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Funzioni del sistema vestibolare.

Il sistema sensoriale vestibolare in collaborazione con altri
sistemi sensoriali come quello propriocettivo e il visivo
rileva il movimento della testa e la sua posizione nello
spazio.

Le caratteristiche dei recettori vestibolari consentono di
rilevare cambiamenti posizionali molto dinamici essendo
sensibili alle accelerazioni angolari (i recettori dei canali
semicircolari) e a quelle retto lineari (i recettori otolitici) per
dare luogo a riflessi oculari che permettono il
mantenimento della stabilita dello sguardo, avviare riflessi
posturali per l'equilibrio e orientare il corpo nello spazio.
Oltre che per lattivita riflessa il sistema vestibolare &
fondamentale per la percezione della posizione e del
movimento del nostro corpo.

Per ottenere risposte efficaci e rapide il sistema sensoriale
viene eccitato ed inibito nelle due direzioni (push-pull) ed &
molto attivo per avere un migliore punto operativo. Pertanto
i neuroni del circuito vestibolare debbono presentare un
pari livello di attivazione nei due lati in condizioni di riposo.
Tuttavia se questo bilanciamento viene perso i riflessi e la
percezione di movimento sono notevolmente alterati con
attivazione di movimenti anomali oculari (nistagmo),
squilibri posturali, vertigine.

| segnali vestibolari debbono inoltre integrarsi con quelli
propriocettivi e visivi in modo congruo. Discordanze
sensoriali possono provocare risposte posturali alterate,
disequilibri e instabilita posturale ed instabilita percettiva.

Il contributo vestibolare alla stabilita oculare e allequilibrio
viene indagato usualmente attraverso lanalisi dei riflessi
vestibolooculari e la posturografia statica e dinamica, ma &
necessario estendere lindagine agli aspetti percettivi per
poter comprendere meglio il disagio che viene avvertito da
pazienti con alterazioni vestibolari. Infatti la ricostruzione
centrale della percezione dei movimenti necessita di reti
nervose ben separabili da quelle delle funzioni riflesse.

Infine, & stato recentemente messo in evidenza un
significativo ruolo del sistema vestibolare anche per aspetti
cognitivi ed emotivi coinvolgenti la memoria, lorientamento
spaziale e temporale, la sequenza di numerazione, la
percezione di sé e perfino 'umore. (Review: Britton Z and
Qadeer Arshad. Vestibular and Multi-Sensory Influences
Upon Self-Motion Perception and the Consequences for
Human Behavior Frontiers in Neurology, 2019).
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Abstract

La malattia di Meniere, descritta nel 1861, & caratterizzata
da una precisa sintomatologia, determinata da
interessamento delle porzioni cocleare e vestibolare
dell'orecchio interno, mono o bilateralmente: pienezza
auricolare, acufene, ipoacusia, crisi vertiginose acute
recidivanti in modo imprevedibile.

La malattia & determinata da una situazione di “idrope
endolinfatico’, cioé da un rigonfiamento degli spazi
dellorecchio interno contenenti l'endolinfa.

Non possono essere considerati chiarite le cause che
determinano la malattia: sono state variamente
considerate come possibili - situazioni infiammatorie,
posttraumatiche, malformative (nel senso di variazioni
anatomiche dell'orecchio interno rispetto alla media di
normalita), disreattive (allergia, immunita, autoimmunita),
infettive di tipo virale, circolatorie, genetiche e cosi via.

Lidrope, in passato considerato causa dei sintomi, & oggi
invece considerato esso stesso come conseguenza di
alterazioni metaboliche in alcune strutture dell'orecchio
interno, come la stria vascularis, preposte al
mantenimento dellomeostasi endolinfatico.

Una recente interpretazione considera le alterazioni
dellorecchio interno come conseguenza di una stasi nel
distretto venoso e/o linfatico che andrebbe a modificare
la funzionalita degli organuli omeostatici dellorecchio
interno.

La diagnosi della malattia & fatta sulla base di criteri
diagnostici  formulati da un Comitato internazionale
coordinato dalla Barany Society e considera due forme di
malattia di Meniére: certa, almeno due crisi vertiginose
acute di durata compresa tra 20 minuti e 12 ore,
ipoacusia mono o bilaterale documentata che rispecchi i
criteri fissati, acufene e pienezza auricolare; probabile, in
cui manca la documentazione dell'ipoacusia e della sua
fluttuazione, che & invece presente su base anamnestica.

Il sintomo solitamente piu invalidante & considerato la
vertigine acuta, che pud recidivare in  modo
assolutamente  imprevedibile e con  frequenza
estremamente variabile, da crisi isolate a cadenza
prolungata, a crisi, invece, recidivanti a cadenza molto
ravvicinata; alla vertigine acuta, nelle fasi pit avanzate di
malattia, e soprattutto nelle forme bilaterali, puo
aggiungersi o sostituirsi una prevalente sensazione di
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instabilita posturale persistente; lipoacusia & inizialmente
fluttuante per divenire poi stabilizzata ed ingravescente, pur
non determinando, almeno di solito, situazioni di sordita
assoluta; acufene e pienezza auricolari sono i sintomi di
accompagnamento, a carattere soggettivo, ma che spesso
costituiscono essi stessi, in particolare I'acufene, condizioni di
rilevante handicap.

La terapia della fase intercritica & basata su criteri
essenzialmente clinici, mancando definitive evidenze di
efficacia. Il farmaco pit usato in Europa € la betaistina, mentre
in America i farmaci maggiormente utilizzati sono i diuretici,
crescente e luso degli steroidi, soprattutto nelle forme
bilaterali.

Molto utilizzate sono le terapie intratimpaniche, di tipo
conservativo  (steroidoterapia intratimpanica) e di tipo
subablativo chimico con gentamicina, questultima molto
efficace nel controllo delle crisi vertiginose acute recidivanti.

La terapia chirurgica prevede opzioni di tipo conservativo
(chirurgia del sacco endolinfatico) o ablativo (neurotomia
vestibolare selettiva). Negli ultimi anni si sta proponendo la
chirurgia dellimpianto cocleare con lo scopo sia di bloccare le
crisi vertiginose sia di migliorare il deficit uditivo.

Sono in corso inoltre studi di valutazione degli effetti della
chirurgia della stenosi giugulare sui sintomi della malattia di
Meniére nei casi in cui le due situazioni coesistano.
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Nella presentazione verranno discussi i differenti valori di
incidenza e di prevalenza della Malattia di Meniere (MdM),
dove per incidenza si definisce il numero di nuovi casi che
si presentano in uno specifico periodo di tempo, in genere
un anno, e per prevalenza si definisce la percentuale di
individui  affetti dalla malattia in una determinata
popolazione.

L'esatta definizione dei sintomi di una malattia & un
prerequisito essenziale per una corretta comunicazione
in clinica, in ricerca e nell'organizzazione della sanita
pubblica. E' inoltre essenziale avere una buona
conoscenza della epidemiologia e della presentazione dei
sintomi in una determinata popolazione.

La sfida nella corretta e precoce diagnosi della MdM &
ancora attuale a causa del fatto che normalmente nei
primi stadi della malattia solo alcuni sintomi sono
presenti. Di conseguenza, esiste una certa difficolta a
calcolare lincidenza e la prevalenza di questa malattia
nella popolazione.

Nei reparti di pronto soccorso, pazienti con la MdM
vengono spesso dimessi con una generica diagnosi di
labirintite  successiva ad un episodio di ipoacusia
improvvisa di vario grado. In letteratura sono stati riportati
valori di prevalenza della MdM da 3,5 per 100.000 abitanti
fino a piti di 500 casi per 100.000 abitanti.

Questo ampio spettro di valori & probabilmente dovuto a
differenti metodologie utilizzate, a variazioni nel tempo dei
criteri per la diagnosi della malattia, a difficolta a
distinguere la MdM da condizioni morbose correlate,
come per esempio la vertigine associata allemicrania e
infine a differenze nelle popolazioni studiate.

La prevalenza della malattia di Meniere puo addirittura
cambiare nel tempo utilizzando gli stessi parametri.
Alcuni studiosi infatti hanno teorizzato che gli stress della
societa moderna oppure le variazioni nella dieta hanno
portato ad un aumento nel tempo della prevalenza della
MdM, specialmente nella popolazione femminile.

| dati epidemiologici pubblicati per la MdM generalmente
sono il risultato di due principali categorie metodologiche:
gli studi retrospettivi e i sondaggi effettuati su una
determinata popolazione in esame.
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Gran parte degli studi sono di tipo retrospettivo e si basano su
casi di MdM estrapolati da un certo numero di cartelle cliniche
afferenti ad un determinato gruppo di ospedali.

Il numero della popolazione trattata in quegli stessi ospedali
viene poi utilizzato come denominatore per calcolare
lincidenza e la prevalenza della malattia. Questa metodologia
pero si presta ad errori di campionamento in quanto un certo
numero di pazienti affetti da MdM pud non essere stato
trattato negli ospedali afferenti alla ricerca.

Gli studi incrociati basati sulla popolazione riducono l'errore di
campionamento mediante un'indagine di un campione
random della popolazione generale. Lincidenza e la prevalenza
nella popolazione generale sono dedotti dallesatto valore del
gruppo di controllo.

Sfortunatamente, pero, per malattie come la MdM che sono
relativamente poco frequenti nella popolazione generale,
necessario un numero molto elevato di pazienti per
raggiungere quella sufficiente potenza statistica per stimare
con accuratezza le caratteristiche epidemiologiche in studi
basati sulla popolazione generale.
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Studi di genetica sulla Malattia di Meniere sono in atto da
diversi anni, basati sulla considerazione che circa il 10% dei
soggetti affetti dalla malattia presentino almeno 1 familiare
nelle 2 generazioni precedenti affetto da vertigine
episodica. L'approccio al problema é stato da un lato quello
di studiare tutto il genoma in famiglie in cui pit individui
sono affetti dalla malattia, dallaltro quello di studiare un
meccanismo e genetica correlata potenzialmente causa
dei sintomi.

| primi studi hanno determinato un complesso di geni
spesso tra loro non correlati la cui frequenza di mutazione
& incrementata nei pazienti rispetto alla restante
popolazione. Ad esempio il TLR-10, gene che ¢ correlato
con l'autoimmunita, la cui mutazione sembra produrre una
pili rapida evoluzione della malattia.

In campioni pit ridotti di pazienti il nostro gruppo ha
recentemente proposto due geni intronici (in grado cioé di
produrre proteine) correlati con un incrementato rischio di
sviluppare la malattia, il Salt Inducible Kinase 1 (SIK-1) e
SLC8A1.  Entrambi codificano trasportatori di ioni,
sodio-potassio il primo e calcio-sodio il secondo; si
potrebbe supporre che alterazioni di questi trasportatori
possano alterare la quantita di ioni allinterno dell'endolinfa,
producendo a cascata incremento dellosmolarita e\o
alterazioni delle proteine in essa contenute le quali
agirebbero da fattore predisponente un accumulo di
endolinfa.

Tale meccanismo agirebbe in modo sinergico con quello
delle  Aquaporine (in particolare la 23 e 4)
precedentemente a lungo studiate come fattore
predisponente alla Meniére.

Nel funzionamento dei trasportatori ionici una funzione
importante & quella svolta dai fattori di regolazione quali un
ormone la Ouabaina Endogena, prodotta dal surrene e dalla
ghiandola pineale, che il nostro gruppo ha trovato essere
elevato nei soggetti Meniérici. Resta infine da notare come
alterate concentrazioni di ioni (potassio soprattutto) induca
alterazioni a cascata anche sul sistema immunitario.

Una domanda “metodologica” credo stia attraversando la
ricerca degli ultimi 10 anni: la malattia di Meniére & una
entita clinica separata con una singola causa scatenante
oppure noi definiamo ad oggi Meniére un insieme di
sintomi legati allincremento di endolinfa ma l'eziologia &
differente in gruppi di individui?
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Nel secondo caso avrebbe pit senso individuare sottogruppi di
pazienti affetti da Meniére studiarne fattori bioumorali e genetica
correlata al fine di individuare la migliore soluzione terapeutica
individualizzata.

Nellintervento vengono esposti i recenti lavori sui differenti
fenotipi di Meniére che hanno portato all'individuazione di un sito
genico potenzialmente determinate la Meniéere nei pazienti con
comorbidita autoimmune (stimabile attorno al 30%).
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Sebbene siano passati poco pit 40 anni dalla prima
Tomografia Computerizzata (TC) in Italia a Bologna e di 30
dalla prima Risonanza Magnetica (RM) a Manchester, i due
esami sono entrati a pieno titolo nei percorsi
diagnostico-terapeutici audiovestibolari rendendo obsoleto
ogni altro tipo di radiografia.

Llorecchio medio ed interno sono infatti organi “nascosti”
dallosso temporale per cui I'esame radiologico & senza
dubbio il miglior ausilio per valutare le alterazioni dirette o
indirette a scopo diagnostico o propedeutico all'atto
chirurgico.

Sebbene le prime immagini avessero come scopo la
conferma o meno dei dati anatomo-patologici (1,2,3) ben
presto le TC prima e le RM successivamente hanno
condotto alla acquisizione di nuovi marker diagnostici
come ad esempio enhancement del labirinto in corso di
ipoacusia improvvisa o di vertigine da flogosi labirintica (4)
o neuritica (5) e la sua correlazione con gli esami
audiologici e elettronistagmografici (6) o l'osservazione che
la distanza tra il Canale semicircolare posteriore e la parete
interna della rocca petrosa osservata alla TC € indicativa di
Malattia di Meniére se inferiore a 3 mm (7) oppure come la
dimostrazione della deiscenza labirintica nella sindrome di
Minor (8).

Nell'ambito della diagnosi della malattia di Meniére la pit
importante evidenza scientifica & stata la possibilita di
osservare l'idrope in vivo mediante la RM 3-T utilizzando
come contrasto una soluzione diluita di gadolinio
somministrato per via intratimpanica.

La diffusione del gadolinio, visibile solo negli spazi
perilinfatici, permette di osservare la distensione di quelli
endolinfatici come immagine in negativo. (9). Questa
scoperta ha reso obsoleta la classificazione dellAmerican
Academy che indicava l'osservazione anatomopatologica
(post-mortem) indispensabile per avere la certezza
diagnostica della Malattia.

Tuttavia mentre in ambito chirurgico l'esame radiologico
rappresenta un elemento indispensabile per la
individuazione della dimensione delle malattie dellorecchio
e la programmazione dell'intervento, in ambito clinico
vestibologico, dove la diagnosi bedside ci permette di
individuare il danno con estrema precisione, anche
topografica, la radiologia & diventata complementare alla
clinica in quanto utile solo per la conferma diagnostica a
quanto emerso dalla indagine clinica.
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La correlazione tra alimentazione e disturbi del sistema
uditivo & sempre pili evidente, infatti molti studi evidenziano
come carenze di micronutrienti, quali vitamine e sali
minerali siano strettamente legate alla presenza di Acufene,
Malattia di Meniére e pil in generale con disturbi uditivi.

Micronutrienti come le Vitamine B12, B9, A, C, D, E, Sali
Minerali, quali Zinco, Magnesio, Selenio, lodio, Ferro, e gli
acidi grassi polinsaturi infatti, sono coinvolti nella
demielinizzazione del nervo cocleare, alterazioni del
microcircolo, eliminazione dei radicali liberi e nei processi di
mineralizzazione delle strutture ossee del sistema uditivo.

Inoltre le abitudini alimentari influenzano i livelli di
Colesterolo LDL e HDL, Glicemia, Insulina e Trigliceridi nel
sangue, e tutto questo si ripercuote sul nostro stato di
salute, in modo particolare su quello del sistema uditivo.

Recenti studi pongono lattenzione sul microbiota
intestinale, il micro-mondo di batteri che ospitamo
allinterno del nostro intestino, infatti la presenza di un
microbiota equilibrato impedisce la proliferazione di batteri
nocivi e protegge l'integrita della barriera intestinale.

Le sue alterazioni possono provocare la perdita
dellintegrita della barriera intestinale definita anche come
sindrome  da  percolamento  con  conseguente
endotossiemia, condizione in cui tutte le tossine prodotte
dai batteri nocivi e introdotte attraverso il cibo, entrano nel
torrente ematico diffondendosi in tutto l'organismo.

Stili alimentari monotoni, l'eccessivo consumo di alimenti
raffiniti e  confezionat, possono essere causa
dell'alterazione della flora batterica intestinale.

Possiamo trovare nellalimentazione un valido supporto
poiché una dieta sana, composta da pasti equilibrati con un
basso impatto sui livelli di glicemia, la scelta di alimenti
freschi e di stagione, possono consentire un miglioramento
delle condizioni di salute.

E quindi importante ricordare che anche o stato di salute
del sistema uditivo passa attraverso le scelte alimentari,
che non esiste una dieta universale per chi soffre di Acufeni
e/o Malattia di Meniére bensi uno stile alimentare cucito su
misura della persona.
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Introduzione: Valutare la presenza di Insufficienza Venosa
Cerebro-Spinale (CCSVI) in Pazienti con Malattia di
Meniére. Obbiettivi dello Studio: Al fine di valutare
lincidenza di stenosi delle vene giugulari nella Malattia di
Meniere alcuni pazienti affetti da Malattia di Meniere
clinicamente definita sono stati sottoposti ad esame
eco-color-doppler, esame RMN e ad esame flebografico.
Nei pazienti in cui si € riscontrato questa patologia si
effettuato procedura endovascolare di angioplastica e si &
valutato nel corso degli anni se la procedura ha provocato
un miglioramento-regressione della sintomatologia.
Materiali e Metodi:

FASE 1: 520 pazienti con Malattia di Meniére clinicamente
definita che non avevano ricevuto alcun beneficio dai
precedenti  presidi  terapeutici  (farmaci,  terapia
intratimpanica, chirurgica) furono sottoposti ad esame
eco-color doppler con la metodica Zamboni per valutare la
sussistenza dei criteri per effettuare una diagnosi di CCSVI.
Sono stati sottoposti ad analoga tecnica diagnostica per
valutare l'eventuale presenza di CCSVI anche 102 individui
sani.

FASE 2: | pazienti che erano risultati positivi alla CCSVI
allesame eco-doppler furono sottoposti ad esame RMN
dei vasi del collo per confermare la diagnosi e per una
valutazione del sistema venoso intracranico.

FASE 3: 151 pazienti che erano risultati positivi alla diagnosi
di CCSVI effettuarono esame flebografico ed intervento di
angioplastica delle Vene Giugulari Interne e della Vena
Azygos. Successivamente questi pazienti sono stati
rivalutati dagli ORL di riferimento secondo le linee guida di
valutazione della Malattia di Meniere. 113 di loro ha un
follow-up a 24 mesi e 89 di loro un follow-up a 36 mesi.

Risultati: su un totale di 520 pazienti 416 risultarono positivi
per una diagnosi di CCSVI (80%). Negli individui sani solo il
12 % lincidenza della CCSVI ¢ stata solo del 12%. In tutti i
pazienti 'esame flebografico ha confermato la diagnosi e
I'angioplastica delle Vene giugulari Interne e della Vena
Azygos é risultata positiva nell80% con un consistente
miglioramento dei sintomi audiologici e vestibolari. Reperto
che si &€ mantenuto nel follow-up a 24 ed a 36 mesi.

Conclusioni: LIncidenza della CCSVI nei Malati di Meniére &
elevata, laddove lincidenza negli individui sani € molto
bassa. L'angioplastica delle vene giugulari interne ha dato
dei buoni risultati sia per il trattamento delle lesioni che per
il miglioramento della sintomatologia anche nel follow-up a
24 ed a 36 mesi.
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La ricerca della CCSVI

nel malato di Meniére:
cosa attendersi in diagnosi e in prognosi?
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La somministrazione di farmaci per via intratimpanica
consente di far arrivare principi attivi allorecchio interno
in alta concentrazione evitando gli effetti indesiderati
della via sistemica.

Fu proprio in casi di malattia di Meniere, in cui i sintomi
non potevano essere controllati efficacemente dalle
terapie allora disponibili, che venne tentato questo
originale approccio utilizzando antibiotici
aminoglicosidici, dapprima  streptomicina e poi
gentamicina (Schuknecht, 1956).

Lo scopo della terapia era di eliminare la reflettivita
labirintica dell'orecchio trattato, in modo che non fosse
piti in grado di causare vertigini.

Accanto a questa metodica, negli anni novanta si
comincio a trattare le orecchie malate con farmaci
corticosteroidi, allo  scopo di  migliorare la
sintomatologia vertiginosa ed uditiva preservando la
funzione dellorgano (Parnes, 1999). Tra le varie
molecole utilizzate, la pit diffusa € il desametasone.

Nella relazione vengono messe a confronto le due
metodiche riferendosi alla casistica dellUOC ORL
dell'Ospedale Maggiore di Bologna: indicazioni, modalita
di somministrazione, esami clinici, risultati conseguiti.

=

=

f\@ AMMiontss
J ASSOCIAZIONE MALATI MENIERE INSIEME

ore 12.10
Le terapie intratimpaniche:

a nostra esperienza

Flusd lesed in the



Abstract

Circum Meniére 2019
Centro Congressi de Nazionale delle Ricerche (CNR)
Via Gobetti 107, BOLOGNA (B0)
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Nellampia letteratura scientifica dedicata alla Malattia di
Meniére, diversi fattori psicologici e psicopatologici
sono stati descritti sia quali trigger scatenanti gli episodi
critici (per esempio situazioni stressanti o emozioni
intense), che come conseguenza dei differenti e gravosi
sintomi che comporta il disturbo e che inficiano
significativamente la qualita di vita.

L'esperienza degli episodi vertiginosi o del tinnito,
limprevedibilita degli attacchi con i timori e le ansie
relative, la perdita pi 0 meno marcata della capacita
uditiva, la cronicita, rappresentano solo alcune delle
situazioni tipiche in grado di generare ansia,
depressione, fobie e condotte di evitamento.

In particolare, tollerare [lincertezza e riuscire ad
accettare di non avere il controllo sul corpo e su quanto
si vive durante le crisi, rappresentano alcune delle sfide
pitl complesse a cui espone la malattia.

Partendo da una lettura fenomenologica dell'esperienza
della malattia di Meniére, sara proposta una riflessione
su alcune “possibilita” che i programmi Mindfulness o di
meditazione di consapevolezza, potrebbero offrire a chi
quotidianamente vive “nel vortice che ruba il silenzio”.

(@, AMMlonLus

/ ASSOCIAZIONE MALATI MENIERE INSIEME

ore 12.30

Disarmonie e dissonanze:
fenomenologia nella
Sindrome di Meniere




Abstract

Circum Meniére 2019

Dott.ssa G. Vitagliano

La riabilitazione vestibolare consiste in una serie di
esercizi fisici che vengono proposti ai pazienti con
disturbi dell'equilibrio per migliorare le loro performance
e lenire la loro sintomatologia.

Lo scopo della riabilitazione & dunque quello di favorire il
compenso centrale dei riflessi vestibolo-oculomotore e
vestibolo-spinale, favorendo anche un ottimale utilizzo
delle afferenze visive e propriocettive.

Nella presentazione vengono illustrati i criteri in base ai
quali viene data ai pazienti [indicazione alla
riabilitazione, il tipo di esercizi proposti e le modalita di
monitoraggio dei risultati.

Vengono inoltre illustrate alcune metodologie di
riabilitazione  vestibolare, con coinvolgimento dei
pazienti presenti.
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Rimettiamoci in piedi!
Prove pratiche di
riabilitazione vestibolare




