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Tra i vari sintomi che negli eptlettici (intendiamo rilerirci anzitutto alia forma
cosidetta « essenziale »} possonn precedere o seguire all’eceesso convulsivo oppure so-
stituirsi ad esso, si riscontra, seppur di rado, un defivit visivo sotto forma di amaurosi

ransitoria. Tale disturbo, pur essendo conosciuto classicamente sia dai neurologi clie
dagli oculisti, specie xotto forma di «aura» e di sintoma post-accessuale, non sembra
aver suscitato studi approfonditi: i vari trattati di Oculistica, di Neurologia oculare e
1i Neurologia che alibiamo consuitato sull’argomento si limitano in genere a riportare
isi clinica del sintoma, né

ja possibiliti di tale evenienza senza addentrarsi nell’anal
prospettare un ipotesi patogenica. Anche i casi riportati nella letteratura sono assai
rari ed in genere poco dimostrativi.

Ci & parso quindi non privo di interesse un tentativo di messa a punto sull’argo-
mento prendendo lo spunto da aleuni casi che abbiamo avuto Poccasione di osservare.

Prendendo come criterio pratico di suddivisione il rapporto della crisi di cecita
colP’acceso convulssive si possono distinguere i seguenti tre gruppi:

1. - Cecita pre-accessuale : «aura» visiva sotto forma di cecita;
II. - Cecita post-accessuale : postumo;

1II. - Cecitd quale «equivalente» epilettico: nel senso chie in questi casi non vi
& un rapporto cronologico costante tra cecitd ed accesso convulsivo.

Nel primo gruppo comprendiamo quegli epilettici il cui accesso convulsivo viene
preceduto da pochi istanti (alcuni minuti al massimo) di cecita.

La Dbrevita del disturbo, le sue connessioni dirette con Paccesso fanno si chie questi
casi presentano scarso interesse specie per il medico generico. Negli altri due gruppi
invece, la cecitd, talora pitt prolungata, si presta all’osservazione medica e, se da un
fato solleva complessi problemi di neuro-fisiologia di carattere strettamente « speciali-
stico », dall’altro interessa anche il medico pratico che, di fronte ad un epilettico che
ha perso bruscamente la vis
terne emettere la prognosi.

Riportiamo anzitutto sinteticamente due casi di cecita post-accessual :

a. deve saper riconoscere la natura del disturbo per po-

Oss. I."— G. A., anni 1¢. Ingresso in Clinica 24-3-1942. Dall’etd di r2 anni accessi
convulsivi generalizzati, non preceduti da «aura» tipicamente epilettici ad intervalli
irrcgolgri di settimane o mesi, Viene ricoverato in stato di male epilettico e durante
i prit.m due giorni presenta accessi comnvulsivi e grave stato confusionale. Nei cinque
grorni successivi nessun accesso convulsivo e miglioramento graduale delle condizioni
psichiche mentre insorge la seguente sintomatologia rimasta fondatamente invariata
durante tale periodo: deviazione couniugata dello sguardo e del capo sia a destra che
a sinistra con mnistagmo orizzontale a molla che batte nel senso della deviazione. La
n'd.s't:. dj dev_iazione in un determinato senso dura 20-30”° e viene in genere seguita da
deviazionie 1n senso contrario. Durante la cvisi le pupille non reagiscono alla Ince ma
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talora presentano variazioni spontanee di diametro. Negli intervalli liberi e pupille
sono immobili e reagiscono normalmente. -

Col migliorare delle condizioni psichiche ¢ inoltre possibile mettere in evidenza, §
studiando in varie prove il comportamento del p. ¢ le sue reazioni a <orgenti luminose,
che egli € totalmente cleco mentre afferma invece di vederci bene. Avvicinando hrop.
scamente la mano agli occhi «del p. non i provoca il normale riflesso di ammicca.
mento di difesa.

Il 30 marzo presenta un accesso convulsivo ¢ nei glorni successivi le orist i de.
viazione coniugata si fanno sempre pin rare sino a scomparire completamente il o aprile
data in cui si comincia anciic a notaren u graduale ripristino della vista. Dapprima
percepisce solo le sorgeuti luminose ¢ riappare il riflesso visivo di ammiccamento,
Lopo 20 giorni di degenza il visns ¢ tornato guasi normale : talora commette qualche
errore nei denominare oguetti ma ¢ sewmpre inogrado di correggersi; tale disturbo
appare legato (pift che al rallentanento dei processi psichici in genere, che permane)
ad un notevolissimo  deficit attentivo nel riguardo alle prestazioni visiv cio rende
impossibile un ¢same accurato del campo visive ma non sembra che vi siano disturbi
Lrossolani,

Durante ia degenza esame neurologico pitt volte praticato non ha miesso in evi-
denza aleun segno degnn di rilievo oltre a quelly gid riportati. 11 fondo oculare ripe-
tutanmente esamiinato ¢ sempre risulteto normale, Negative le varie ricerche per la
iwes nel sangue e liquor. Normali Ia pressione del liguor ¢ la sua composizione. Ence-
talogintia s nulla di notevole.

Oltre a cure i Luminal & stato sottoposto ad iniezioni endovenose di Nicotene
durante il periode in cui era amaurotico senza aleun etfetto apprezzabile sulla sindrome
morbosa.

Dopo circa tre mesi abbiamo avuto Poccasione di rivedere il nostro p. all’Ospedale
Psichiatrico dove era stato trasterito: ha presentato accessi convulsivi isolati e fre-
quenti, assenze ma nessun disnirbo a carico della vista,

Oss. 11, — R N anni 300 Ingresso il 1o-3-1942. Nulla di notevole nell’anammnesi
ereditaria e familiare. Sin dail’infanzia soffre di accessi convulsivi tipicamente epilet-
tici- non preceduti da «aura», ad intervalli irregoiari (1 o 2 al mese). Prima dell'in-
gresso ¢ stato colto da numerosi accessj convulsivi (6-7 nello stesso giorno) ed i fami-
Hari s sono accorti che era diventato cieco benche afiermasse di vederci bene.

Allingresso ¢ torpido, disorientato, eloguio lento, abburratato. Nulla 1i notevole
all’esame neurologico tranne una sintomatojogia visiva ed oculare analoga a quella
dell’oss. precedente : ceciti totale (durata circa una settimana) che non viene rico-
nosciuta dal p. Fundus ocnii normale, riilesso fotomotore conservato. Il nistagnio spon-
taneo con deviazione del capo non venne osservata, esisteva tuttavia nistagmo nelle po-
sizioni laterali dello sgunardo.

Ripristino graduaic della viste tanto ol due settimane dopo ingresso era in
grado di indicare correttamente il numero delle dita che gli venivano presentate. Nes-
sun  disturbo grossolano del campo visivo ma, come nell’oss. precedente, notevole
« disattenzione visiva ».

Le varie ricerche su) sangue ¢ xul liquor nonché Pencefalogratia diedero risultati
normali. Ipotensione arteriosa e bradicardia vennero osservate darante tuita la degenza.

I due casi riportati presentano caratteristiche fondamentalmente uguali tanto da
poter essere discussi assieme. Osserviamo anzitutto che i nostri p. per gli accessi
epilettici insorti nell’infanzia, la negativita dell’esame neurologico ‘tranne la sinto-.
matologia transitoria) e delle varie analisi e ricerche eseguite, appartengono alla ca-
tegoria « clinica » deghi epilettici « essenziali », «genuini» o« criptognenetici » che

dir si voglia.

Il disturbo visivo caratterizzato fondamentalmente da: Cecita. -~ Integrita del
fondo oculare. — Conservazione del riflesso pupillare alla huce, presenta la triade sin-

tomatica essenziale che Magitot e Hartmann, autori di un importante stadio sull’ar-
gomento, attribuiscono alla cecitd « corticale » o « cerebrale » secondo Manbrun, dﬂt‘?j
che tale triade pud osservarsi in tutte le lesioni della via ottica allindictro dei L‘OI.'P‘1
genicolati esterni. Sono inoltre da rilevare nei nostri casi due altri sintomi di cemg
corticale considerati « accessori » dai suddetti A \.: Passenza del riflesso visivo di
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nmiccsmetito O difest, o o« aasognesin e o sintoma 4 Antoir secotido ali AL te-
Gew i, o i mancato Freanoscimento della proprin ceditd daparte delPinfermo.

C1 ot damio quindi siearamente i Tronte ad una coecith ditipo corticale s anche e

fddel ripristino detle viste Galle quaii non ciosiamo dilumgati per ragiond

cv e L e disattengione visivaos appartengono alla ceviti corticale transitoria.

Sobec pertanto inutile solfernire di~cnssioni di diagnostica differenziale
deniar medo s evidente che nen sbotratin el nostri casi di amaurosi isterica

prosenza del nistagmo procite G w0 i emcwlerlo con certezzal, NG ¢ lecito

mettere in o discussions Ia cecitd peichion fagnosia otdead deto che nei nostri pazienti
vi era la perdite defle sensaziont visive clementari ¢ non o difes~o specifico del rico-
noscimento degli oggetti mediante Trovistoe.

Non ¢i soffermeremo st sintomi concemitinti pstagne ol viazione del capo e dello
sguardoy perche vioaccennercmo nella discussione del nostro erzo caso.

Da un punto di sista pratico ¢t possiamo Chieders =c lncecit transitoria post-ac-
cexsuale di tipo corticale stia ad indicare la presena A un qualsinsi Jesione organicit

neila regione oceipitale. Vari AN Qlaginot, Hartmann, Lapersonne, Cantonnet, Op-

senheinm, ece.) chie acceniano sommarineite al possibile riscontro di una ceciti tran-
itoria post-accessuale (non specificano i chie tipor won vi attribuiscono aloun vaiore

« localizzativo ».

In altri casi invece (« Mpilessia ottica » di Foerster; Moore, Osler, cce in cui
vennero descritte cecitd post-accessuali, ia presenza di altri sintomi dimostrava che
si trattava di accessi convulsivi « sintematici » {tamori, esioni traumatiche, eccd; che
all'mtervento chirnrgico ed allautopsia risultarono a sede oceipitale,

Queste brevissime counsiderazioni, se lasciano indiscusso 31 meccani=smo patogences
tico, permettono tuttavia di giungere alle seguenti conclusioni: in epilettics «easen-

Aali» & possibile rizcontrare {solo dopo accessi ravvicinati, almeno nei nostrio casi)
ana  cecitd post-accesstale tipicamente corticale, di - durata relativamente  notevole
iy ad una settimana) ma di prognosi fausta, ed alla cui presenza non S pud attri-

Luire un valore jocalizzativo («sping irritativa» organica, occipitale) che permetta i

infirmare la diagnosi di « essenzialith » emessa in base ai classici eriteri clinie
11 nostro terzo caso per i rapperti cronologici tra cecitd ed accessi convulsivi ap-
partiene al terzo gruppe che abbiamo creduto di poter fudividuare : cecita quale « cqui-
valente epilettico».
Le numerose crisi amanrotiche presentatte, la presenza i sintomi concomitant
(allucinazioni vis

ve), le varie osservazioni, prove e riverche praticate durante 1l lungo
periodo di osservazione, Destrema rarith della sindrome, giustificherebbero nna rela-
slone dettagliata ed un’ampia discussione sni vari questti neurologici ¢ psicopatologic
sollevati dal caso. Tuttavia per non csulare dai Hmiti imposti. riassumeremo la storia

dinica e solleveremo solg quegli argomenti teorici chie possano portare « conclu
pratiche.

¢ I, = A, Do, anni zo. Da pite di 2o anni sofive disaccessi convalsivi epiletticl
non precednti da aura. NeligsS insorgono per la prima volta hrevi erisi di deviazions
“oniugata del capo ¢ dello sguarde senza perdita di Coscienza,  seliza vappotto cogl
accesst convulsivi.

11 z0-10-1942 capita per la prima volte alin nostra Dsservazione presentando il se-
guente quadro: cecitd totaie, integrith ded fondo oculare, conservazione del ritlesso
pupillare alla loce. Inoltre variazioni spontanec del diametro pupillare che in geuere
=1 assoclano a deviazione coniugata del capo ¢ dello sguardo con scosse nistagmiche,
talora rotazione del tronco. Durante (ali erisi & preda di ailucinazioni visive (facee,
paesaggi, ecc.). Negli intervalli liberi fa p. perfettamente ucida, riconosce diessere
cieca e critica le allucinazioni. Hurante Taeris invece aflerma di vedere mentre de-
serive le allucinazioni e presenta uin restri

; ciment della coscienza,
Dopo circa mna settimana i cocity ripristino graduade della vista ¢ scomparsa
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degli altri sintomi. Primi colori percepiti: il rosso ed il verde. Restringimento con-
centrico del campo visivo, «disattenzione visiva ». Dopo due settimane dall'ingresso
la p. & tornmata perfettamente normale.

Durante la degenza ripetuti esami somatici e neurologici, e le varie ricerche sul
sangue e liquor hanno dato risuitati normali. Anche il fondo dell’occhio ¢ sempre
risultato normale. Un esame esegnito da uno specialista della Clinica Ocnlistica del-
PUniversitd oltre a confermare ’integritd del F.O. permise di rilevare che la pressione
dell’art. centrale della retina era normale. Ripetute iniezioni di vasodilatatori effettuate
durante il periodo dell’amaurosi non hanno dato risultati apprezzabili.

Torna in Clinica il 2-4-1943. Durante i mesi precedenti ha soffero di qualche crisi

di deviazione coniugata senza che i familiari abbiano rilevato se vi era cecitd conco- -

. e ' p - . S Py
mitate. Alcuni giorni prima dell'ingresso numerosi accessi convultivi senza cecita

vost-accessuale. Dopo due o tr giorni dagli accessi ¢ insorta bruscamente cecitd totale.
Smtomatologia analoga a quella del ricovero precedente, ripristino della’ vista dopo
una settimana, .

Viene nuovamente ricoverata nel dicembre 1943 : nel periodo intervallare ha avuto
solo qualche accesso convulsivo. Presenta nuovamente amaurosi (con il quadro gia
descritto) che decorre come mnei ‘ricoveri precedenti. Insorgono tuttavia comiplicazioni
(flebite, bronco-polmonite) per cui viene trasferita al Policlinico dove avviene 1'obitus.
Per contingenze belliche non fu possibile eseguire I’autopsia.

La cecita della nostra p. presentando le stesse caratteristiche dei casi precedenti
non ha bisogno di essere nuovamente discussa. II quadro clinico differisce tuttavia
nei seguenti punti: ] '

Nessun rapporto cronologico della cecitd cogli accessi convulsivi.

Presenza di allucinazioni visive durante le crisi di deviazione coniugata.

Perfetta lucidita e mancanza del sistema di Anton. Solo durante le crisi di rota-
zione del capp e dello sguardo vi & un restringimento transitorio della coscienza con
difetto di critica rispetto alle allucinazioni.

Avverrebbero anche crisi di deviazione isolata a visus integro; tale dato risulta
tuttavia solo dalle dichiarazioni dei familiari.

In definitiva ci troviamo_di fronte ad una epilettica, secondo ogni probabilitd « es-
senziale » le cui crisi di amaurosi sono indipendenti dagli accessi convulsivi ed ac-
quistano il carattere di «equivalenti ».

Circa l'esistenza di un aumarosi epilettica, come forma a se, insorgente in "epilet-
tici genuini, i pareri sono discordi: .

Dopo Jackson che la descrisse per primo nel 1871 altri AA. ne hanno riportato
singoli casi (Heinemann, Gayet, Wimmer, Souques e Dreyfus-Seé, ecc. ) Tuttavia
non mancarono le critiche a tale concetto (Wilbrand e Saenger, Muskens e altri) tanto
piu che i casi riportati sono assai discutibili: gli infermi non hanno potuto mai essere
visitati durante il pertodo amaurotco (sempre assai.breve) eppure ¢ dubbio se si tratti
di epilettici o di isterici oppure ancora si tratta di epilettici « sintomatici ».

Di fronte' a questi casi poco dimostrativi, Ayala, nel 1928, porta invece un contri-
buio decisivo all’argomento: per la prima volta, a quanto ci risulta, viene osservata
e stndiata accuratamente in un epilettico genuino un amaurosi prolungata ed i sin-
tomi concomitanti. Tale caso descritto sotto il nome di «Status epilepticus amauro-
ticus» (s.e.a.) riguarda un uomo di 34 anni che sin dallinfanzia soffriva di accessi
cpilettici generalizzati. Neli 1927 comincid a presentare, a periodi, un quadro clinico
che, tranne le allucinazioni, era in tutto identico a quello descritto nella nostra ma-
lata (oss. III). )

' La quarta crisi amaurotica del caso di. Ayala durd 15 giorni.

In questo caso, come anche nei nostri, in cui la sindrome amatrotica ha potuto
cssere accuratamente studiata, possediamo sufficienti dati obbiettivi per tentare di
dedurne la localizzazione ¢ la natura del disturbo.

Secondo I'opinione di Ayala il quadro clinico dovrebbe essere attribuito a disturbi
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di circolo (probabilmente ischemici) ed idrodinamici prevalenti nei centri della vista
e dell’oculomozione, mesenceialici ¢ diencefalici che in tali regioni si {rovatio ravvi-
cinati. Oggi, in base alle recenti acquisiziont cliniche e neurofisiologiche dovute sopra-
tutto ai lavori di Foerster ¢ di Penfield ¢ possibile prospettare lorigine esclusivamente
corticale dello s.e.a. Risulta infatti da numerosi esperimenti di stimolazione eiettrica
della corteccia (smi quali non ci poussiamo addentrare) che il quadro clinico osservato
nei nostri casi pud essere messo in rapporto a «scariche epilettogene » originatesi
nella regione occipitale e parietale (Aree 18 - 19 e 3,b secondo la nomenclatura di
Vogt). Un esame elettrencefalografico dei nostri malati avrebbe permesso di obbiet-
tivare la presenza di un’attivitd epilettogena occipitale e di portare una conferma alla
nostra ipotesi; la mancanza di un apparecchio di elettrencefalografia non ci ha per-
messo purtroppo di effettuare tali ricerche,

Rileviamo inoltre che pur sostenendo la genesi esclusivamente corticale deile
s.e.a non intendiamo trarne alcuna illazione circa il meccanismo del classico accesso
convulsivo generalizzato. E’ mnoto infatti che alcuni autorevoli neurologi (Cerletti,
Salmon ed altri) sostengono l'esistenza di un centro epilettogeno sottocorticale, che,
stimolato, sarebbe il punto di partenza di una serie di complicati meccanismi - -sboc-
cianti nell’accesso classico (perdita di coscienza fenomeni motori- e neurovegetatlvx).
Lo s.e.a. deve invece essere considerato alla stessa stregua dell’accesso jacksoniano
inotorio, senza perdita di coscienza, che, anche secondo i suddetti AA., puo essere
ai genesi originariamente ed esclusivamente corticale. .

Da -un altro punto di vista dobbiamo anche chiederci quale sia il « primum
movens » responsabile dell’attivitd epilettogena occipitale. Infatti riconoscere la na-
tura di tipo epilettico di un determinato fenomeno non ci permette nessuna sicura
induzione circa la presenza,’importanza e durata di disturbi vasomotori, mentre cid
sarebbe importante dal lato terapeutico. Tale quesito ci pone perd di fronte all’intri-
cato e complesso problema del meccanismo patogenetico dell’epilessia in gemere, mnel
quale non possiamo evidentemente addentrarci. Ricorderemo solo che se alcuni AA.
sostengono ancora l'origine «ischemica», da spasmo vasale, dei fedomeni epilettici,
le pilt recenti acquisizioni tendono a dimostrare che ’attivitd epilettogena del neurome
non ¢ legata a disturln circolatori (Moruzzi). Eventuali spasmi (post-accessuali secondo.
Penfield) avrebbero solo il valore di epifexfomeni.

Tornando ai mostri casi, l’esistenza di uno spasmo vasale che possa durare una
settimana e pi, ripetersi varie volte, producendo un ischemia sufficiente per pro-
durre la cecitd senza tuttavia ledere in modo irreversibile la cellula nervosa & quanto
mai improbabile.

Inoltre il criterio «ab adjuvantibus » (inefficienza dei vasodilatatori) & stato
negativo. ,

Stabilita la sede corticale e scartata come improbabile Ia genesi vascolare, rimane
luttavia iuspiegata la ragione per cui nello s.e.a Pattivitd epilettogena rimanga loca-
lizzata alla regiome occipitale. Solo Pesame istopatologico avrebbe potuto forse dar-
cene la ragione. Nel nostro caso, (Oss. III) che venne a morte, Itautopsia, come gia
dicemmo, non fu esegnita, In quello di Ayala il p. (qualche tempo dopo la comunica-
zione del’A.) mori per un affezione intercorrente. Il compianto Prof. Ayala ebbe la
compiacenza di comunicarci che il cervello efa macroscopicamente normale, Non ci
vennero comunicati tutti i particolari circa i reperti istologici, ma mnon Vi erano
comunque alterazioni importanti.

Volendo trarre da queste considerazioni conclusioni di carattere prevalentemente
clinico pensiamo che si debbano rilevare i seguenti punti:

I’amaurosi (pbst-accessuale o wequivalente ») osservata nei nostri casi' (ed in
ouello di Ayala) ¢ sicuramente a sede corticale, puod raggiungere una notevole durata
(sino a 15 giorni) pur permanendo buona la prognosi. .
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Sembra assai improbabile chie uno spasmo vascolare <ia alla base della sindrome

¢ pertanto una terapia a base di vasodiladatori non ¢ adeguata.
Inoltre considerando tutto 11 guadro clinico e non il solo sintoma

«cecita », propo-
uiamo da un punto di vista clinico nosografico di radun

are sotto il nome di « epilessia
accipitale » sia il tipo descritto da Poerster col nome di

« epilessia ottica » che 1o
: Status epilepticus amaurotico » di

Avala dato che la loro sintomatologia fondamen-
talmente identica ¢ secondo ogni probabiliti da mettersi in rapporto essenzialmente
con la «scarica » epilettogena delle aree occipitali 18 e 19 (accessoriamente 3b).

Le differenze tra le due forme riguardano Petiopatogenesi : epiless

a « sintomatica

vel tipo Foerster da lesioni occipitali evidenti, mentre la sindrome di Avala insorge
in epilettici « essenziali » fsenza aleuna lesione — macroscopica — dimostrabile).

La diagnosi differenziale i ponce tenendo conto foltre agli eventuali segni gene-
rici di epilessia « sintomatica ») anzitutio dei sintomi interaccessuali (disturbi

perma-
anenti del campo

visivol che nel tipo Poerster stanno ad indicare la lesione occipitale.
Nella sindrome -di Avala invece, il malato, superata la crisi, torna ad essere perfetta-
tiente normale. (Dalla Clinica delle Malatiic Nervose e Menlali dell’Universita di
Roma - Direttore: Prof. U. Cerletli)
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