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LA DISABILITA’ NEUROMOTORIA
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Si definiscono Disturbi del controllo motorio in età evolutiva un gruppo eterogeneo di condizioni responsabili di un’alterazione dell’organizzazione motoria (percettivo-motoria). Si tratta di condizioni ad eziopatogenesi diversa, dovute ad una compromissione o lesione del Sistema Nervoso Centrale o di quello Periferico, che può essere evidente alla nascita o successivamente in rapporto alle possibili cause diverse (etiologia). Raramente i disturbi si limitano alle componenti motorie, che restano il “cuore” della problematica, ma spesso c’è un interessamento anche di altre aree di funzionamento: percettiva, sensoriale, cognitiva, vegetativa. 
Rientrano nella categoria dei Disturbi del controllo motorio (DCM): le Paralisi Cerebrali Infantili, le Malattie Neuromuscolari, le Malattie Neurodegenerative, le Mielopatie congenite ed acquisite, i Disturbi esito di traumi cranio-encefalici, neoplasie del SNC, emorragie cerebrali. 
Le Paralisi Cerebrali Infantili (PCI) costituiscono i più frequenti DCM.. Sono un gruppo di disturbi neuro-evolutivi i cui segni compaiono nella prima infanzia, possono modificarsi nei primi anni di vita, interessano numerose funzioni in via di sviluppo, persistono per tutta la vita. Sono considerate la causa più comune di disabilità fisica grave nel bambino: la  prevalenza  è infatti tra 2 e 3 bambini affetti per 1000  nati vivi (Surveillance of Cerebral Palsy in Europe 2000). 
La storia della definizione e della classificazione delle PCI  (Morris C, 2007)  è stata a lungo dominata da un approccio neurologico-descrittivo, in cui erano considerate in primo piano le anomalie del tono muscolare e la distribuzione topografica del disturbo motorio. Le prime definizioni risalgono a metà dell’800,  a cominciare da  W. Little, un ortopedico Inglese, che nel 1843 parlando di contratture articolari e deformità derivanti dalla spasticità e dalla paralisi, indicò chiaramente che “la causa della spasticità e della paralisi era spesso un danno al cervello durante l’infanzia”, specificatamente in caso di nascita pretermine e di asfissia perinatale. Gli studi di Little in questo ambito sono stati così importanti che nonostante negli stessi anni anche altri medici tedeschi e inglesi abbiano contribuito a definire alcuni aspetti importanti dell’emiplegia, (Henoch,1842), ed a studiare sistematicamente “Le Paralisi Cerebrali dei bambini”, diverse dalla paralisi flaccida causata dalla poliomelite (Osler, 1889), la PCI per molti anni è stata conosciuta come “Malattia di Little”. Anche S. Freud (1893), prima di dedicarsi alla psicoanalisi, si è occupato dei rapporti tra PCI, lesioni del cervello e processi di riparazione, ed ha proposto  di classificare le PCI unicamente sulla base della fenomenologia clinica, sottolineando la “futilità di associare specifiche sindromi cliniche a lesioni particolari”. La sua influenza è stata tale da scoraggiare a lungo  gli studi sul rapporto tra lesioni e forme cliniche della paralisi.  
Da metà del ‘900 la comunità scientifica, soprattutto in Europa, ha cercato di formulare una definizione condivisa ed accettata di PCI: nel 1957 venne fondato a Londra un gruppo di esperti il “Little Club”, che due anni dopo pubblicò la prima definizione condivisa  (McKeith e Polani, 1959): “a permanent but not unchanging disorder of movement and posture, appearing in the early years of life and due to a non-progressive disorder of the brain, the result of interference during its development”, poi sintetizzata da Bax (1964) “disturbo del movimento e della postura dovuto ad un difetto o lesione del cervello immaturo”. Gli esperti rilevavano l’assenza di accordo sul significato e sull’uso del termine “spastico” e concludevano che una classificazione condivisa era ancora impossibile.

Negli anni ’70 sono state proposte le prime classificazioni, tra cui ricordiamo, quella di Hagberg et Al. (1972) e quella di Milani Comparetti.  La prima è stata largamente ripresa e aggiornata da Mutch et Al (1992) e successivamente  utilizzata in un importante studio epidemiologico che ha coinvolto vari paesi europei (Surveillance of Cerebral Palsy in Europe, 2000) (Tab 1).  
Recentemente  è stato fatto un vasto e autorevole tentativo di arrivare ad una sintesi dei sistemi in uso a livello internazionale, in un workshop tenutosi in America nel Maryland nel 2004, da cui è derivata una proposta di definizione e di classificazione pubblicata nel 2007 (Rosenbaum et al.). 
Definizione internazionale (2006): “La Paralisi Cerebrale descrive un gruppo di disordini permanenti dello sviluppo del movimento e della postura, che causano una limitazione dell’attività, e che sono attribuiti a disturbi non progressivi verificatisi nel cervello del feto o del neonato in fase di sviluppo. I disturbi motori della paralisi cerebrale sono spesso accompagnati da disturbi della sensazione, della percezione, della cognizione, della comunicazione e del comportamento, da epilessia e da problemi muscolo-scheletrici secondari” 

Il concetto di paralisi cerebrale è fondamentalmente basato sulla fenomenologia clinica. “Gruppo di disordini” poiché sotto questo termine si trovano condizioni diverse in termini di caratteristiche cliniche e gravità. Il disturbo riguarda principalmente, ma non esclusivamente, lo “sviluppo del movimento e della postura”, cioè l’alterazione dell’organizzazione e del funzionamento motorio sia grossolano che fine. I problemi motori possono portare a difficoltà nel cammino, nel mantenimento della posizione seduta, nell’uso della mano, nell’alimentazione, nell’articolazione del linguaggio, nei movimenti coordinati degli occhi, e quindi causare una limitazione nell’esecuzione delle attività  della vita quotidiana. (comunemente indicate come ADL, dall’inglese Activity of Daily Life). 
I “disturbi motori sono spesso accompagnati” da disturbi di altre aree di funzionamento: sensoriale, percettiva, cognitiva, affettivo-relazionale; da altre patologie: epilessia, neuropatie periferiche, vasculopatie; da complicanze: problemi muscolo-scheletrici secondari, malnutrizione/obesità, ecc.  Si parla di “disordini permanenti”, e si escludono quindi dalla definizione altri disturbi del movimento a carattere transitorio o progressivo. L’aggettivo permanente individua il carattere stabile della condizione, che persiste per tutta la vita, ma non è immutabile, poichè l’espressione clinica dei disturbi può modificarsi nel tempo nello stesso individuo in rapporto al processo di crescita somatica (aumento  delle dimensioni), ed in rapporto allo sviluppo, cioè alla maturazione del sistema nervoso centrale, all’acquisizione di nuove abilità con l’apprendimento, alle richieste dell’ambiente. Le PCI sono un gruppo di disordini (malattie) individuato rispetto non al tipo di causa/evento patogeno (etiologia) ma a quando questo si verifica (timing): “Sono attribuiti a disturbi non progressivi verificatisi nel cervello del feto o del neonato in fase di sviluppo”, cioè a eventi patogeni (noxae)  intervenuti prima che la funzione/i affetta (deambulazione, manipolazione, ecc.) sia maturata e che hanno quindi un impatto sul processo di sviluppo. Questo concetto fondamentale riflette l’idea che disturbi che si verificano molto precocemente nello sviluppo biologico umano hanno un impatto diverso sullo sviluppo della funzione motoria e delle altre funzioni adattive, rispetto a disturbi che si verificano più tardi. Attualmente non viene definito chiaramente un limite superiore di età entro cui deve verificarsi l’evento patogeno, sebbene il periodo della vita intrauterina, neonatale, ed i primi 2-3 anni di vita siano considerati il periodo di tempo in cui  intervengono  le cause  delle PCI . I disturbi motori dovuti a malattie progressive degenerative del cervello, i disturbi motori esito di traumi o di patologie cerebrali acquisite in epoche successive, non sono considerate PCI.
Aspetti eziologici In passato le PCI erano considerate prevalentemente esito di trauma o asfissia durante il parto (cause perinatali), ma attualmente sappiamo che spesso le cause determinanti sono prenatali: malformazioni cerebrali, infezioni fetali, cause tossiche, ecc. La nascita pretermine o il ritardo di crescita intrauterina sono importanti fattori di rischio, per la maggiore probabilità di encefalopatia ipossico-ischemica o di emorragie intracraniche. Nonostante i continui miglioramenti dell’assistenza alla gravidanza e al parto, la prevalenza delle PCI (2-3 ‰ nati vivi) non accenna a diminuire, e risulta inversamente proporzionale alla diminuzione della mortalità neonatale. Le possibili cause di lesione sono moltissime, mentre le possibili espressioni della paralisi (forma) sono poche (Ferrari 2006).
Prima di parlare di come sono  classificate le PCI, è necessario definire alcuni termini:
MOVIMENTO:  spostamento nello spazio e nel tempo di uno o più segmenti del corpo e di questo nel suo insieme. Passaggio da una postura all’altra.
POSTURA: definita relazione reciproca tra i segmenti che compongono il corpo, valutata in un dato istante in relazione allo spazio circostante. Quindi “modo di stare”, per esempio seduti, o in piedi.
PATTERN MOTORI: moduli di movimento; nel soggetto normale non esiste un movimento che corrisponda ad un singolo pattern, poichè vari singoli pattern possono essere contemporaneamente presenti ed integrati tra loro e influenzarsi a vicenda (normalità come “libertà di scelta”, come possibilità di associare moduli diversi). E’ nella patologia e nelle fasi iniziali dello sviluppo che possono essere identificati, e  vanno ricercati. Nelle PCI alcuni moduli sono assenti o compromessi, in modo più o meno grave, sono combinati rigidamente, sono scarsamente ridondanti. 
PATTERN POSTURALI: schemi posturali preferenziali o obbligati evocati da afferenze diverse (posizione nello spazio, piano di appoggio)  che determinano i reciproci rapporti tra asse e segmenti corporei. 
TONO MUSCOLARE: definito come resistenza allo stiramento passivo mentre il paziente cerca di mantenere uno stato rilassato di attività muscolare. Viene valutato muovendo passivamente una parte del corpo intorno ad un articolazione (es. flessione del ginocchio) e riflette in parte lo stato di contrazione muscolare attiva. Nelle PCI può essere aumentato (ipertonia) o diminuito (ipotonia, sinonimo: flaccidità). 

SPASTICITA’: forma di ipertonia muscolare definita come resistenza velocità-dipendente allo stiramento muscolare passivo; in alcuni casi la resistenza ad un certo punto può cedere improvvisamente (fenomeno del coltello a serramanico). Es. si valuta la spasticità dei muscoli flessori dell’avambraccio sul braccio valutando la resistenza all’estensione passiva a livello del gomito. Il grado di  spasticità può variare nello stesso individuo in rapporto allo stato di vigilanza, alla postura, allo stato emotivo; può peggiorare con il movimento dei muscoli interessati o con il mantenimento della posizione antigravitaria degli arti (es. a livello dei muscoli estensori nella statica eretta). La spasticità è di solito associata ad altri sintomi “positivi”, quali l’aumento dei riflessi tendinei ed il clono, e “negativi” quali la debolezza muscolare (ipostenia) e la stancabilità.
Il termine “spasticità” è stato ed è usato con molteplici significati, e questo ha portato notevole confusione. Viene infatti usato come sinonimo di quadri complessi di cui la spasticità è solo uno dei disturbi (segni), anche se spesso il principale. 
Classicamente in Neurologia i disturbi motori sono stati divisi in Disordini motori piramidali (spastici) e Disordini motori extrapiramidali (distonia, atetosi). I DM Piramidali dipendono da una lesione o insulto a qualunque livello delle vie nervose che partono dalla corteccia motoria primaria (cellule piramidali) , e terminano a livello del tronco cerebrale (fasci cortico-bulbari) e del midollo spinale (fasci cortico-spinali). I DM  Extrapiramidali dipendono da una lesione o insulto a livello dei nuclei della base, del cervelletto o di aree corticali motorie non primarie.  I due sistemi fino a tempi recenti sono stati considerati distinti, ma ci sono sempre più evidenze scientifiche che in realtà sono interconnessi e interdipendenti.
DISTONIA alterazione involontaria nel pattern di attivazione muscolare durante il movimento volontario o il mantenimento della postura, per simultanea co-contrazione di muscoli agonisti e antagonisti in una o più regioni del corpo. Nel bambino può essere definita come un disturbo del movimento in cui contrazioni muscolari involontarie, sostenute o intermittenti, determinano movimenti ripetitivi e contorti (twisting), posture anomale, o entrambi. La distonia si valuta osservando le posture anomale ed i movimenti ripetitivi. La (le) distonia è comunemente evocata o accentuata dal tentativo di movimento volontario. Le caratteristiche e la gravità possono variare in rapporto alla posizione del corpo, a specifici compiti motori, allo stato emotivo, al livello di vigilanza.  
PLEGIA: compromissione grave o perdita completa della funzione motoria (sinonimo di Paralisi). PARESI  compromissione da lieve o moderata della funzione motoria. 
TETRAPLEGIA/TETRAPARESI: sono interessati tutti e quattro gli arti ed il tronco.
DIPLEGIA sono interessati i quattro arti, ma in misura notevolmente maggiore gli arti inferiori.
PARAPLEGIA sono interessati gli arti inferiori e la porzione inferiore del tronco.
EMIPLEGIA/EMIPARESI è interessato un solo lato del corpo. 


I criteri di classificazione accettati a livello internazionale ed alla base  della Classificazione Europea, si riferiscono alla distribuzione topografica del difetto motorio (tetraplegia, diplegia, emiplegia) combinata a sintomi guida come spasticità, distonia, atassia, ecc. (Tab. 1)
Un approccio storicamente alternativo a quello neurologico-topografico è quello “funzionale”.
Nei primi anni ’20 del 1900 l’ortopedico americano W. Phelps sottolineò per primo l’importanza non solo della diagnosi, ma del trattamento dei bambini con PCI, riferendosi in particolare a terapia fisica (Fisioterapia), ortesi,  interventi sui nervi; egli definì quattro obiettivi (goal) per il trattamento:  locomozione, autonomia, linguaggio, aspetto (fisico) generale.
Successivamente è merito soprattutto delle riflessioni e prassi innovative di Adriano Milani Comparetti e coll negli anni ’60 e ‘70, (parallelamente ai contributi di B. Brazelton, e dei coniugi Bobath in America),  lo spostamento dell’attenzione dall’analisi dei disturbi, del tono muscolare, delle lesioni: “semeiotica del difetto”;  allo studio del movimento, del “repertorio motorio” e alla necessità di affrontare il tema delle PCI da un punto di vista evolutivo, senza per questo disconoscere la indispensabilità di una precisa e sofisticata semeiotica neurologica. 
Nasceva  così la “semeiotica positiva”, cioè lo studio dei segni utili a decifrare, scoprire ed evocare le competenze e le risorse del neonato e del bambino. Veniva elaborata una metodologia di valutazione basata sull’osservazione della postura e del movimento (Esame motoscopico), che presupponeva la capacità dell’esaminatore di collocarsi in una posizione di rapporto con il  bambino, cioè la capacità di interagire in una dimensione relazionale sincera ed empatica. Veniva costruita la cartella neuro- evolutiva, contenente un numero minimo di items rilevati in modo tale da tenere conto delle varie dimensioni che permettono l’emergere delle funzioni durante lo sviluppo neuro-evolutivo: la dimensione fisica, cognitiva, relazionale, del contesto (famiglia, asilo, scuola, ecc), cioè l’unità psicobiologica del bambino (Fantini M.L., Gidoni A.). L’analisi del  repertorio motorio consiste nella valutazione degli  aspetti quantitativi del movimento: povertà dei movimenti (es. il bambino “si muove poco, muove meno una gamba, un braccio”), eccesso di movimenti (“si muove tanto, ma in modo strano”), scarsa o assente “iniziativa motoria”; e degli  aspetti qualitativi: assenza o compromissione dei pattern (moduli) motori (es.: il b. non è in grado  di portare gli arti superiori sulla linea mediana), asimmetria, persistenza di pattern neonatali oltre l’epoca di scomparsa (es. la persistenza del grasping del piede oltre i 9 mesi di età interferisce con la funzione di sostegno, quindi con la possibilità di stare in piedi), rigidità di combinazione (es. il b. non può flettere l’arto superiore se la testa non è semiflessa e ruotata dalla parte opposta). La “normalità” del repertorio motorio consiste nella libertà di scelta, combinazione, ridondanza, integrazione dei moduli motori.
L’osservazione dei pattern posturali e motori dei bambini affetti da PCI portò alla descrizione dell’interazione competitiva tra pattern motori come caratteristicamente “diarchica” (dal greco “di”: duplice, “arkos”: comandante), cioè come competizione, “lotta” tra schemi tirannici. Ad esempio la capacità di stringere e rilasciare la mano (grasping-releasing) influenza notevolmente l’abilità di tenere un oggetto e manipolare: se il grasping è prepotente il rilascio dell’oggetto non è possibile, la manipolazione difficile o impossibile. Tra le forme di PCI fu proposto di identificarne due sulla base della prepotenza di specifici pattern: pattern in estensione/in flessione nella I Diarchia; pattern propulsivo/reazione startle nella II Diarchia. 
Fondamentali sono stati  gli studi di  Adriano Ferrari e coll.  sull’analisi dei segni orientata in senso riabilitativo, ovvero sulla PCI come “forma delle funzioni messe in atto da un soggetto il cui sistema nervoso centrale è stato leso in  modo irreparabile, per rispondere, “adattarsi”, alle richieste dell’ambiente”. 
Per “funzione” si intende la relazione dinamica interattiva che intercorre tra il mondo intrapersonale di ciascun individuo ed il suo mondo extrapersonale o contesto, a sua volta composto di collettività e ambiente (Manifesto per la riabilitazione del bambino, 2000). Il movimento è uno dei più importanti strumenti che il bambino possiede per adattarsi all’ambiente in cui vive e, allo stesso tempo, per diventare capace di far adattare l’ambiente rispetto ai suoi bisogni specifici. Nel caso della PCI l’aggettivo “adattivo” precisa che la funzione considerata, pur essendo necessariamente diversa dal normale in quanto prodotta da un SNC leso, risulta vantaggiosa per l’individuo, idonea allo scopo, adeguata al contesto in cui viene esercitata. La paralisi quindi non rappresenta  la somma dei difetti e dei deficit posseduti da organi, apparati e strutture,  ma costituisce il diverso assetto di organizzazione e funzionamento di  un SNC che continua a cercare nuove soluzioni all’esigenza interna di divenire adatto ed al bisogno esterno di adattare a sé il mondo che lo circonda. Viene valutato quindi quanto e cosa del repertorio motorio conservato è accessibile e utilizzabile per compiti funzionali.

In tale ottica le diverse forme cliniche di PCI (tetraplegia, diplegia, emiplegia) non sono semplicemente un’espressione diretta del danno strutturale, cioè dell’etiologia, della patogenesi e del momento in cui è avvenuta la lesione (“timing”), ma costituiscono piuttosto la manifestazione riconoscibile del percorso seguito dal SNC leso nell’organizzare e costruire le funzioni adattive”. Questo modo di interpretare la PCI ha portato a definire   nuove proposte di classificazione  (Ferrari A, Cioni G, 2005),  basate, nelle sindromi spastiche (le più frequenti), sull’analisi delle funzioni motorie di base quali: il controllo posturale (funzione antigravitaria – tetraplegie), il cammino (funzione locomotoria – diplegie), la prensione e manipolazione (funzione manipolativa e prassica – emiplegie). Gli Autori parlano di “architettura delle funzioni” costituita dalla somma dei molteplici elementi: fattori centrali, del SNC, comuni a tutti i soggetti con la stessa sindrome e della stessa età; fattori periferici, propri dell’apparato locomotore (caratteristiche strutturali dei muscoli, delle articolazioni, delle ossa); strategie strettamente individuali che il b. mette o può mettere in atto in rapporto a molteplici fattori (cognitivi, relazionali, di trattamento, di gravità  ecc). Sono stati inoltre effettuati importanti studi sul rapporto tra disturbi motori e cosiddetti disturbi”associati”, in particolare su come gli aspetti sensoriali (sensazione, percezioni, rappresentazioni), spesso non considerati negli studi epidemiologici in quanto di difficile definizione e valutazione, interagiscano con i problemi motori nell’organizzazione funzionale della persona con PCI.  

La più nota e diffusa classificazione funzionale (anche perché semplice e sottoposta a numerosi studi di validazione), è il Gross Motor Classification System (GMFCS) che definisce cinque “livelli di impairment” delle funzioni grosso-motorie, articolandoli su cinque fasce d’età da 0 a 18 anni, in base al movimento spontaneo a casa, a scuola, nell’ambiente sociale, con particolare attenzione alla posizione seduta, ai trasferimenti e alla mobilità (funzioni grosso motorie). Le distinzioni tra i livelli sono indicative della vita quotidiana e basate sulle limitazioni funzionali, sulla necessità di dispositivi per la mobilità (come deambulatori, stampelle o bastoni) o la mobilità in carrozzina, e in misura inferiore sulla qualità del movimento. 
Aspetti epidemiologici Le PCI spastiche sono di gran lunga le forme più frequenti. Un esteso studio  Europeo (SCPE, 2002) che ha raccolto i dati di 13 Centri,  ha riguardato 4792 bambini di età > 4 anni nati in Europa tra il 1976 e il 1990, affetti da PCI . Le forme di PCI sono state descritte in base alla classificazione riportata in Tab.1: l’85,5 % era affetto da PC spastica (54,9 % bilaterale; 29,2 % unilaterale); il  6,5 % da PC discinetica, il 4,3 % da PC atassica, il 3,7 % da forma non definita. 
E’ importante sottolineare come i pazienti negli studi epidemiologici e clinici siano definiti  in base ai disturbi considerati prevalenti nelle diverse proposte di classificazione, anche se spesso in uno stesso individuo coesistono disturbi diversi: es. la spasticità a livello degli arti inferiori e la distonia a livello dei superiori. Inoltre è molto difficile “classificare” la forma di PCI prima dei 2 anni, per l’enorme plasticità del sistema cortico-spinale nei primi 2 anni di vita (e oltre): “Many children change categories as they grow older” (Hagberg)
I bambini affetti da tetraplegia più frequentemente rispetto ai bambini affetti da diplegia presentano: ipoaccrescimento, disturbi o assenza del linguaggio, difficoltà di deglutizione, ipersalivazione e perdita di saliva (scialorrea), difficoltà respiratorie, ritardo mentale; non acquisiscono la deambulazione funzionale e solo con difficoltà possono acquisire il controllo posturale per il mantenimento della postura seduta autonoma.

I bambini affetti da diplegia hanno di solito un buon controllo del capo, di solito acquisiscono la deambulazione in modo funzionale, di solito sviluppano un linguaggio accettabile, le funzioni cognitive sono generalmente migliori rispetto ai bambini affetti da tetraplegia.
Tutti i bambini affetti da emiplegia camminano, le differenze sono nel pattern del cammino e nell’uso della mano paretica rispetto alla controlaterale (prensione e manipolazione): integrata, semifunzionale, sinergica, prigioniera, esclusa. 

Per l’elevata prevalenza, la necessità di metodologie condivise di trattamento e assistenza, i costi sanitari, sociali, familiari e individuali, in Italia su richiesta del Ministero della Salute sono state elaborate ed adottate le “Linee guida per la riabilitazione dei bambini affetti da paralisi cerebrale infantile” (prima stesura 2002, revisione 2006; Società Italiana di Medicina Fisica e Riabilitazione (SIMFER) e Società Italiana di Neuropsichiatria dell’Infanzia e dell’Adolescenza (SINPIA)). Tali LG sono basate sui dati di efficacia reperibili nella letteratura scientifica nazionale e internazionale e sull’opinione dei maggiori esperti italiani. Sono sviluppate seguendo concettualmente tre presupposti: 1) per quale soggetto (profilo del paziente); 2) per sviluppare quale abilità/attività in relazione all’età del bambino (area funzionale intesa come ambito giustificato di intervento); 3) procedendo come (metodologia operativa). 
DIAGNOSI FUNZIONALE MULTIASSIALE

“Per ogni paziente occorre delineare un preciso profilo diagnostico funzionale, utilizzando per facilitare la raccolta e l’elaborazione dei dati, un sistema “multiassiale” o “multidimensionale” composto da otto assi. Ogni asse raccoglie diversi parametri: accanto ai fondamentali assi “motori”, altri assi descrivono condizioni “non motorie” e caratteristiche contestuali in grado di influenzare significativamente le possibilità di recupero “motorio” del soggetto. 
Il profilo del paziente resta significativo solo per la fascia di età considerata. Ogni volta che si passa da una fascia di età alla successiva, esso può essere modificato, aggiornato, precisato meglio, completato o anche totalmente ridisegnato, se la conquista di nuove conoscenze lo rendesse necessario. Per questo motivo non parliamo di diagnosi (nosografica), che ovviamente non potrebbe variare di molto passando da una fascia d’età alla successiva e non potrebbe che inquadrare solo a grandi linee il complesso problema della paralisi, ma il profilo funzionale del paziente, termine meno impegnativo in senso formale ma fortemente vincolante in senso procedurale.

Il profilo diagnostico funzionale del paziente deve essere sufficientemente preciso da permettere una correlazione tra natura del difetto e sua storia naturale (paralisi), progetto rieducativo, strumenti adottati, interventi praticati (programma terapeutico) e modificazione finale ottenuta (risultato misurabile)

Per una lettura razionale dell’evoluzione delle principali funzioni, vengono individuate le fasce di età: 0-2 anni, 3-5 aa, 6-8 aa, 9-12 aa, 13-18 aa, > 18 aa. 
La distinzione in fasce di età conferisce un più preciso valore al profilo diagnostico funzionale del paziente, consentendo un suo costante aggiornamento per mantenerlo sempre attuale.

Descrizione degli assi

1° asse: motricità, descrive le componenti della disabilità: 

· localizzazione secondo Hagberg: tetraplegia, diplegia, triplegia, paraplegia, monoplegia, con aggiunta della doppia emiplegia;

· natura del difetto: flaccidità, spasticità, distonia, discinesia, ipercinesia, atassia;
· è possibile segnalare la presenza contemporanea di più elementi (forme miste):
· presenza di retrazioni muscolari, di limitazioni o di deformità articolari (solo se strutturate) o scheletriche (solo se importanti). Indicazione della sede e descrizione della entità (sublussazione, lussazione franca, lussazione inveterata, cifosi, scoliosi, ecc.). Presenza di osteoporosi e di atrofia ossea, ecc.;

· livello raggiunto nell’organizzazione posturale: supino, prono, seduto (con o senza appoggio, con o senza aiuto), eretto (con o senza appoggio, con o senza aiuto); il livello raggiunto nei passaggi di posizione: da supino a prono, da prono a seduto, da seduto a carponi, da carponi ad eretto;
· livello raggiunto nell’ organizzazione della locomozione: a terra con o senza ausili, cammino con o senza ausili, in carrozzina manuale o elettronica;

· livello raggiunto nella prensione-manipolazione (afferramento indifferenziato, afferramento differenziato, capacità operative);
· livello raggiunto nella motilità bucco-facciale: mimica, suzione, morso, masticazione, deglutizione, controllo della salivazione ed eventuali disabilità conseguenti (scialorrea, disfagia, reflusso gastro-esofageo);

· efficacia del sistema respiratorio;
· caratteristiche degli errori commessi a livello di gesto e postura: variabilità/stabilità (padronanza della condotta motoria e sua prevedibilità, stabilità della strategia e sua riproducibilità, ecc).
2° asse: anamnesi lesionale:  raccolta precisa dei dati anamnestici e degli esami eseguiti per identificare la lesione responsabile della PCI. Tra i parametri più significativi si segnalano: epoca ipotizzata della lesione: prenatale, perinatale, postatale; sede ed estensione della lesione; natura della lesione: anossica, ischemica, emorragica, infettiva, tossica, malformativa; epoca del parto (settimane di gestazione); peso alla nascita: < 1500 gr; 1500 – 2500 gr; > 2500 gr.; crescita intrauterina; indicatori di encefalopatia perinatale; patologia gravidica: minacce d'aborto, placenta previa, infezioni intrauterine, ecc.; indagini diagnostiche eseguite per l’accertamento della lesione.

3° asse: anamnesi riabilitativa:  reazione psicologica alla diagnosi da parte della famiglia (processo di adattamento); inizio del trattamento rieducativo; approccio rieducativo seguito; frequenza e continuità del trattamento rieducativo; reazioni del bambino al trattamento rieducativo; ortesi ed ausili adottati; interventi farmacologici; interventi chirurgici; motivazioni dell’eventuale cambiamento del servizio di riabilitazione e peso dato dalla famiglia e dal bambino al percorso riabilitativo seguito in precedenza.

4° asse: complessità Descrive le condizioni patologiche associate in grado di influenzare significativamente il processo di recupero motorio:

a) disturbi sensoriali: minorazioni di: sistema visivo (acuità visiva, oculomozione, campo visivo, dissociazione movimenti occhi/capo); sistema uditivo (acuità uditiva, attenzione e orientamento agli stimoli uditivi); olfatto (riconoscimento di odori familiari); gusto (riconoscimento di sapori familiari); tatto – temperatura – dolore; propriocezione (senso di posizione, senso di movimento, senso di pressione).

b) disturbi neuropsicologici e della vita di relazione: disturbi dell'attenzione; disturbi percettivi: decodificazione, discriminazione, attenzione, tolleranza, coerenza percettiva; disturbi della memoria; disturbi prassici; dislessia; disturbi cognitivi e dell’apprendimento motorio (ideazione, comprensione di eventi, logica, iniziativa, curiosità, partecipazione, propositività, ecc.); disturbi della comunicazione: ricezione, espressione, comprensione del codice, produzione, ecc.; disturbi psichici ed affettivo-relazionali.

c) disturbi della acquisizione e della generalizzazione degli apprendimenti motori: dall’imitazione e dall’esecuzione su richiesta e “volontaria” del compito, all’utilizzo “spontaneo” della abilità appresa nei diversi contesti della vita quotidiana.
Circa un terzo dei 4792 bambini di età > 4 anni nati in Europa tra il 1976 e il 1990, affetti da PCI, non aveva acquisito la deambulazione (30,7 %). Circa un terzo (31%) presentava deficit intellettivo grave (dato disponibile per 3708/4792 pazienti). Più di 1 su 10 (11,1%) presentava deficit visivo grave (SCPE, 2002).

5° asse: delle complicanze Esse comprendono: elevata morbilità per qualsiasi causa; epilessia grave; obesità; neuropatie e vasculopatie da compressione; assunzione continuativa di farmaci (es. antiepilettici, psicofarmaci, immunosoppressori, cortisonici, ecc.); 

Nelle linee guida sono inclusi in questo asse alcuni  fattori che secondo un’ottica di intervento in chiave psicodinamica sarebbero piuttosto da includere tra le condizioni rilevanti rispetto alla possibile complessità (4° asse): condizioni di grave disagio familiare o sociale (impossibilità di frequenza continuativa del servizio di riabilitazione, mancanza di spazi domestici adeguati all’esercitazione delle attività terapeutiche proposte, ecc.); condizioni di grave deprivazione affettiva (depressione dei genitori, ricorso molto frequente ai servizi sociali, istituzionalizzazioni temporanee, necessità di affido ad altra famiglia, ecc.); eventi traumatici importanti; scarsa condivisione del progetto riabilitativo fra servizio e famiglia.
6° asse: la famiglia In proposito è importante considerare:

-“reliability” dei genitori (affidabilità rispetto alla condivisione ed alla “consegna degli strumenti” della riabilitazione);

- capacità di adattamento dei genitori alla disabilità del bambino e loro difficoltà

- presenza o meno in famiglia di altre situazioni problematiche;

- adeguatezza dell’ambiente di vita e sue problematiche;

- presenza di barriere architettoniche domestiche;

- possibilità di impiegare a casa propria degli ausili proposti in riabilitazione 
7° asse: i servizi di riabilitazione Questo aspetto esplora quanto i servizi di riabilitazione offrono: rapporto numerico medici - terapisti; rapporto numerico terapisti - pazienti (frequenza e durata delle sedute terapeutiche); disponibilità di ambienti idonei e di attrezzature adeguate (ausili, sussidi, giocattoli, ecc.); accessibilità e sistemi di trasporto a supporto del servizio di riabilitazione; metodologia rieducativa adottata e carichi di lavoro; possibilità di formazione continua e di perfezionamento professionale mirato; possibilità di accesso a consulenze specialistiche (aspetti oculistici, ortopedici, neuropsicologici, psicologici, psichiatrici, ecc.); possibilità di collaborazione con una officina ortopedica qualificata nel settore infantile;

8° asse: la comunità infantile  sono da prendere in considerazione ulteriori aspetti quali:

- possibilità di frequenza di una comunità infantile;

- fruibilità di ambienti ludico-sportivi;

- utilizzo quotidiano di un insegnante di sostegno;

- utilizzo quotidiano di un operatore di aiuto alla persona;

- presenza di barriere architettoniche scolastiche;

- comportamento del gruppo dei coetanei (accoglienza, accettazione, rifiuto, ecc.);

- comportamento degli insegnanti (coinvolgimento, delega ad altri, rinuncia, ecc.).
Nell’inquadramento del paziente si dovrà tener conto non solo della singola area funzionale interessata, ma anche del rapporto esistente tra questa e le altre aree, in modo da poter definire il livello complessivo di sviluppo raggiunto e l’influenza che l’area considerata esercita su di esso. All’interno di ciascuna area funzionale, gli elementi da considerare sono specifici per le diverse funzioni che la compongono, ciascuna osservabile, se necessario, con strumenti culturali e operativi diversi. Gli strumenti utilizzati variano di norma all’interno della stessa area in base all’età del paziente, dando così il senso del modificarsi della funzione. Nella valutazione delle differenti prestazioni è importante procedere in modo analitico, ma anche non perdere mai di vista la complessità delle interazioni esistenti fra le diverse funzioni e l’individuo nel suo insieme e tra l’individuo e il suo ambiente (carattere olistico ed ecologico dell’intervento terapeutico).

Nel cogliere gli elementi costitutivi delle diverse aree funzionali, è importante adottare non solo un atteggiamento descrittivo del fenomeno (c’è, non c’è, c’è parzialmente o sta emergendo), ma dichiarare se e come vengano messe in atto dal bambino strategie di adattamento, di compenso o di supplenza, anche per l’importanza che queste assumono nell’indirizzare la proposta terapeutica.

 Il profilo diagnostico funzionale del paziente deve essere sufficientemente preciso da permettere una correlazione tra natura del difetto e sua storia naturale (paralisi), progetto rieducativo, strumenti adottati, interventi praticati (programma terapeutico) e modificazione finale ottenuta (risultato misurabile). 
Anche se per  molti altri  DCM non vi sono ancora Linee Guida condivise cui fare riferimento  (ci sono per l’altro grande gruppo delle Malattie Neuromuscolari), i principi metodologici sono quelli sovraesposti: sono disturbi spesso molto complessi, che devono  essere affrontati  non solo come  disturbi della postura e del movimento, ma anche nelle altre dimensioni funzionali, con attenzione a tutto lo  sviluppo del bambino cioè alla sua unità e complessità psico-biologica.
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Questionario di autoriflessione
LA DISABILITA’ NEUROMOTORIA
A.
Il movimento “normale”:

1. è il risultato della presenza contemporanea, combinazione,  integrazione ed influenza reciproca di  singoli moduli motori

2. è possibile solo in assenza di lesioni cerebrali

3. è il risultato di una  sequenza precisa di combinazione di singoli moduli motori

B.
Il termine  Paralisi Cerebrale Infantile si riferisce a:

1. tutti i disordini dello sviluppo della postura e del movimento nel bambino

2. i disordini permanenti dello sviluppo della postura e del movimento secondari ad eventi patogeni  intervenuti prima che la funzione/i affetta  sia maturata
3. tutti i disordini dello sviluppo della postura e del movimento che non permettono al  bambino l’acquisizione della deambulazione autonoma

C.
Il profilo funzionale

1. è specifico per ogni categoria diagnostica

2. è specifico per una sola area funzionale in una singola fascia d’età

3. è  un sistema “multiassiale” o “multidimensionale, definito individualmente e specifico per ogni fascia di età

Tabella 1: Classificazione Europea (Surveillance of Cerebral Palsy in Europe 2000)


PC Spastica caratterizzata da (almeno due):


Pattern anomalo di postura e/o movimento


Incremento del tono (non necessariamente costante)


Riflessi patologici (iperreflessia, risposta di Babinski)


    PC Spastica bilaterale se sono interessati gli arti di entrambi i lati del corpo


    PC Spastica unilaterale se sono interessati gli arti di un lato del corpo


PC Atassica caratterizzata da( tutte e due):


Pattern anomalo di postura e/o movimento


Perdita di coordinazione muscolare regolare per cui i movimenti sono


compiuti con forza, successione, e precisione anomale





PC Discinetica dominata da (tutti e due):


Pattern anomalo di postura e/o movimento


Movimenti involontari, incontrollati, ripetitivi, occasionalmente stereotipati


   PC Distonica dominata da (tutti e due): 


	Ipocinesia (attività ridotta, quindi movimento rigido)


	Ipertonia (tono di solito aumentato)


   PC Coreo-Atetosica dominata da (tutti e due):


	Ipercinesia (attività aumentata, cioè movimento tempestoso)


	Ipotonia (tono di solito ridotto)


   





Tabella 2: Classificazione di  A. Milani Comparetti (1978), modif. da Papini et Al (1990)





  PCI aposturale


  PCI spastica  I Diarchia


  PCI distonica (o extrapiramidale) 


II Diarchia


Distonia di Torsione


Tetraplegia Distonica


Tetraplegia Atetosica


  PCI atassica


  PCI mista


					





Nei decenni successivi a partire dai concetti e dai principi metodologici di Milani Comparetti diversi studiosi italiani hanno contribuito alla definizione ed allo studio delle PCI.  Il gruppo di Papini e coll (1990) ha studiato prevalentemente le PCI con prevalenza di disturbi extrapiramidali, proponendo un ampliamento della classificazione di Milani Comparetti (Tab 2)

















