studio effettuato da Du Montcel e coll. su 141 pazienti con atassia cerebellare autosomico dominante (ADCA) e 53 pazienti con paraplegia spastica autosomica dominante, ha definito una scala di valutazione quantitativa funzionale che comprende due test funzionali per gli arti superiori: la 9-hole peg test e il click test68.

Lo studio inizialmente prendeva in considerazione oltre a questi due test funzionali anche altri due test,  il Writing test e il Tapping Test e li metteva in correlazione con altre scale di valutazione: la SARA61, la scala per la disabilità funzionale nelle attività di vita quotidiana ( quarta parte della Huntington Disease Rating Scale69), una scala per la depressione ( PHQ-9 Public Health Questionnaire69) e la EQ-5D69 ossia una scala analogica di autovalutazione della qualità di vita. Dallo studio è emerso che solo i 2 test funzionali scelti correlano bene con la gravità della sindrome cerebellare calcolata secondo le altre scale e che quindi questa CCFS può essere una scala di valutazione veloce e facilmente applicabile per valutare la gravità della patologia anche in futuri trials clinici terapeutici.

Dallo studio appare evidente come però questa scala possa essere troppo dipendente dal tipo di popolazione valutata:

9) Pazienti con disabilità grave (SARA maggiore di 30) sarebbero esclusi dal test perché non potrebbero portarlo a termine68;

10) Testando solo gli arti superiori potrebbe essere ritenuta non adeguata per rispecchiare il quadro completo del paziente, ma d’altro canto una scala di questo tipo potrebbe essere utilizzata in maniera molto più prolungata poiché soprattutto nelle forme di atassia è stato dimostrato che la patologia evolve con velocità doppia negli arti inferiori rispetto agli arti superiori68; 

11) Si può coinvolgere nella scala anche la popolazione di pazienti in cui la patologia ha già gravemente condizionato la motilità degli arti inferiori68.

Per l’utilizzo di questa scala si sono dimostrati inoltre numerosi vantaggi:

· la facilità nell’utilizzo68 ;

· il fatto che sia basata su attività a tempo , l’assenza del quale è uno svantaggio per studi prospettivi68;

· il fatto che segni piramidali e neuropatie degenerative sono facilmente ritrovabili in quadri di atassia cerebellare e possono interferire con la valutazione dei segni cerebellari negli arti inferiori68; 

D’altra parte pero ci sono alcuni svantaggi. La scala infatti, valutando solo la disfunzione cerebellare agli arti superiori, tralascia segni neurologici globali che per il paziente possono essere molto più invalidanti dell’atassia e quindi la scala può risultare poco sensibile a miglioramenti o peggioramenti dal punto di vista della patologia nella sua globalità, mentre resta molto più indicata per la valutazione della compromissione cerebellare68.

Test neuropsicologici maggiormente utilizzati per la parte cognitiva

A discapito di un forte interesse verso gli aspetti cognitivi dei pazienti con lesione cerebellare, non è stato dimostrato altrettanto fervore nel determinare un preciso metodo di valutazione per questi quadri patologici. Forse per il fatto che ancora ad oggi non siamo arrivati alla perfetta comprensione dei meccanismi sottesi al funzionamento del cervelletto non si ritrovano in letteratura delle scale di valutazione per la parte cognitiva costruite ad hoc per questo caso. 

Dalla nostra ricerca è emerso il fatto che non vi sia nessuna scala di valutazione validata per questi pazienti che consideri gli aspetti cognitivi coinvolti. Resta quindi una notevole discrepanza fra i progressi fatti nel campo dell’acquisizione di nozioni riguardo al funzionamento cerebellare e la parte valutativa. 

Risultando così evidente l’implicazione del cervelletto in funzioni considerate fino a poco tempo fa appannaggio del lobo frontale ora alcuni autori parlano di “disabilità simil frontale” o “disabilità cognitivo-esecutivive”70-71. In linea con questa acquisizione appare evidente che anche la parte valutativa dovrà necessariamente trasferire i test neuropsicologici per così dire “dal frontale al cerebellare”.

Dati  neuropsicologici che mirano alla valutazione dello stato delle funzioni esecutive in presenza di lesioni cerebellari sono infatti inconsistenti. Schmahmann & Sherman9 riportano una compromissione esecutiva in pazienti cerebellari documentata dal Mini Mental State Evaluation e da test neuropsicologici che mirano a confermare il concetto della CCAS. Successivamente molti altri studi vennero svolti avvalendosi di altri test neuropsicologici.

In questo capitolo riporteremo i test neuropsicologici che più vengono utilizzati nella valutazione degli aspetti cognitivi presenti in un paziente con lesione cerebellare50,51,52,53,54.

· Lo Stroop Colour-Word Interference. Il test si basa su un effetto descritto da Stroop (1935): dire il nome di una macchia di colore (es. rossa) richiede più tempo che leggere una denominazione di colore (la parola "ROSSO" scritta con inchiostro nero, e dire il nome di un colore è molto difficile se il colore in questione viene usato per scrivere il nome di un altro colore (es la parola "BLU" scritta col colore rosso)20,69. 

Il test fornisce misure sulle differenze individuali nella velocità di lettura, capacità di denominare i colori e superare l'interferenza. I risultati ottenuti sembrano avere correlazioni con numerose variabili psicologiche, ma la ricerca non ha esplicitato quali meccanismi specifici vengano attivati durante la soluzione del test. Tradizionalmente in neuropsicologia 

viene collocato tra i test che misurano l'attenzione e le funzioni esecutive. 

Di questo test ne è stata dimostrata la validità da uno studio di Lemay del 200476. 

· Il Wisconsing Card Sorting Test70,50 è un test neuropsicologico per valutare la funzione di adattamento al contesto o “set-shifting”,  precisamente le perseverazioni, nei pazienti con sindrome disesecutiva. E’ un test di categorizzazione con criteri variabili. Ai pazienti vengono mostrati, uno alla volta, dei cartoncini con disegni che differiscono per numero, forma, colore, e viene chiesto loro di disporli in pile secondo un criterio da scoprire per prove ed errori. La perseverazione in questo caso sembra essere una delle cause principali del fallimento dell’esecuzione del compito.

· Test della definizione di proverbi: impiegato per valutare la capacità di astrazione principalmente nei pazienti frontali20. In questo caso il fallimento è determinato dal fatto che ad esempio rispetto al proverbio “meglio un uovo oggi che una gallina domani”, il paziente può limitarsi a constatare che la gallina fa le uova.

· Test della Torre di Londra: viene utilizzato per la valutazione della capacità di pianificazione e programmazione di strategie e nel quale si chiede al paziente di muovere delle palline forate,poste in una certa configurazione in un’apposita struttura, fino a raggiungere una nuova configurazione, cioè quella di bersaglio70. Le palline devono essere mosse una alla volta e devono rimanere nei pioli della struttura. La complessità può variare e di solito il paziente con deficit non riesce ad arrivare ad una nuova configurazione poiché non riesce a comprendere la necessità di passare per i passaggi intermedi71. 

· La Wechsler Adult Intelligence Scale Revised (WAIS-R): questa scala presuppone un concetto di intelligenza intesa come abilità globale, che consente all’individuo di predisporsi alla comprensione del mondo e ad affrontarne le sfide. La WAIS-R misura il QI verbale (6 subtest), non verbale (5 subtest) e globale. 

- Subtest verbali: Informazione, Comprensione , Ragionamento Aritmetico, Analogie , Memoria di Cifre , Vocabolario72. 

- Subtest non verbali: Associazione, Simboli a Numeri, Completamento, Figure , Disegno con Cubi, Riordinamento, Storie Figurate, Ricostruzione Oggetti. 

I subtest verbali prevedono domande aperte, mentre quelli non verbali impegnano il soggetto in attività di diversa natura (grafica, costruttiva, ricostruttiva ecc.). I vari subtest vengono somministrati anche parzialmente ai pazienti e molti di questi non vengono utilizzati solo per valutare le funzioni esecutive del paziente. Infatti ad esempio le funzioni  visuo-spaziali e visuo-motorie vengono verificate con i subtests “Disegno con cubi” e “Simboli a numeri” 

che sono stati dimostrati essere molto sensibili in tutti i quadri di lesione cerebrale indipendentemente dalla sede di lesione72. Per misurare la memoria di lavoro invece i subtests “Memoria di Cifre” e “Vocabolario”. Per alcuni subtests sono stati fissati limiti di tempo entro il quale il soggetto deve risolvere l’item, per altri, invece, si lascia il tempo sufficiente a formulare ed esprimere la risposta. Gli item sono ordinati per difficoltà crescente.  

1.1 La Wechsler Memory Scale Revised (WMS-R) è uno strumento clinico di applicazione individuale disegnata per misurare aspetti importanti della memoria, dell’attenzione e dell’apprendimento74. Le applicazioni sono: la diagnostica e l’identificazione e quantificazione dei deficit di memoria; la valutazione di modalità specifiche della memoria, ad esempio visiva e uditiva; l’identificazione dei punti forti e deboli per la pianificazione del trattamento e l’avvalorazione della sua efficacia. Ci sono 8 indici primari: l’uditiva immediata, la visiva immediata, la memoria immediata, l’uditiva ritardata, la visiva ritardata, la ricezione uditiva ritardata,  la memoria generale e la memoria di lavoro73.

· Trail Making Test76 (TMT): comparso per la prima volta nel 1938 come “Partington’s Pothways” o “Divided Attention Test” faceva parte dell’ ”Army Indvidual Test Battery” (1944). Il TMT richiede di unire in ordine crescente, con una linea, venticinque numeri cerchiati disposti casualmente su un foglio (parte a) e di ordinare venticinque numeri e venticinque lettere cerchiati in ordine crescente e alternato (parte b). Il TMT è uno dei test neuropsicologici più frequentemente usati per la semplicità di somministrazione e sensibilità nel rilievo del danno cerebrale. Può essere somministrato a soggetti con deficit attentivi dai 15 anni fino ad oltre i 70, con il presupposto che conoscano l’ordine numerico ed alfabetico. Esiste anche una versione orale del TMT sviluppata appositamente per essere usata con pazienti che presentano deficit visivi o motori. La parte B in particolar modo indaga la capacità di spostarsi tra set di stimoli diversi (in questo caso lettere e numeri) e le funzioni esecutive. Questo è un test che richiede scansione visiva complessa con una componente motoria, e con una forte influenza della velocità e agilità motoria sulla prestazione. Come la maggior parte dei test che comportano velocità motoria e funzioni attentive, il Trail Making Test è molto sensibile agli effetti del danno cerebrale. Il TMT è conosciuto come   strumento di misurazione sensibile alle funzioni esecutive ed è comunemente utilizzato per la documentazione di disfunzioni cerebrali nei traumatizzati cranici, nelle differenti diagnosi di demenza e nell’individuare deficit attentivi e di concentrazione in adulti e bambini76.

· I Labirinti di Porteus : è uno fra i più noti tests atto ad evidenziare i deficit di apprendimento e più in particolare la difficoltà di adattare il proprio comportamento e di mettere in atto strategie adeguate per risolvere un compito con conseguenti ripetute perseverazioni20. Questo test consiste nel mostrare al paziente un labirinto e gli viene chiesto di trovare l’unica uscita possibile. La soluzione del problema richiede di pianificare una sequenza di azioni volte al raggiungimento della meta, di abbandonare le soluzioni che si sono dimostrate infruttuose e di seguire le regole, come quella di non attraversare le divisioni del labirinto. 

· Per la valutazione della funzione visivo-spaziale generalmente si utilizzano o alcuni sub test della WAIS-III,  in particolare il “Disegno con i cubi”  e i “Simboli a numeri” che da recenti studi di Lezak73 sono stati dimostrati avere una alta sensibilità nei confronti di lesioni cerebrali, e Il Test della Figura Complessa di Rey (ROCF)77. Quest’ultimo è un test neuropsicologico usato diffusamente nella pratica clinica per investigare appunto  le funzioni di costruzione visuospaziale, la memoria visuografica e alcuni aspetti di pianificazione delle funzioni cognitive. Il test consiste nella copia diretta di una figura bidimensionale e nel suo recupero in memoria dopo un dato tempo. All’inizio si dimostrò l’utilità del test nell’analisi dell’integrità della memoria non verbale, nelle abilità visuo-spaziali, di pianificazione, organizzazione e problem solving e nelle funzioni  percettive, motorie e visuocostruttive. Questo test ha trovato inoltre applicazione nello studio delle differenze emisferiche e nei pattern diversi di esecuzione fra lesione cerebrale destra o sinistra, o sopratentoriale-sottotentoriale. Questo è un test che viene somministrato generalmente ai pazienti con lesione frontale o con forme di demenza, in particolare in pazienti con Alzheimer77.

Riportiamo qui di seguito nella figura 2 un esempio di variabilità delle funzioni visuo-spaziali nel paziente cerebellare54. 
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Figura 2. Optical-spatial impairments in patients with cerebellar infarcts. a) Image of a cube, 24 days after onset of infarct in the right cerebellar hemisphere: difficulty in drawing the cube – loss of  conceptualization of its organization in three-dimensional space; b) day 39 – partial regression of impairment; c) orientation on a “blank clock,” 20 days after infarction of the right cerebellar hemisphere: inability to use arrows to show the specified time of 3:15 on the clock face; d) drawing of a house, at 20 days – impairment of conceptualization of projectional and proportional relationships.

· Per quanto riguarda gli aspetti cognitivi legati al linguaggio vengono utilizzate frequentemente: la Controlled Oral Association Test o COWAT9,53.., il Boston Naming Test9 , il Word fluency9,48,53,51, quest’ultimo è uno fra i test più utilizzati e consiste nel produrre il maggior numero di parole possibile in una categoria temporale di 60 secondi; non è utilizzata solo per misurare le abilità verbali ma anche per valutare alcuni aspetti esecutivi legati alla produzione orale. 

Un test ecologico: La Multiple Errands Test  o MET

 Questa è una scala che è stata elaborata da un gruppo dell’Istituto di Neurologia Cognitiva di Buenos Aires78 e che nasce allo scopo di valutare il deficit esecutivo in relazione alla “vita reale” dei pazienti con lesione cerebellare. Data la natura delle funzioni esecutive, con il loro focus inerente alla gestione e coordinamento delle attività cognitive e comportamentali, in risposta alle richieste del “mondo-reale” i test ecologici sono particolarmente importanti per la loro valutazione. La Multiple Errands Test presenta argomenti di situazioni reali in cui si possono presentare degli inconvenienti minori. Viene somministrato quando il paziente ancora è ricoverato in ospedale, mediante 4 batterie di tests semplici per una totalità di 12 subtests. La prima batteria richiede ai partecipanti di perseguire 6 specifici obbiettivi che includono: comperare 3 oggetti ( una Coca-cola, una cartolina postale e un cartoncino),  recuperare una busta in uno stanzino, utilizzare il telefono

 all’ospedale, e inviare una lettera ad un indirizzo esterno. La seconda batteria prevede l’individuare e annotare alcuni stralci di informazioni ( ad es. il codice postale di una zona di una città dell’Argentina, il prezzo di un menù, l’orario dell’ultimo volo per Buenos Aires). Nella terza parte, al paziente è richiesto di telefonare al somministratore del test 20 minuti dopo l’inizio del test e comunicargli l’orario via telefono. Nell’ultima parte al partecipante è chiesto di informare il somministratore quando ha finito il test.  Il comportamento del partecipante è monitorato, mentre svolge il test, da 2 osservatori allo scopo di valutarne la performance. Alla fine del test, ciascun partecipante è invitato rispondere alla domanda : “Come pensi di aver svolto il test?” utilizzando una scala di 10 punti.

Implicazioni riabilitative

Alla luce delle nuove ricerche, l’identità del cervelletto risulta mutata e tale mutamento oltre che richiedere la reinterpretazione della stessa patologia cerebellare porta anche ad un ripensamento sulle condotte riabilitative tradizionalmente adottate. 

Allo stato attuale, il riabilitatore deve tener conto delle indicazioni che gli provengono dalle Neuroscienze di base; deve inoltre sviluppare un approccio omnicomprensivo rispetto alla valutazione e alla gestione del paziente con lesione cerebellare. 

Diventa quindi fondamentale una valutazione completa per una corretta diagnosi, pianificazione della riabilitazione, determinazione delle competenze e dei bisogni di assistenza alla persona durante la vita quotidiana.

Perfetti79 scrive che il riabilitatore deve superare l’aspetto puramente motorio nell’osservazione del paziente. 

A partire dalle nuove interpretazioni della patologia cerebellare e dalle conclusioni emerse dalla nostra ricerca sulle scale di valutazione, è quindi possibile ipotizzare una condotta terapeutica che si dovrebbe concretizzare nei seguenti punti:

3 Includere nella valutazione del paziente gli aspetti cognitivi precedentemente descritti che possono aver significato sia ai fini diagnostici che per la gestione del paziente10. Vista la notevole eterogeneità dei quadri cognitivo-affettivi presenti nei soggetti con lesione cerebellare sarà fondamentale analizzare le varie componenti caso per caso. Il riabilitatore dovrà quindi partire da una analisi precisa di questi aspetti che maggiormente potrebbero andare ad incidere sull’andamento del trattamento: attenzione, memoria di lavoro, capacità di risoluzione di problemi, capacità di pianificazione e programmazione, capacità di analisi visivo-spaziale, linguaggio, capacità di utilizzare l’immagine motoria, apprendimento.

Perfetti, a riguardo, sostiene che si debba individuare  un “profilo riabilitativo” per il paziente cerebellare che comprenda sia l’analisi del comportamento motorio osservabile, sia l’analisi degli aspetti cognitivi che possano determinare un’alterazione nel movimento, ovvero come il paziente riconosce, come apprende e come immagina. 

L’analisi cognitiva sarà quindi focalizzare sulle capacità di percepire, di immaginare, attentive e linguistiche.

4 È importante considerare il fatto che nei pazienti con CCAS i disturbi emotivi e del comportamento sono fattori che possono portare a disabilità nelle ADL81.

È  importante saper inoltre che questi aspetti sono presenti da uno stadio iniziale della malattia, che non ci sono trattamenti prestabiliti per trattare questi problemi e che è auspicabile l’utilizzo di un test ecologico.

5 Affinchè avvenga un recupero qualitativo non si può dunque scindere l'esercitazione terapeutica dall'attivazione dei corretti processi cognitivi. È necessario impostare  una riabilitazione di tipo cognitivo che veda il corpo come superficie recettoriale, privilegiando informazioni di tipo tattile, e il movimento come conoscenza. Questa affermazione è motivata, sia dagli studi sull’implicazione del cervelletto nell’acquisizione dei dati sensoriali sia da studi di attivazione  del cervelletto se gli si richiede un compito cognitivo anche in un movimento passivo.

6 Perde dunque definitivamente significato la richiesta al paziente di movimenti ampi e non controllati se questi non possono essere appresi per essere inseriti nello schema comportamentale del soggetto. Diviene invece fondamentale selezionare gli elementi significativi per l'apprendimento, fornendo le informazioni utili, nel momento più appropriato, affinché il sistema alterato elabori una sequenza motoria attraverso dei processi organizzativi corretti, che permettano al sistema stesso di acquisire le informazioni necessarie per interagire con l'ambiente. 

7 Ciascun esercizio che il riabilitatore proponga al paziente cerebellare deve essere calibrato secondo la difficoltà cognitiva (e non cinesiologica). Sarà quindi fondamentale analizzare esercizio per esercizio i prerequisiti cognitivi che vengono richiesti e graduare questi a seconda della situazione del paziente. 

8 Considerare il fatto che il cervelletto si attiva maggiormente nei compiti non automatici quando la situazione è ancora nuova per il paziente che non ha ancora elaborato regole e corretto errori e quindi appreso. Affinché ciò possa avvenire risulta indispensabile proporre situazioni che determinino problematicità per il paziente e che richiedano la costruzione di un processo rappresentazionale: è infatti la combinazione di scopi “non routinari” a determinare la maggior attivazione cerebellare, come dimostrato da studi di neuroimaging. 
In seguito a ciò sorge la necessità di variare continuamente contenuti, modalità e obbiettivi di ciascun esercizio.

9 Proporre esercizi di primo grado secondo l’esercizio Terapeutico Conoscitivo può essere utile in quanto è stata dimostrata l’attivazione del cervelletto in compiti di sola discriminazione sensoriale escludendo la componente motoria dell’azione. 

10 Inserire esercizi di immagine motoria: è stata infatti dimostrata sia l’attivazione del cervelletto durante l’evocazione di immagine motoria, e sia un miglioramento delle prestazioni motorie, in fluidità e tremore, in seguito all’uso dell’immagine motoria. Inoltre sembra che il paziente cerebellare migliori la performance motoria se elabora immagini relative agli aspetti percettivi piuttosto che a quelli motori.

11 Tenere a mente il fatto che il paziente difficilmente trasferisce nelle attività della vita quotidiana ciò che apprende con la riabilitazione e quindi si consiglia un allenamento in situazioni di vita reale, di considerare l’eventualità di modifiche ambientali facilitanti il recupero e lo stretto scambio con i care-givers81.

In alcuni studi è stato dimostrato ad esempio l’utilità di schede in cui si specificava una lista in cui si indicavano le varie attività quotidiane da svolgersi (alzarsi, lavarsi, vestirsi, ..etc..), per supplire alla mancanza di iniziativa che si ritrovava nei pazienti con CCAS.

Da uno studio clinico inoltre Chafetz80 arriva, con i dati da lui raccolti, ad affermare che una valutazione cognitiva è utile per la pianificazione del trattamento, e questa in specifico debba includere:

· La comprensione di ogni possibile deficit di memoria che limiti l’abilità del paziente di mantenere gli elementi che apprende durante la seduta del trattamento;

· Determinare ogni possibile difficoltà di comprensione e ragionamento astratto che può interferire con l’abilità di processare le informazioni che si veicolano nel trattamento e con la capacità di autonomia dopo le dimissioni.

· Identificare eventuali deficit visuo-motorio-percettivi che possono compromettere la capacità di apprendimento del paziente e di utilizzo delle strategie ambientali e delle attenzioni che deve prestare nella vita di tutti i giorni, che potrebbero eventualmente essere un rischio per la sicurezza del paziente.

A conclusione di questo capitolo vogliamo poi citare l’intervento del Fisioterapista V. Noccioli al Convegno Internazionale dal titolo LA PALESTRA NEL CERVELLO: l’immagine motoria come strumento del recupero, tenutosi a Santorso i giorni 12-13-14 novembre 2009. Nella sua esposizione circa “L’immagine, il linguaggio e il paziente cerebellare” dopo aver fatto una panoramica sugli studi di neurofisiologia, cita anche l’articolo di Bower “Pitch discrimination in cerebellar patients: evidence for sensory deficit” del 2009 a sostegno della sua osservazione.

 Noccioli, infatti, riteneva che un problema frequente dei pazienti cerebellari fosse la decodifica del linguaggio, che riscontrava ad un test di ripetizione di parole, poiché loro commettevano frequenti errori di riconoscimento e produzione di vocaboli con fonetica simile. Inoltre sostiene che una difficoltà ricorrente in questi pazienti sia il costruirsi una corretta immagine acustica, che lui deduce in quanto al test di ripetizione, i pazienti faticano a ricordare le parole date. Secondo Noccioli quindi vi siano dei problemi nelle rappresentazioni mentali che uniscono il concetto all’immagine acustica, quest’ultima data dall’unione di suono e segno. In base a questo propone dei contenuti alternativi per gli esercizi da proporre ai pazienti cerebellari che vedono questa progressione di difficoltà nel compito riconoscitivo:

1. Esercizi di decodificazione della produzione linguistica. (Es. di riconoscimento di tonalità di una frase)

2. Esercizi di decodificazione del tono di frasi con contenuto costante

3. Esercizi di decodificazione di contenuti in frasi con tono costante

4. Esercizi di decodifica di contenuti e toni. 

5. Esercizi di decodificazione del contenuto linguistico del dialogo fra 2 interlocutori

6. Esercizio di riconoscimento del nesso logico fra due frasi consecutive dette all’interno di un dialogo

7. Esercizio di interazione linguistica del paziente all’interno di un dialogo con più interlocutori.

Conclusioni

Dal nostro lavoro è emerso che le scale di valutazione considerano ancora solo gli aspetti motori-posturali della patologia e non contemplano l’aspetto cognitivo, che, seppur di recente scoperta, influisce in maniera dominante nella condotta riabilitativa. 

Alla luce di tutto ciò è auspicabile che sia elaborata una scala omnicomprensiva di tutti gli aspetti del paziente cerebellare. Con l’affermarsi della medicina basata sull’evidenza, un problema frequente è diventato quello della “misurazione”, mediante la somministrazione di scale affidabili e sensibili, e successive elaborazioni statistiche. Tutto ciò allo scopo di favorire una riabilitazione globale, che vede protagonista un team multidisciplinare accomunato dallo stesso linguaggio; documentare gli obiettivi; stabilire i programmi di trattamento e conoscere il loro grado di efficacia nelle principali patologie d’interesse riabilitativo. Al momento, per quanto riguarda gli aspetti cognitivi di questi pazienti, si possono utilizzare le scale già descritte sopra. 

Sorge inoltre un’altra riflessione che coinvolge la formazione di noi studenti.  Confrontandomi anche con la realtà di altri corsi di laurea paralleli e simili al nostro risulta che i testi di neuroanatomia-fisiologia e patologia adottati non siano aggiornati rispetto agli studi messi in luce prima. Queste lacune nella formazione degli studenti rischiano, in prima battuta, di far si che i neo-laureati s’inseriscano nel mondo del lavoro con una preparazione ormai superata e, in secondo luogo, di rallentare l’evoluzione delle tecniche diagnostico-riabilitative che già risultano non sostenere il passo.

 È apparso evidente inoltre che è necessario impostare una riabilitazione di tipo Neuro cognitivo con le caratteristiche sopra elencate che, tenendo conto delle funzionalità del paziente, “progetti in maniera progressiva e calibrata” le difficoltà dei compiti cognitivi che si propongono. Si deve sempre cercare di non cadere in compiti troppo facili né troppo difficili poiché portano rispettivamente a calo dell’attenzione o frustrazione, aspetti che nel paziente cerebellare già in partenza possono essere presenti, come confermano i nuovi studi.

Alla luce di tutti questi aspetti si apre per noi fisioterapisti una bella scommessa che è quella di reinterpretare la propria condotta riabilitativa con pazienti cerebellari dal principio alla fine.
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