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Tra 1 vari sintomi che megli eptlettici (ntendiamo riferirei anzitutto alin forma
costdetta « essenziale ») possono precedere o seguire all’cccesso convulsivo oppure so-
stitnirsi ad esso, si riscontra, seppor di rado, un deficit visivo sotto forma di amaurosi
ransitoria. Tale disturbo, pur essendo conoscinto classicamente sia dai neurologi che
dagli oculisti, specie sotto forma di «caura» e di sintoma post-accessuale, non senibra
aver suscitato studi approfonditi: i vari trattati di Oculistica, di Neurologia oculare e
1i Neurologia clie albiamo consuitato sull’argomento si limitano in genere a riportare
ja possibilits di tale ovenienza sensa addentrarsi nell’analisi clinica del sintoma, né
prospettare un ipotesi patogenica. Anche i cosi riportati nella letteratura sono assai
rari ed in gevere poco dimostrativi,

Ci & parso quindi non privo di interesse un lentativo di messa a punto sull’argo-
mento prendendo lo spunto da alenni casi che abbianio avuto Poceasione di osservare.

Prendendo come criterio pratico di suddivisione il rapporto della cerisi di cecita
colt'acceso conyulssivo si possono distinguere 1 seguenti tre gruppi:

I, - Cecita pre-accessuale: « aura » visiva sotto forma di cecitd;
II. - Cecitd post-accessuale : postumo;

1. - Cecitd quale «equivalente» epilettico: nel senso che in questi casi non vi
¢ un rapporto cronolugico costante tra cecitd ed accesso convulsivo.

Nel primo gruppo comprendiamo quegli epilettici i1 cui accesso convulsivo viene
preceduto da pochi istanti {alcuni minuti al massimo) di cecita.

La Drevitd del disturbo, le sue connessioni direite con Paccesso fanno si che questi
casi presentano scarso interesse specie per il medico generico. Negli altri due gruppi
mvece, la cecitd, talora pidt prolungata, si presta allosservazione medica e, se da un
lato solleva complessi problemi di neuro-fisiologia di carattere strettamente « speciali-
stico », dallaltro intercssa anche il medico pratico che, di [ronte ad un epilettico che
ha perso bruscainente la vista, deve saper riconoscere la natura del disturbo per po-
lerne emettere la prognosi.

Riportiamo anzitutto sinteticamente doe co di cecita post-accessual

Oss. I."— G. A, anni 1¢. Ingresso in Clinica 24-3-tg42. Dall’etd di 12 anni accessi
convulsivi generalizzati, non preceduti da «auras tipicamente epilettici ad intervalli
irregolari di settimane o mesi, Viene ricoverato in stato di male epilettico e durante
i primi due giorni presenta accessi convulsivy e grave stato confusionale, Nei cinque
giorni successivi messuti accesso convalsivo e miglioramento graduoale delle condizioni
psichiche mentre insorge la seguente sintomatologls rimasta fondatanente invariata
durante tale periodo: deviazione couiugata della sgumardo e del capo sia a destra che
a sinistra con nistagmo orizzontale a molla che batte nel senso della deviazione. La
{ase di deviazione in un delerminalo senso dura 20-30” e viene in geuere seguita da
deviazione in seuso contrario, Durante la cvisi le pupille non reagiscono alla Ince ma
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talora presentano variazioni spontanee di dinmetro, Negli intervalll liberi e pupil
sonto immobili e reagisconn normalmente,

Col migliorare delle condizioni psichiche & inoltre possibile mettere in evidengg, 3
studiando in varie prove il comportamento del p. ¢ le sue reazioni a sorgenti luminese,
che egli ¢ totalmente cleco mentre afferma invece di vederci bene. Avvicinando bry.
scamente la mano agli occhi del p. non & provoca il normale riflesso di ammicea.
mento di difesa.

11 3o marzo presenta uil accesso convilsivo ¢ nel giorti suceessivi e orisi i e
viazione coniugata si fanno sempre pin rave sino a scomparire completamente il aprile
data in cui ai cominein anchie a notaren v graduale ripristino della vista. Dapprima
percepisce solo le sorgenti luminose ¢ riappare i1 riflesso visive di atnmiccamento,
Lopo 2o giorni di degenza il visus ¢ tornato guasi nermale @ lalora commette qualche
errore nel denominare ogpetti ma ¢ sewmpre inogrado diocorreggersiy tale disturbo
appare legato (prt clic al rallentianenio dei processi psichici in genere, che permane)
ad un notevolissimo dedieit atentivo nel riguardo alle prestazioni visie citr rende
impossibile un esame accurate del campo visivo ma ton sembra che vioslano disturbi
grossolani.

Durante ia degenza UVesame nearologica pid volte praticato non T niesso in evi-
denza aleun segno deguo di rilicvo oltre a quelli gia riportati. 11 foudo oculare ripe-
Ltamente esaminato ¢ sewpre risuloto nonmale. Negative le varie ricerche per la
ines nel sangue ¢ liguor. Normali Ta pressione del diquor ¢ la sua commosizione. Knce-
tainginfia s nulla di notevole.

Oltre a cure di Luminal ¢ state sottoposto ad indezioni endovenese di Nicolene
durante il periode in ocui era amaureticoe senza aean etfetto apprezzabile sulla sindrome
morhosa.

Dopo cirea tre mesi albiono aveto Poceasione di rivedere 11 nostro p. all’Ospedale
Psiclnntrico dove erg stato rasterito @ ha presentato accessi convulsivi isolatl e fre-
auenty, assenze ma nessan distirbo o carico della vista,

Oss. Ir. - RN amni 300 Ingresso 3l 1o-3-1042. Nulln di notevele nellanamnesi
ereditaria e familiare. Sin dallinlanzia soffre di accessi convulsivi tipicamente epilet-
tei non preceduti da «wara», ad intervalli irregolari (1 o 2 al mese). Prima dell'in-
gresso ¢ stato colto da numerosi accessi convalsivi (67 nello stesso giornv) ed i fami-
Har s sono accorti che era diventato cieco benehd afiermasse 4 vederci bene.

Alllogressa ¢ torpido, disorlentato, eloguio lento, abburratato. Nulla i notevole
sllesame neurologico trame nm sintomatoiogia visiva ed oculare analoga a quella
dellPoss, precedente : cecita totale (durata circa una settimanua) clie non viene rico-
nosciuta dal p. Fundus oendi nornsile, riilesso {otomotore conservato. Il nistagmo spon-
taneo con deviazione del capo non veune osservata, esisteva tuitayvin nistagmo nelle po-
sizion Taterali delln sguardo.,

Ripristine graduaie della vista tanto olie due setthmane dopo Vingresso era in
grado di indicare correttonente i1 numero delle dita clie gli venivano presentate. Nes-
sun disturbo grossolano del campa visivo ma, come nell’oss. precedente, notevole
« disattenzione visiva ».

Le varie ricerche sul sangue ¢ zul liguor nonché Pencefalogratia diedero risnltati
normali, Ipotensione arteriosa ¢ hradicurdia vennero osservate darante tnita la degenza.

I due casi riportati presentano caratteristiche fondamentalmente uguali tanto da
poter essere disenssi assienie, Osserviamo anzitutto che i nostri p. per gl accessi
epilettici insorti neil’infanzia, la negativitd dellesame neurologico ‘tranne la sinto-.
matologta transitoria) e delle varie analisi e ricerche cxeguite, appartengonn alla ca-
tegoria « clinica » deghi epilettici « essenziali », «gennini» o« criptogienetici » che
dir si voglia. '

I disturbo visive caratterizzato fondamentaloente da s Ceciti, - Integritd del
fondo oculare, — Conservazione del ritlesso pupiliare alla luce, presenta la triade sin-

tomatica essenziale che Magitot e Hartmann, autori di un importante <tudio sull’ar-
gomento, attribuiscono alla cecith « corticale » o « cerebrale » secondo Menbrun, dat(?_-
che tale trinde pud osservarsi in tutte e lesioni della via ottica allindietro dei COYP.1
genicolati esterni, Sono inolire da vilevare nei nostri casi due altri sintomi di cecitg
corticale  considerati  « accessori» dai suddetti A V.0 Vassenza del riflesso  visivo di
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foohis, e 10 muneato Feonoscimentn el propria cecitt dia parte deltinfermo.
Cyreon anio quitdi stowraiuent Gi ronte ad ung eeeitd di tipo cortieale s anche Jo
v el ripri-tine detla vietn Galle gt non ci siomo dilengead per ragloni
v e Lo edisattensione Visivaoa, appartenzono dla coeciti corlivale transitoria,
Conbe o pertantoinutile solevinare n Qi~cn=~ioni i dingnostica differenziaie
coaneolar miodo & evidente cle non <o tratt nei nostri casio diamaurost isterica

crceeniva olel nistagiie prrtiette daosola o lwierlo cot ecertezzay, N&© o lecito

arettere i discussions Lo cuecitd ) G tagnostn ouieat dato chie nel nostri pazicnt
vi era la perdita delle sensaA0NT visive elementari ¢ nonoun difesso specifico del rico-
noscimento deghi oggetti mediante T vista,

Non ef soffermeretio sti SnLon ConveEntimi psgny dovinrione del capo ¢ dello

xguzn‘d()\ pert‘l:(- vi acvennerciio nella discussione del siostro peren cas

Da un punto di sista pratico ol possiamo chieders we ta CeciUn trsIteTin posteaes
cessuale di tips cortivate stia ad indicare o presenaa diuis oplsiasd Tesiote arganici
netla regione occipitale. Vavt A\ (Magiot, Hartnmann, Lapersonne, Cantonuet, Op-
senheim, ecc.) chie accennang somtnariamente al possibile riscontro di una cecitie tran-

Jtoria post-accessuale (non speciticano 4 e tipol non vioattribuiscono alenn valore
« localizzativo ».

In altri casi invece (« Hpilessia otdea » di Foerster; Moore, Onler, ceed in cud
venmero descritte cecitd post-nccessuali, ia presenza di altri sitomi dimostrava chy
i trattava di accessi convnlsivi «sintomatied » {tamord, lesioni traumatiche, ecod; che
all'intervento chirmrgico ed alPautopsia risultarono a sede oceipitale,

Oueste brevissime consideraziont, se Lasciano indiscus<o i1 meceniizine patogene:
tico, permettono tuttavia di ginngere alle segtientd vonclusioni; in epitettics « easen-
ciali » & possibile riscontrare {solo dopo accessi ravvicinati, almeno nei nostrio casi
ana  eecitd  post-accesstale tipicamente  corticale, di Aurata  relativamente  votevole
wing ad wna settimana) ma di prognosi funsta, ed alla end preseuza non -1 pud attri-

Lnire un valore invalizzativo (« spima itritativio organica, ovcipitaie) chie pernetta i

infirmare la dingnosi i« essenzialith o emessa fn base ol clas<ici criteri olinici

Il nostro terzo caso per i rapperti cronologict tra ceciti ed aceess convnl=ivi ap-
partiene al terzo gruppo che abbiime creduto di poter fndividuare cecith quale @ eqguoi-
valente epiletticon.

Le nwmerose crisi amanrotiche presentatte, la presenza dio sintomi coneomitant

tallucinazioni visive), ie varie osservazioni, prove e riverche praticate durante 1l lungo
teriodo di osservazione, Uestremia rarith dells sindrome, giustificherehbero rela-
slone dettagiiata ed un’ampia discussinne sni vari quesiti nenrologici ¢ privopatologic

sollevati dal cuso. Tnttavia per non esnlare dai Himit imposth riassumeremo la ~torin

dinfea e solleveremao solo quegti argomenti teorici clie possano portate o conelusiom
pratiche.
Oss. I, —= N Iy, anni so, Daopin i 20 anni cofire i accessi convalsivi epileitici

1on precednti da aura. Neligz8 insorgons per o prima volta hrevi erisi i deviazion:
coniugata del capo e dello sguarde senva perdite di voseienzi, setiza B porto vogli
accesst convulsivi.

I zo-10-1942 capita per la prima volte alin nostra bservazione presentando i se-
guel_xte quadro; ceeitd totale, integritn del fondo ocalare, cot=ery azione  det ritlesso
p}lpl]]are_ alla luce, Tnoltre variozioni spontanee del diametro pupitlare clie in geoerc
a1 associano a deviuazione coningate del capo ¢ dello sguardo con svosse nistagniche,
talora 1‘})‘[;111(:110 del tranca, Durante i erisi & preda di allucinazioni visive {faceg,
paesaggl, 'C(j(‘.). Negli dniervalii Tiberi Lo p. perfettamente fncidt, riconosce di essere
vieea ¢© eritica le atlueinazioni. Duorante da crist invece afferma Jdi vedere mentee des
scrive le nl'luciu;a'/iuui ¢ present ui restringiments della coscienza

Daopo cirea una settimana ol

cocity ripristino gradude delln vist ¢ seomparsa
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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. & tornata 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 é sempre
rvisultato normale. Un esame esegnito da uno specialista della Clinica Ocnlistica del-
I’Universitd oltre a confermare I'integrita-del F.O. permise di rilevare che la pressione
dell’art. centrale della retina era normale. Ripetute iniezioni di vasodilatatori effettnate
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-
mitate. Alcuni giorni prima dell'ingresso numerosi accessi convultivi senza cecitd
vost-accessuale. Dopo due o tr giorni dagli accessi & insorta Lruscamente cecitd otale.
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 mei ‘ricoveri precedenti. Insorgono tuttavia complicazioni
(flebite, bronco-polmonite) per cui vieme trasferita al Policlinico dove avviene V'obitus.
Per contingenze helliche non fu possibile eseguire autopsia.

La cecitd della nostra p. presentando le stesse caratteristiche del casi precedenti
non ha bisogno di essere nuovamente discussa. 1l quadro clinico differisce tuttavia
nei seguenti punti: . '

Nessun rapporto cronologico della cecitd cogli accessi convulsivi.

Presenza di allucinazioni visive durante le crisi di deviazibne coniugata.

‘Perfetta luciditd 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 cai crisi di amaurosi sono indipendenti dagli accessi convnlsivi ed ac-
quistano il carattere di «equivalenti ».

Circa Vesistenza di un auwmarosi epilettica, come forma a se, insorgente in 'epilet-
tici genuini, i pareri sono discordi : ‘ .

Dopo Jackson che la descrisse per primo mel 1871 altri AA. ne hanno riportato
singoli casi (Heinemann, Gayet, Wimmer, Souques e Dreyfus-Seé, ece. ). 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 periodo 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-
butc decisivo all’argomento: per la prima volta, a qilanto ci risulta, viene osservata
e studiata accuratamente in un epilettico genuino un amaurosi prolungata ed i sin-
tomi concomitanti. Tale caso descritto sotto il nome di «Status epilepticns amanro-
-ticus» (s.e.a.) riguarda un uomo di 34 anni che sin dall’infanzia 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. ITI). V

’ La quarta crisi amaurotica del ‘caso di. Avala durd 15 giorni.

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

Secondo 'opinione di Ayala il quadro clinico dovrebbe essere attribuito a disturbi
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di circolo (probabilmente ischemiciy ed idrodinamici prevalenti nei centri della vista
e dell’oculomozione, mescnceialici ¢ diencefalici che in tali regioni si trovanio ravvi-
cinati. Oggi, in base alle recenti acquisizion cliniche e neurofisiologiche dovute sopra-
tutto ai lavori di Voerster ¢ di I'enfield ¢ possibile prospettare origine esclusivamente
corticale dello s.e.a. Risulta infatli da numerosi esperimenti di stimolazione elettrica
della corteccia (sui quali non ci possiamo 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 - 1g e 5,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
4 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 yenesi esclusivamente corticale deile
s.e.a non intendiamo trarne alcuna illazione circa il meccanismo del classico accesso
convulsivo generalizzato. I¥’ noto infatti che alcuni autorevol neurologi (Cerletti,
Salmon ed altri) sostengono Vesistenza di un centro epilettogeno sottocorticale, che,
stimolato, sarebbe il punto di partenza di una serie di complicati meccgnismj - -shoc-
cianti nell’accesso classico (perdita di coscienza fenomeni motori- e neurovegetatlvl),
Lo s.e.a. deve invece essere considerato aila stessa stregua dell’accesso jacksoniano
inotorio, semza perdita di coscienza, chie, anche secondo i suddetti AA,, pud essere
ai genmesi originariamente ed esclusivamente corticale. )

Da -un altro punto di vista dobbiamo anche chiederci quale sfa il « primum
movens » responsabile dell’attivitd epilettogena occipitale. Infatti riconoscere la mna-
tura di tipo epilettico di un determifiato 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 pome perd di fronte all’intri-
cato e complesso problema del meccanismo patogenetico dell’epilessia in gemnere, nel
quale non possiamo evidentemente addentrarci, Ricorderemo solo che se alcuni AA.
sostengono ancora lorigine «ischemica», da spasmo vasale, dei ferlomeni epilettici,
le pitt recenti acquisizioni tendono a dimostrare che lattivitd epilettogena del neurone

ton & legata a disturla circolatori (Moruzzi). Eventuali spasmi (post-accessnali secondo
[’enﬁkeld) avrebbero solo il vatore di epifeubmeni.

Tornando ai nostri casi, l’esistenza di uno spasmo vasale che possa durare una
settimana e pit, ripetersi varie volte, producendo un ischemia sufficiente per pro-
durre la cecitd senza tuttavia ledere in modo irreversibile l1a cellula nervosa & quanto
mai improbabile,

Inoltre il criterio «ab adjuvantibus »  (ineficienza  dei vasodilatatori) & stato
negativo. i

Stabilita la sede corticale e scartata come improbabile Ia genesi vascolare, rimane
0 tuttavia iuspiegata la ragione per cui nello s.e.a Pattivitd epilettogena rimanga loca-
e lizzata alla regione occipitale. Solo Pesame istopatologico avrebbe potuto forse dar-
cene la ragione. Nel nostro caso, (Oss. III) che venne a morte, ltautopsia, come gid
dicemnmo, non fu esegnita. In quello di Ayala il p. (qualche tempo dopo la comumnica-
zione dell’A.) mori per un affezione intercorrente, 11 compianto Prof. Ayala ebbe la
compiacenza di comunicarci che il cervello efa macroscopicamente normale. Non ci
venntero comunicati tutti i particolari circa i reperti istologici, ma don 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 © vwequivalente ») osservata mnei nostri casi‘ (ed in
ouello di Ayala) & sicuramente a sede corticale, puo raggiungere una notevole durata
(sino a 15 giorni) pur permanendo buona la prognosi. .
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Sembra assai improlabile chic une spasmo vascolare <ia alla base della sindrome

¢ pertanto una terapia a base di vasadiladatori non & adeguata.

Inoltre considerando tutto 11 quadro clinico e non il solo sintons « cecitd », propo-

uiamo da un punto di vista clinico nosografico di radunare sotto il nome di « epilessia

accipitale » sia il tipo descritto da PFoerster col nome di « epilessia ottica » che 1o

: Status epilepticus amaurotico » di Avala dato che la loro sintomatologia fondamen-

talmente identica & sccondo ogni probabiliti da mettersi in rapporto essenzialmente
con la «scarica » epilettogena delle arec occipitali 18 e 19 (accessoriamente 5b).

Le differenze tra le due forme rignardano P'etiopatogenesi . epile

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

La diagnosi differcnziale <i pone tenendo conto foltre agh eventuali segni gene-
riel di epilessia « sintomatica »)oanzitutto del sintomi interaccessuali (disturbi perma-
nenti del campo visive! che nel tipo Poerster stanno ad indicare 1
Nella sindrome di Avala tnvece, il malato, superata la
mente normale. {(Dalla Clinica delle
Routa - Direttore: Prof. U, Cerletls

4 lesione occipitale.
crisi, torna ad essere perfetta-
Malatiic Nevvose o Mentali dellUniversita  di
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