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Figura 2. Esame obiettivo cerebellare.

La presenza di sintomi associati, puo aiutare nella raccolta
anamnestica: per esempio, cosi come PAPCA ¢ caratterizzata
da normale stato di coscienza, modifiche in tale stato sono da
guardare con sospetto per una condizione sistemica (neopla-
sia cerebrale, cerebellite, ingestione di tossici, ascessi cerebra-
li). Cefalea, vomito ricorrente, perdita del visus o diplopia, con
peggioramento dei sintomi in posizione supina, possono es-
sere segno di ipertensione endocranica (IE) da idrocefalo (in
caso di masse della fossa cranica posteriore); questi riscontri
possono, tuttavia, essere tardivi o addirittura intermittenti e
laloro assenza non esclude I'[E da altre cause [12-13].

Esame obiettivo

LEO del bambino con atassia parte dall’osservazione dei mo-
vimenti e dalle sue modalita di interazione con 'ambiente e
con il caregiver [Tabelle 4-5]. La priorita ¢ escludere prima
cause potenzialmente pericolose per la vita (infezioni/infiam-
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mazione, neoplasia, stroke e
intossicazioni), quindi in que-
sti casi partire con l'approc-
cio ABCDE (secondo le linee
guida PALS/EPALS) [14-15],
prestando attenzione al ri-
conoscimento di alterazioni
dei parametri vitali (es. asim-
metrie del diametro pupilla-
re, bradicardia, bradipnea e
ipertensione arteriosa in ca-
so di IE a rischio di erniazio-
ne imminente, convulsioni
o depressione respiratoria).
Osservare il bambino nel suo
contesto naturale, mentre
cammina in ambulatorio ri-
ducendo al minimo andature
artificiali o innaturali indot-
te dall'osservazione intensa o
semplicemente dalla richiesta
di camminare. A tal proposito
puo essere utile lanciare una
palla, chiedere al bambino di
camminare, poi di correre per
prenderla osservando in par-
ticolare quando torna indie-
tro la presenza o meno della
marcia a base allargata e qua-
lora questa non sia evidente
provare a elicitarla con la marcia in tandem o con la corsa (nel
caso di bambini pitt grandi e collaboranti) [6]. Un’andatura
barcollante o la caduta laterale, soprattutto se scatenati da una
rotazione improvvisa del capo, sono compatibili con disfunzio-
ne vestibolare. I bambini piccoli con debolezza acuta degli arti
inferiori da GBS o miosite possono manifestare atassia e cadu-
ta (pseudo-atassia). L'atassia cerebellare include abasia (posi-
zione eretta instabile), dismetria, adiadococinesia, dissinergia
(scomposizione dei movimenti in sequenza) e atassia del tron-
co se ¢ coinvolto anche il verme cerebellare.
L'andatura barcollante, tipica dei pazienti con debolezza mu-
scolare acuta, detta anche atassia “paretica” puo essere corre-
lata a patologie quali GBS, botulismo, miastenia grave, mielite
trasversa o tick paralysis. In questi pazienti un trucco del me-
stiere puo essere la valutazione dei riflessi tendinei profondi,
assenti in caso di GBS, botulismo e tick paralysis [6]. Impor-
tante anche la valutazione dell’EO cerebellare [Figura 2] [Ta-
bella 6] e dei nervi cranici nell’atassia cerebellare il cui deficit
puo essere svelato da nistagmo e mioclono palatino.

Tabella 4. Esame obiettivo

Segni vitali Bradicardia, ipertensione e anomalie del pattern Ipertensione endocranica
respiratorio
Febbre Infezioni del SNC
Cute Esantema virale o rash in fase di guarigione APCA
Evidenza di lesioni superficiali Lesione intracranica da trauma
Presenza di zecca o morso Tick borne paralysis
Testa Fontanella anteriore bombata, diastasi delle suture,  Ipertensione endocranica (secondaria a tumori,

aumento della circonferenza cranica nel lattante

idrocefalo, emorragia intracranica ecc.)

Postura cervicale

Meningismo, febbre e aspetto compromesso
Torcicollo

Infezioni del SNC

Tumori fossa cranica posteriore, malformazione di
Chiari, compressione del midollo cervicale, sublus-
sazione atlo-assiale

Orecchie

Otite media acuta con vomito, vertigini e ipoacusia

Labirintite

Apparato muscolo-
scheletrico

Valutare schiena, arti inferiori specialmente le anche

Trauma, artriti o altri disordini muscolo scheletrici
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Tabella 5. Esame obiettivo neurologico

Cosa guardo Segni e sintomi

Cosa penso

Livello di coscienza, compor-
tamento, sfera cognitiva

Estrema irritabilita
Vigile con buona interazione

Confusione improvvisa, disorienta-
mento o encefalopatia e atassia

ADEM, stroke (ischemico/emorragico), cerebellite, intossica-
zione, disordini congeniti del metabolismo

Meningite, encefalite e sindrome opsoclono-mioclono
Atassia cerebellare acuta

Nervi cranici
cranici

Oftalmoplegia

Papilledema e paralisi dei nervi

Anomalie pupillari-MOE alterata

Nistagmo
Opsoclono

IE, lesioni in fossa cranica posteriore, encefalite con interes-
samento del tronco encefalico, idrocefalo

Sindrome di Miller-Fisher

Intossicazioni (midriasi:sostanze atropinergiche; miosi: oppia-
cei). Compressione del Il nervo cranico (ptosi palpebrale con
midriasi e abduzione dell'occhio)

Disordini cerebellari, vestibolari e del tronco encefalico
Neuroblastoma

Esame obiettivo cerebellare
di vigilanza

Segni cerebellari e normale stato

Segni cerebellari e alterato stato

di vigilanza
Segni cerebellari e di IE

Atassia cerebellare acuta
ADEM e intossicazioni

Tumori della fossa cranica posteriore

Esame componente motoria Debolezza

Ipotonia e ROT pendolari
Ipotonia e assenza di ROT
Alterazioni acute della marcia

SGB, botulismo, miastenia gravis, tick borne paralysis o mie-
lite trasversa

Disfunzione cerebellare
SGB, botulismo, tick paralysis
Cause psicogene/disturbo da conversione

Esame componente sensitiva ~ Romberg positivo

SGB o coinvolgimento delle corna posteriori del midollo spinale

Ogni processo che causa dolore agli arti inferiori o alla schie-
na puo dare alterazione della marcia (“marcia antalgica”) e per
tale motivo devono essere ispezionati attentamente dita dei
piedi, unghie, struttura del piede, tutte le articolazioni del-
le estremita inferiori, la colonna vertebrale e le sue anomalie
strutturali [6].

Nei pazienti collaboranti si dovrebbe cercare la dismetria a
entrambi gli arti superiori, se I'indice manca il bersaglio puo

| Atassia I

essere dovuto non solo a disfunzione cerebellare (associata
ad adiadococinesia) ma anche a debolezza o alterazione del
visus. Nei pazienti con diplopia, ciascun occhio e i suoi mo-
vimenti dovrebbero essere valutati in maniera individuale,
coprendo un occhio alla volta. Una ptosi palpebrale ¢ da ri-
condurre a una sindrome di Horner o a compromissione del
terzo nervo cranico. Per identificare la debolezza dell’arto si
puo chiedere al paziente di eseguire la manovra di Mingazzi-

Trauma Cranico Ingestione volontaria o
cervicale accidentale di sostanze

Recente infezione o
vaccinazione

Stato di coscienza alterato, segni
neurologici focali, deficit nervi cranici,

| Intossicazione I

Emorragia cerebrale,
stroke vertebro-
basilare, dissecazione,

segni di IE, segni meningei

I Neuroimaging urgente I

contusione, = =
concussione Test t?ssmologlco su POSITIVA NEG_ATI_VA
urine/sangue Tumori in FCP, Meningite,
stroke, ascesso, encefalite del
idrocefalo tronco
Neuroimaging urgente, Stato di Areflessia, Opsoclono Stato di coscienza
consulenza NCH coscienza Oftalmoplegia,m mioclono normale, segni Puntoe
urgente alterato, segni alessere cerebellari Lombare
neurologici generale
Neuroblastoma,
sindrome
| apem | | eBs ovarianti | opsoclono- | APCA |
mioclono

Neuroimaging Puntura lombare,

urgente, puntura Neuroimaging, |

Neuroimaging |

lombare

elettromiografia

Figura 3. Algoritmo atassia acuta.
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Tabella 6. Segni cerebellari

Marcia Base ampia, barcollante, instabile
Linguaggio Fluttuazioni della chiarezza, del ritmo, del tono, del volume e della scansione delle parole
Occhi Nistagmo, dismetria delle saccadi, inseguimento a scatti

Postura sostenuta

Vacillamento del tronco e del capo, tremori ritmici agli arti

Movimenti degli arti

Tremore intenzionale: perpendicolare alla direzione dell'intenzione che peggiora all'avvicinarsi
all'obbiettivo

Dismetria: superamento o non raggiungimento del target (prova indice-naso e tallone-ginoc-
chio)

Adiadococinesia: espressa come difficolta all'esecuzione rapida di movimenti alternanti (es.
pronosupinazione delle mani)

Ipotonia e riflessi pendolari

Dopo l'elicitazione dei ROT si assiste a un'oscillazione dell'arto "a pendolo”

Modifiche comportamentali

Compromissione delle funzioni esecutive: pianificazione, cambiamenti delle impostazioni,
fluidita verbale, ragionamento astratto e memoria di lavoro
Compromissione della consapevolezza dello spazio: organizzazione e memoria visivo spaziale

Cambiamenti della personalita: riduzione dell'affettivita, comportamenti disinibiti o inappro-

priati

Deficit del linguaggio: agrammatismo, disprosodia

ni (I'esame ¢ positivo in caso di comparsa di slivellamento).
Lesecuzione del test di Romberg, che si esegue facendo stare
il bambino in posizione eretta con le braccia lungo i fianchi e
i talloni uniti ci puo indirizzare verso una atassia sensoria-
le (oscillazione o franca caduta da una parte all’altra a occhi
chiusi) o un’atassia cerebellare (oscillazione o franca caduta
sia a occhi aperti che chiusi). L'assenza dei riflessi osteoten-
dinei profondi (ROT) deve far porre il sospetto di GBS; in
generale la ricerca dei ROT come anche I'asimmetria dei ri-
flessi e la capacita o incapacita a camminare sulla punta dei
piedi richiedono cautela nella loro interpretazione e vanno
usati a supporto dell'evidenza di sospetti processi sottostanti
centrali o periferici, suggerendo inoltre la presenza di com-
promissione motoria o sensoriale. Per esempio, riflessi vivaci
asimmetrici da soli possono essere patologici o possono esse-
re artefatti legati alla posizione del paziente e ancora rifles-
si esagerati con atrofia e debolezza ipsilaterali suggeriscono
coinvolgimento corticospinale cronico.

La diagnosi differenziale della scarsa coordinazione include
disordini del movimento di origine extrapiramidale, ingestio-
ne di sostanze tossiche, effetti collaterali di farmaci, epilessia,
debolezza muscolare, spasticita, patologie muscoloscheletri-
che, disordini psicogeni ricordando che l'atassia ¢ solo una
delle cause di scarsa coordinazione [13].

Esami di laboratorio

Quali Quando
Emocromo con formula, ALT, Esami standard in tutti i casi
GG@T, creatinina, glicemia, di atassia

urea, elettroliti, emogasanalisi

Alterazione acuta dello stato
mentale, depressione acuta
dello stato di coscienza, se-
gni/sintomi di toxidromes

Tossicologico su sangue e
urine

Piruvato, lattato, ammonio, Sospetto di malattia metabo-

acidi organici plasmatici e lica
urinari
Liguor Iperprotidorachia (ACA,

ADEM e sclerosi multipla),
sospetta infezione del SNC,
dissociazione albumino-cito-
logica (SBS e Miller Fisher)

Sospetto neuroblastoma (sin-
drome opsoclono-mioclono)

Catecolamine urinarie

Indagini strumentali

Quali Quando
RMN encefalo e midollo Alterato stato di coscienza, segni
spinale neurologici focali, coinvolgimento

nervi cranici, atassia asimmetrica,
sosp neoplasie, anamnesi positiva
per trauma

TC (solo in caso di pato- Trauma cranico severo, segni di

logie "life threatening”) ipertensione endocranica, sospetto
stroke, segni di erniazione (asim-
metria pupillare), grave depressione
dello stato di coscienza

EEG Convulsioni, sospetta malattia meta-

bolica o intossicazione acuta

Studio della conduzione
nervosa

Non in acuto, utili per escludere SGB

Elettromiografia Non in acuto, utili per escludere SGB

Fundus Segni di ipertensione endocranica

Messaggi chiave

- Verificare la diagnosi di atassia.

- Localizzare la lesione. Segni unilaterali o prevalentemen-
te cerebellari della linea mediana possono indicare una
patologia del cervelletto. Considerare una RMN.

- Classificarne il decorso: acute, sub-acute, episodiche e
progressive.

- Verificare la presenza di segni clinici extra cerebellari per
restringere la diagnosi differenziale.

- Per le forme acute/subacute verosimilmente atassie
acquisite valutare l'assunzione volontaria o involontaria di
farmaci o tossici, segni di infezione o infiammazione.

- Per le atassie statiche, monitorarle clinicamente ed ese-
guire una RMN.

- Per tutte le altre forme di atassia che possono avere una
causa genetica indagare la storia familiare esaminare
anche genitori e fratelli.

- Richiedere solo i test che servono e se possibile indirizza-
re le indagini genetiche o molecolari verso uno specifico
sospetto clinico anche con l'aiuto del genetista.

- Nel caso di un fenotipo neurologico non chiaro avvalersi
della consulenza del neurologo.

- Atassia acuta con bandierine rosse (di solito per proble-
mi nel SNC): alterato stato di vigilanza, vomito, cefalea,
alterazioni del visus.
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Trattamento

L’AA in sé non ha un trattamento specifico che dipende essen-
zialmente da quello della causa scatenante. Tuttavia si puo
presentare la necessita di instaurare un trattamento per sin-
tomi associati (convulsioni, disturbi del sonno, depressione,
ansia) e deve essere valutata anche l'utilita di un intervento
riabilitativo. Generalmente, I’AA non richiede trattamenti
prolungati ma, in tutti i casi, sara utile prevedere un follow up
di 2-4 settimane, tenendo a mente che la gran parte delle AA
in eta pediatrica sard a prognosi favorevole.

Conclusioni

Latassia ¢ un sintomo relativamente comune in eta pediatrica
ma rappresenta solo una delle possibili cause di incoordina-
zione dei movimenti e di scarso equilibrio nel bambino. Ri-
conoscere ed escludere altre cause e condizioni “simulatrici”
di atassia cosi come caratterizzare i diversi tipi di atassia (ce-
rebellare, vestibolare o sensoriale) sara fondamentale per in-
traprendere un corretto e tempestivo trattamento della causa
scatenante. m
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Le guide scritte funzionano? Dai giochi magnetici una preoccupante considerazione

[ ]

bllstel‘ | magneti ad alta potenza, tra i tanti usi, sono tra i componenti di molti giochi per bambini. | danni gravi
causati dalla loro ingestione hanno fatto si che in USA i giochi con magneti siano stati ritirati dal commercio

nel 2012, ma il legislatore ne ha permesso nuovamente la distribuzione nel 2016 con l'assicurazione da parte dei produttori

che fossero ben visibili le scritte sulla pericolosita dei magneti se ingeriti.

Un'indagine retrospettiva ha indagato i bambini che hanno ingerito magneti in USA. L'eta media dei bambini era 7,5 anni ma

I'ingestione dei magneti e risultata sostanzialmente presente a ogni eta pediatrica. Tuttavia la parte che ci preme sottolineare

di questo studio e la non consapevolezza dei genitori del rischio dei magneti, nonostante l'obbligo di avvertenze scritte sulle

confezioni indicanti il rischio per i bambini dell'utilizzo dei giochi di magneti: il 90% dei genitori o non aveva letto le indicazioni

di rischio pur avendole viste o non sapeva se queste avvertenze erano presenti nella confezione. La maggior parte dei genitori

era convinta che i magneti fossero un gioco valido e sicuro per bambini e non sapeva o non si ricordava del precedente perio-

do di ritiro dal commercio di questi oggetti.

Il punto che ci interessa maggiormente non & tanto la questione legale sulla permanenza in commercio dei magneti (le in-
dustrie erano riuscite a rimettere in commercio questi giochi convincendo il legislatore che le avvertenze scritte sulla confe-
zione erano sufficienti a rendere sicuro il prodotto) ma la scarsa attitudine dei genitori a leggere. Per un genitore che legge i
nostri consigli scritti — per stare a questo studio - abbiamo nove genitori che non riusciamo a raggiungere con questo mezzo.
Le guide scritte, molto utilizzate per I'educazione del paziente, se utilizzate in un contesto universalistico hanno un'elevata
probabilita di non essere lette. Insomma, offrire a tutte le famiglie un materiale scritto senza un adeguato colloquio vis-a-vis
puo non garantire il successo dell'obiettivo di raggiungere efficacemente i genitori con informazioni utili sull'educazione dei

bambini.

1. Middelberg LK, Leonard JC, ShiJ, et al. Warning Labels and High-Powered Magnet Exposures. Pediatrics. 2022 Nov L;150(§):€2022056325.




