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V1.14. LE TURBE FONO DEGLUTITORIE NELLA PATOLOGIA
DELLA BASE CRANICA

R. Roselli, G. Spriano

INTRODUZIONE

In considerazione della complessita delle strutture anatomiche coinvolte nel
meccanismo della fonazione e della deglutizione e data la stretta connessione fra i
due sistemi (Figg. 1, 2, 3), possono essere numerose le lesioni del sistema nervoso
che danno origine a disturbi fono-deglutitori.

In questo capitolo cercheremo di esaminare le principali patologie che possono
colpire le strutture nervose che attraversano la base cranica, verrafatta solo unabre-
ve citazione delle patologie del sistema nervoso centrale che possono lesionare i
meccanismi del linguaggio e della deglutizione per la piu specifica competenza del
neurologo/neurochirurgo nel loro trattamento.

Verranno esaminati tre gruppi principali di patologie responsabili dei sintomi fo-
no-deglutitori: di interesse medico, chirurgico e la patologia iatrogena.

ANATOMIA

La dinamica fono-deglutitoria & controllata principalmente dagli ultimi quattro
nervi cranici: 1X, X, XI e XII. La conoscenza dell’ origine e decorso di questi nervi
permette la comprensione della fisiopatologia di questi disturbi.

Il Glossofaringeo (IX n.c.) € un nervo misto completo, sensitivo e motore, deri-
vadal Il arco branchiale ed originain posizione rostrale dal bulbo encefalico in tre
nuclei: nucleo ambiguo, del tratto solitario e salivatorio inferiore.

Partendo dalla corteccia della circonvoluzione frontale ascendente le fibre del |
motoneurone giungono, dopo incrociamento, alla sostanza reticolare del bulbo, nel-
la parte piu alta del nucleo ambiguo (nucleo motore somatico del 1X, X, XI n.c),
che costituisce il prolungamento cefalico della testa del corno anteriore del midollo
spinale. Nel bulbo, porzione media del tratto solitario, si trova il nucleo sensitivo
che costituisce il prolungamento cefalico del corno posteriore del midollo spinale.

Il tronco nervoso origina con 3-4 radici che dal bulbo, alivello del solco fral’ o-
liva ed il peduncolo cerebellare anteriore, superiormente alle radici del X n.c., s
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Fig. 1.
Rapporti vascolo-nervosi nello spazio sottoparotideo posteriore all’emergenza del foro giugulare (dai
Cahiers d’ anatomie, modificata).

uniscono a formare due fasci: le fibre mediali sono efferenti, le laterali sensitive.

Attraverso o spazio subaracnoideo il nervo dirige antero-lateralmente verso la
faccia postero-inferiore della rocca petrosa delimitando il limite inferiore dell’ an-
golo ponto-cerebellare.

Il decorso nella fossa cranica posteriore € di 15,65 mm 232 esce dal cranio nel
forame giugulare in posizione antero-mediale e antero-superiore a nervo vago e al-
I"accessorio, rivestito dalla propria lamina durale che o abbandona a meta del foro
giugulare, per fondersi col periostio della base cranica.

E separato dal X e XI dal seno petroso inferiore. |l nervo al’uscita dal cranio,
prima di impegnare il foro giugulare (o foro lacero posteriore), entra in un canae
0sseo di 5-6 mm posto sotto la dura madre (d.m.); nel foro si trovain posizione an-
teriorea X n.c. ed alleradici craniche dell’ X1 n.c. dacui |o separano sepimenti del-
lad.m.; inferiormente si pone medialmente a bulbo della vena giugulare interna e
lateramente a X e X1 n.c.

Lungo il suo decorso il nervo presenta due gangli: il superiore, incostante el’in-
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Fig. 2.
Immagini schematiche del foro lacero posteriore (dai Cahiers d’ anatomie, modificata).

feriore 0 g. petroso extracranico; inferiormente a quest’ ultimo originail nervo tim-
panico di Jacobson diretto a canalicolo timpanico inferiore e quindi alla cassa tim-
panica per la sensibilita della cassa, tuba e mastoide.

Il nervo in questo decorso & accompagnato da una branca dell'arteria faringea
ascendente, sul suo decorso sono presenti da 2 a 6 glomeruli da cui possono insor-
gere tumori glomici (paragangliomi) ¥. In seguito il IX invia un ramo anastomotico
a X n.c. che decorre lungo la superficie della a. carotide interna (a.c.i.) e si pone
mediale alla v. giugulare interna, quindi il nervo decorre infero-anteriormente ala
a.c.i., il muscolo stilofaringeo ne costituisce il repere anatomico venendone anche
innervato e attraversandolo nel 12% dei casi.

Il glossofaringeo quindi decorre nella fascia stilofaringea al confine fra i co-
strittori faringei superiore e medio, anastomizzandosi con il ramo auricolare del X,
con il tronco del simpatico cervicale e conil VII n.c. Quest'ultima anastomosi si puo
realizzare con la porzione extracranica del nervo o con il ramo digastrico, tali col-
legamenti contribuiscono all’ innervazione sensitiva del padiglione auricolare, cassa
del timpano, tuba di Eustachio e cute del solco retroauricolare.
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Fig. 3.
Visione postero-inferiore dell’ emergenza apparente del nervi cranici (dai Cahiers d’ anatomie, modifi-
cata).

Sotto il ganglio inferiore del 1X, 1-2 rami del seno carotideo, che si anastomiz-
zano con rami del X n.c. eil tronco simpatico, innervano la zona barocettrice del se-
no carotideo e il glomo carotideo. Il IX n.c. innerva quindi, con rami collaterali, la
parete faringea posteriore, la capsula tonsillare, la base linguale con le papille val-
late e foliate, la vallecula glosso-epiglottica e la porzione superiore dell'epiglottide.
L'innervazione sensitiva si estende al 1/3 posteriore della lingua per la sensibilita
gustativa delle papille vallate e alla volta palatina, istmo delle fauci e faringe.

Rami motori del 1X insieme a X e XI n.c. ed a simpatico cervicale innervano
oltre al muscolo stilofaringeo, il costrittore superiore della faringe, deputati all’in-
nalzamento della laringe e faringe durante la deglutizione.

In particolare la componente motrice dal n. ambiguo innervail m. stilofaringeo,
la sensitiva derivando dalla mucosa della base lingua, velo palatino, archi palatini,
faringe (eccetto I’ipofaringe), tuba uditiva e cassa timpanica convoglia le sue fibre
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nel n. del tratto solitario. Anche la sensibilita gustativa é veicolata dafibre che, pro-
venienti dalla base lingua, arrivano a n. del tratto solitario.

Il n. salivatorio inferiore controlla la secrezione salivare con fibre pre-gangliari
parasimpatiche dirette alla ghiandola parotide. Altre afferenze sensitive viscerali
provengono dal seno carotideo 2Y7.

Il Vago (X n.c.), nervo misto, € il pit lungo del nervi cranici. Nasce dal solco
dei nervi misti della superficie laterale del bulbo, caudalmente rispetto al IX n.c.,
con una decina di radici che convergono in alto, esternamente al tronco cerebrale,
nello spazio sub-aracnoideo, formando un unico tronco nervoso primadi arrivare al
forame giugulare, che attraversa, insieme all’ X| n.c. in un manicotto fibroso. Rima-
nendo posteriore rispetto al IX n.c., entra nel foro giugulare attraverso la stessa la-
cuna della dura madre del XI n.c., alivello del fg presentail ganglio giugulare, su-
periore 0 nodoso, da cui originail ramo auricolare o nervo di Arnold ¥'.

Questo ganglio fornisce subito 1-3 rami anastomotici chelo collegano al X n.c.
ed il ramo interno del X1 n.c. emerge sotto il margine sigmoideo del forame giugu-
lare e si immette nel X n.c. Il nervo di Arnold emerge dal margine inferiore del gan-
glio giugulare e contiene fibre provenienti dal 1X n.c., decorre attraverso la fossa
giugulare e quindi passain un canale nella porzione petrosa del temporal e e succes-
sivamente sulla porzione mastoidea del VIl n.c., contiene anch'esso glomeruli ed
anastomosi con il VII n.c. Il ramo auricolare quindi attraversal'osso temporale fino
alla fessura timpano-mastoidea e raramente, con il VII, giunge al foro stilomastoi-
deo e contribuisce al'innervazione della membrana timpanica e del condotto uditi-
vo esterno. Un ramo del ganglio giugulare si pensa decorra nella fossa cranica po-
steriore attorno al seno occipitale. Caudalmente a questo il nervo presentail ganglio
inferiore 7.

L’ Accessorio (XI n.c.) € formato da due tipi di fibre; vagali provenienti dal ra-
mo accessorio del vago, vero nervo cranico e dafibre motrici di derivazione spina-
le del nervo accessorio spinale. || nervo attraversail foro giugulare postero-medial -
mente a IX e X n.c. e medialmente al bulbo giugulare, si divide in un ramo conte-
nente fibre vagali che si fonde con il X n.c. ed un ramo di pertinenza spinale che di-
scende nel collo sotto il muscolo sternocleidomastoideo a cui porta |’ innervazione
motoria e continua infero-lateralmente verso il m. trapezio che innerva %,

L'Ipoglosso (XI1 n.c.) éil nervo motore della lingua, origina dal solco laterale
anteriore del bulbo con molte radici (10/15) alineate verticalmente, le radici si con-
giungono a formare due rami superiore ed inferiore che formano il tronco comune
del nervo nel canale dell’ipoglosso (canale condiloideo anteriore). All’ uscita dal
cranio il nervo si trova profondamente rispetto all’ arteria carotide interna, alla vena
giugulareinternaed a X n.c., quindi passa fra carotide e giugulare, emette un ramo
discendente che si unisce ad un ramo del plesso cervicale originato da C2-C3, co-
stituendo I’ ansa dell’ ipoglosso, per I'innervazione dei m.m. sottoioidei. Dopo aver
attraversato le logge sottomascellare e sottolinguale si distribuisce ai muscoli in-
trinseci dellalingua: stiloglosso, ioglosso, genioglosso, palatoglosso ¥,

Il Foro Giugulare o foro lacero posteriore (FG) € la struttura cardine che attra-
Versano gueste vie nervose, situato nella base cranica é delimitato dalla meta poste-
riore della sutura petro-occipitale, all'unione del bordo posteriore della rocca petro-
sa del temporale con il bordo esterno del corpo e della massa laterale dell’ occipita-
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le. Il FG mette in comunicazione la fossa cerebrale posteriore con la fossa infra-
temporale, hamargini frastagliati e direzione antero-posteriore, formaovale o trian-
golare e dimensioni variabili con prevalenza del lato sinistro, due spine ossee sui
bordi opposti, occipitale e temporale, sono collegate da un setto fibroso, o 0sseo nel
13% dei casi .

Le strutture passanti per il foro lacero posteriore sono, in senso postero-anterio-
re: il golfo giugulare, formato dalla confluenza del seno laterale nella vena giugula-
re interna; |’ arteria meningea posteriore (ramo della a. faringea ascendente); il ner-
VO accessorio; il nervo vago; il glossofaringeo; il seno petroso inferiore che con-
fluisce nella vena giugulare passando dietro al glossofaringeo . Gli ultimi n.c. si
distribuiscono in tal modo: il tronco del I X anteriormente, fasci nervosi plurimi co-
stituiscono il X e X1 n.c. in posizione posteriore, il bulbo giugulare in posizione po-
stero-laterale. Leradicole del X sono rappresentate da fascicoli multipli (da 12 a 15)
di variadimensione (0,5-0,8 mm 0,6 in media) ed il nervo mantiene struttura multi-
fascicolare attraverso il foro giugulare, si comprende bene quindi come sia facile
unalesione nervosa o venosain caso di patologiatumorale e per danno iatrogeno .

Si ritiene chei nervi cranici attraversino in una matrice connettivaleil FG in po-
sizione anteromediale, tali strutture sono tutte circondate da una fascia connettivale
pill spessa, solo fra X, X e X1 n.c. il tessuto connettivo é piu lasso e consente I'i-
dentificazione e I’isolamento ©.

FISIOPATOLOGIA

Larevisione della Letteraturaindical’ictus cerebri frale maggiori cause di dan-
no alle funzioni faringo-laringee, infatti dal 25 a 45% dei pazienti recuperati dopo
ischemia cerebrale soffre di disfagia e complicanze ad essa correlate, quali I'aspira-
zione di ingesti nellavia aerea ed infezioni polmonari . Arms et al. * riportano che
lapolmonite ab ingestis € causa dell’ alta mortalita fra questi pazienti, cid viene con-
fermato da Wade *® con un tasso di incidenza del 35-40% dopo attacco ischemico
cerebrale 14424448,

| deficit fono-deglutitori ad origine centrale o da patologia della base cranica,
sono conseguenti a coinvolgimento di piu nervi cranici (V, VII, IX, X, X1 e XIl) al-
I"interno di sindromi paralitiche che. Quindi il danno di un singolo nervo produce
sintomatol ogie tipiche del deficit muscolare o sensitivo in questione, se piu nervi so-
no coinvolti si avranno sintomatol ogie complesse identificabili in sindromi associa-
te.

Lalesioneisolata del 1X n.c. provoca ipotonia e abbassamento del velo palati-
no dal lato leso, deviazione dell’ ugola verso il lato sano vocalizzando, disfagia per
deficit della fase faringea della deglutizione con rigurgito di liquidi nel naso.

La lesione del X n.c. comporta deficit motorio laringeo con immobilita della
corda vocale omolaterale, voce bitonale, raucedine, se la lesione colpisce il nervo
vago al di sopra del ganglio nodoso, la paralisi che ne consegue coinvolge entram-
bi i nervi laringeo superiore e ricorrente con emiplegia laringea e corda vocale in
posizione lievemente abdotta, paralisi della faringe e dilatazione atonica dei m.m.
costrittori, con ristagno di secrezioni e dirottamento in laringe. Il deficit sensitivo
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esteso allafaringe, laringe e parte superiore della trachea determinainefficienza del -
la fase faringea della deglutizione e inalazione nella via aerea.

L’ abolizione dellamobilita dell’ emilingua omolaterale & legata al deficit del X11
n.c. con deviazione all’interno del cavo orale della lingua verso il lato sano ed ala
protrusione verso il lato dellalesione nervosa per azione del m. genioglosso contro-
laterale, dato I’incrociarsi dellefibre di questo muscolo sullalinea mediana che con-
traendosi spostano la lingua dal 1ato opposto. Obiettivamente si ha emiatrofia lin-
guale omolaterale, disartria e modesti disturbi deglutitori nella fase orale. La para-
lisi del nervo comporta inoltre reazione elettrica degenerativa dei muscoli innervati
(R.E.D.) efascicolazioni in caso di lesione alivello del nervo o del nucleo del neu-
rone periferico; viceversain caso di lesione sovranucleare o centrale, tale reazione
€ assente.

Le lesioni vascolari del bulbo coinvolgono in associazione piu nuclei:

S. di Wallemberg (o laterale del bulbo), da infarto retro-olivare unilaterale, con
lesione dei corpi restifomi, della radice discendente del trigemino (V), del nucleo
ambiguo (1X), del nucleo vestibolare e del fascio spinotalamico, dovuta alla trom-
bosi dell’ arteria cerebellare posteriore, dell’ arteria della fossetta laterale del bulbo
od occlusione parziale dell’ arteria basilare. | sintomi sono cerebello-vestibolari, so-
matici, oculo-pupillari, orofaringei con emiplegia del velo palatino, disfagia ai li-
quidi, abolizione del riflesso velo-palatino e laringei con voce bitonale;

S di Avellis (bulbare posteriore o del nucleo ambiguo) insorge per danni vasco-
lari, flogosi 0 neoplasie e coinvolge IX e X n.c. nel nucleo ambiguo, talorai fasci
spino-talamici, laparalisi coinvolge faringe laringe palato omolaterale e genera ane-
stesia termodol orifica control ateral e;

S. di Schmidt (vago-spinale), alla precedente si aggiunge la paralisi omolaterale
dei m.m. sternocleidomastoideo (scm) e trapezio;

S di Jackson (vago-spinale-ipoglossica), per lesione della porzione inferiore del
tronco cerebrale e dei nuclel o delle radici degli ultimi n.c. X, X1, XII, dei fasci pi-
ramidale e spino-talamici, comporta omolateralmente paralisi del velo palatino, la-
ringea, del muscolo scm e del trapezio ed emiatrofia dellalingua, controlateralmen-
te emiplegia e anestesia termodolorifica della lingua *.

Lesioni tumorali della base cranica:

S associata posteriore di Vernet (o del foro lacero posteriore): coinvolgeil IX-
X-XI n.c., con paralisi del muscolo costrittore superiore del faringe (1X) del velo pa-
latino e della muscolatura laringea (1X,X) ipo-anestesia e sintomi viscerali, paralisi
del trapezio e del muscolo sternocleidomastoideo;

S. associata posteriore di Collet-Sicard (o condilo-lacero-posteriore): anche da
lesione traumatica del collo ** con emiplegia glosso-laringo-scapolo-faringea da le-
sione del IX-X-XI-XI1I n.c., alla Vernet si aggiunge |’ emiplegia della lingua omola-
terae;

S. di Tapia: doveil XII n.c. incrocia il vago, comporta paralisi dell’emilingua e
della corda vocale omolaterale;

S. associata posteriore di Villaret: dalesione dei n.c. IX-X- X1-XII e delle fibre
simpatiche oculo-pupillari 3

S di Garcin-Bertolotti o unilaterale globale: dalesione di tutti i nervi cranici di
un lato, la forma completa & eccezionale, & causata da tumori rinofaringei estesi «a
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colata» lungo lafacciaanteriore del tronco encefalico sovente sarcomi, processi me-
ningitici della base cranica che comprimono o infiltrano i nervi cranici, solitamente
ad esclusione dei primi due &,

PATOLOGIE DI INTERESSE CHIRURGICO

Neoplasie, traumi ed emorragie della base cranica possono essere causa di defi-
cit fono-deglutitori, le variabili che determinano I’ interessamento di strutture neuro-
vascolari e degli ultimi nervi cranici, sono: I'istologia del tumore, |e sue dimensio-
ni, I’ estensione ala dura madre, infiltrazione o frattura ossea e quindi compressio-
ne, infiltrazione, fenomeni ischemici ed emorragie a carico dei nervi cranici.

Lasintomatologia causata datali lesioni, come descritto, € variaed i disturbi le-
gati a deficit degli ultimi nervi cranici sono rappresentati da un insieme di altera-
zioni motorie e sensitive legate al blocco parziale o completo dell’ attivita nervosa.

Fra le cause neoplastiche piu frequentemente responsabili dei disturbi fono-de-
glutitori sono i tumori del foro giugulare (FG), questi possono essere intrinseci a
partenza dal FG stesso, o estrinseci penetrando il FG da regioni adiacenti. In ogni
caso di interessamento tumorale del FG infatti almeno un n.c. e paretico all’ esordio
della sintomatologia ed il piu colpito € il nervo vago, seguito dal glossofaringeo e
dall’ipoglosso.

Per e lesioni tumorali avanzate, queste possono invadereil lato mediale del FG
e danneggiarei nervi infiltrando I’ epinervio, cid si verificacon frequenzafino a 50-
60%, con massima incidenza di deficit nervoso pre-operatorio nel caso degli
schwannomi, seguiti da meningiomi e dai paragangliomi giugulari 24,

Nei meningiomi I'invasione del FG puo avvenire da ogni sede vicina: medial-
mente dal clivus inferiore, lateralmente dal seno sigmoide, superiormente dalla pi-
ramide petrosa posteriore o dall’ angolo ponto-cerebellare ed inferiormente dallare-
gione del forame magno.

Gli schwannomi degli ultimi n.c. possono causare neuropatie multiple per il
coinvolgimento non solo del nervo di origine, infatti intraoperatoriamente puo ri-
sultare difficile I'identificazione della sede di partenza della neoplasia. La frequen-
zarelativa di disfunzione preoperatoria degli ultimi n.c., data dalla crescita tumora-
le, & schwannoma > meningioma > paraganglioma.

Il meningioma ed il paraganglioma sono di forma irregolare e piu invasivi del-
lo schwannoma, infiltrano il perinervio senza necessariamente interrompere la fun-
zione nervosa. In base alla diversa vulnerabilita dei n.c. a tumore, I'incidenza rela-
tivadi disfunzione & X > X > X1 > XII. Altre lesioni che comunemente penetrano
il FG dal basso sono: carcinomi squamosi, paragangliomi vagali, schwannomi in-
sorgenti nello spazio parafaringeo che causano unatumefazione cervicale o faringea
retrotonsillare, con sintomi da compressione neurologica sugli ultimi n.c. .

Fra gli altri istotipi i colesteatomi congeniti o di origine mastoidea invasivi, a
partenza dalla rocca petrosa, con estensione infratemporale o nell’ angolo ponto-ce-
rebellare, possono causare paralisi dei nervi misti.

Cordomi e condrosarcomi a partenza dal clivus o dalla giunzione petroclivale,
possono infiltrare il FG dal lato mediale, la penetrazione laterale invece puo avve-
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nire dallo sviluppo mediale di Carcinomi squamosi e Tumori ghiandolari dell’ 0sso
temporale.

I meningiomi localizzati nel foro occipitale, per compressione sul bulbo, sono
allabasedi lesioni centrali sui nuclei degli ultimi nervi cranici, con conseguenti pa-
ralisi faringo-laringee mono e bilaterali.

| piu frequenti tumori a partenza intracranica sono i meningiomi e gli schwan-
nomi dei nervi misti che, sebbene ad istologia benigna, nelle recidive possono as-
sumere caratteristiche di malignita locale pur avendo progressione lenta .

I gliomi infiltranti del tronco cerebrale e gli ependimomi del pavimento del 1V
ventricolo coinvolgono sovente piu nervi, fracui il 111, VIl e X n.c.

Nei carcinomi rinofaringei I’ interessamento dei nervi misti € un fenomeno che
insorge in fase avanzata della malattia, il 1X, X, XI, XII n.c. sono coinvolti insieme
nel processo infiltrativo della base cranica, per lesione diretta o secondaria a meta-
stasi linfatiche parafaringee. Anche le metastasi linfatiche in sede retrofaringea e la-
terocervicale possono coinvolgere i nervi misti con conseguenti paralisi associate
che talvolta rappresentano la manifestazione iniziale di una neoplasia occulta.

L e neoplasie parotidee coinvolgono gli ultimi nervi cranici in fase tardiva o nel-
le recidive del lobo profondo.

Lesioni degli ultimi nervi cranici possono intervenire in seguito a fratture della
base cranica estese al FG con disfunzioni neurologiche permanenti 63,

PATOLOGIA IATROGENA

Il trattamento chirurgico delle patologie del basi-cranio, del forame giugulare,
del forame magno e del sistema circolatorio vertebro-basilare € frequentemente as-
sociato, a danneggiamento dei nervi vago, glossofaringeo e ipoglosso. La lesione
dei nervi cranici, volontaria o accidentale  la causa principale di morbidita nel pe-
riodo post-operatorio per i tumori della base cranica ed € considerata complicanza
morbosa a lungo termine, con ripresa possibile della funzione soprattutto se laloro
continuita non € interrotta definitivamente o € stata ripristinata dopo |'exeresi neo-
plastica. La manipolazione chirurgica delle strutture vascolari dell'encefalo, & con-
siderata global mente la maggiore responsabile della morbidita e mortalita nella chi-
rurgia del basi-cranio ¥ %,

In campo otoneurochirurgico I’ accesso tranglabirintico, retrolabirintico, retro-
sigmoideo, in corso di neurotomie vestibolari, del trigemino, decompressioni del V,
VI, VIII n.c., asportazione di tumori dell’ angolo ponto-cerebellare (apc) pud esse-
re seguito da paralisi degli ultimi n.c. Interventi a maggior rischio di tali compli-
canze, sono quelli diretti allarimozione di lesioni estese al FG che richiedono I’ ap-
proccio infratemporale o transpetroso.

Lesioni transitorie o permanenti dei nervi misti, sono inevitabili quando la
neoformazione per sua natura e dimensioni ha infiltrato tali componenti nervose.
Generalmente i tumori che insorgono nell’interno o penetrano dal lato laterale del
FG, spostano i nervi cranici medial mente; poiché I’ accesso chirurgico al FG avvie-
ne lateralmente, il tumore giace fra il chirurgo e i tronchi nervosi, tecnicamente
quindi questa e una posizione favorevole per la conservazione dei nervi cranici. |
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nervi che si trovano lateralmente al tumore invece sono viceversa facilmente espo-
sti a danno iatrogeno. La rimozione completa del tumore richiede in questi casi
spesso il sacrificio dei nervi 1X-X1 e, se questi erano intatti pre-operatoriamente,
puo causare grave disfunzione post-operatoria 2.

| paragangliomi giugulari insorgono dal dome del bulbo giugulare ed occupano
la parte laterale del FG, in caso di tumori di dimensioni medio-piccole i nervi pos-
sono rimanere protetti in posizione mediale al tumore, sebbene possano venire le-
sionati da cauterizzazioni incaute o tamponamento emostatico eccessivo. Cosi come
nelle altre forme istol ogiche anche nei meningiomi del FG I'insorgenza laterale € fa-
vorevole e lamediale sfavorevole, mentre inusuale &€ in questi tumori I'invasione dal
seno sigmoide con diffusione inferiore intraluminale, questa via di progressione po-
sizionail tumore lateralmente ed & relativamente favorevole alla conservazione chi-
rurgica della funzione nervosa.

Lo schwannoma del 1X n.c., anterolaterale nel FG, dovrebbe spostareil X e XI
favorevolmente in senso mediale al chirurgo, all’ opposto o schwannomadel X e XI
spostail 1X lateralmente verso il chirurgo.

Dopo chirurgia, I'incidenza di disfunzione iatrogena presenta la sequenza: me-
ningioma > paraganglioma > schwannoma e rispetto alla vulnerabilita degli ultimi
n.c. al’intervento chirurgico &€ IX > X + X1 > XII, I"ipoglosso, essendo fuori dal FG,
ha la piu bassa incidenza di danno iatrogeno .

Il monitoraggio intraoperatorio dei n.c., mediante I’uso di elettrodi ad ago ap-
plicati a plesso faringeo (1X), in laringe (X), nel m. trapezio (X1) e nella lingua
(XI1), permette un riconoscimento precoce dei h.c. e una dissezione accurata del tu-
more, consentendo in parte di prevenire i deficit neurologici post-operatori 2.

Vari Autori 912024333638 hanno studiato le relazioni microanatomiche fra forame
giugulare e neoplasie benigne e maligne (schwannomi, meningiomi, paragangliomi,
adenocarcinomi e sarcomi) ed hanno rilevato che il nervo pill colpito da paralisi pre
e post-operatoria € il vago. Sebbene venga conservato frequentemente, il glossofa-
ringeo eil piu difficile daidentificare chirurgicamente durante I’ exeresi del tumore
mentre I'ipoglosso, come € comprensibile per la sua posizione a di fuori del FG,
viene piu facilmente conservato.

Il risparmio dei nervi durante |’ asportazione di neoplasie maligne & nettamente
inferiore a quello ottenuto in caso di lesioni benigne.

Nell’approccio laterale allabase cranica, i nervi possono essere identificati e se-
guiti dalla loro porzione cervicale verso la base e nel foro giugulare fino alaloro
porzione intracranica ed alle loro radici attraverso la dura madre della fossa cranica
posteriore. E in quest’ ultima fase della resezione tumorale che i nervi cranici sono
pit vulnerabili. Precedenti atti chirurgici o radioterapia possono determinare lo svi-
luppo di tessuto cicatriziale rendendo difficile il clivaggio della lesione dai piani
anatomici circostanti.

Ladimensione del tumore, (classe C2 di Fish ed oltre) ° & inversamente propor-
zionale alla possibilita di conservazione post-operatoriadei nervi e il numero di ca-
si con disfunzione nervosa pre-operatoria é direttamente proporzionale alle dimen-
sioni del tumore.

In base atali considerazioni si devericordare chei nervi cranici seinfiltrati dal-
la neoplasia devono essere sacrificati ma, sebbene sia necessario asportare radical-
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mente il tumore, trattandosi nella maggior parte dei casi di lesioni benigne a lenta
crescita, deve essere valutato per ogni caso I'impatto che un grave deficit funziona-
le pud avere sul paziente.

Nella chirurgia della base cranica quindi, la valutazione del possibile danno ia-
trogeno neurologico ha un peso primario nell’ indicazione chirurgica, tale valutazio-
ne deve essere spiegata al paziente al momento della firma del consenso informato,
specificando chiaramente che in alcuni casi |a patologia non determina deficit neu-
rologici preoperatori, ma puo rendersi necessario nel corso dell’intervento il sacri-
ficio di strutture nervose causando sequele piti 0 meno gravi con disfunzioni di uno
0 pil nervi cranici.

PATOLOGIE MEDICHE

Diverse malattie di interesse neurologico o internistico possono dare disfunzio-
ne degli ultimi nervi cranici. La Tabella elenca le principali forme morbose.

In particolare alcune di queste per laloro frequenza meritano unatrattazione piu
dettagliata:

La Sclerosi laterale amiotrofica (ALS) é determinata da degenerazione dei mo-
toneuroni midollari, bulbari e delle vie piramidali, la sindrome bulbare comporta
una paralisi labio-glosso-faringea di Aran-Duchenne, per coinvolgimento del 1X, X,
X1l n.c. | pazienti presentano spesso lievi modifiche della pronuncia per una mino-
re coordinazione fine della lingua, voce nasale come risultato di unaridotta funzio-
ne velofaringea, masticazione difficoltosa per atrofia dei muscoli masticatori con li-
mitata |ateralizzazione della lingua.

La Sringobulbia comporta la degenerazione nel nucleo ambiguo e delle vie ner-
vose efferenti da con sindrome di Avellis.

Il Morbo di Parkinson determina aumento della respirazione e modifiche della
voce per fini tremori glottici e caduta dell’ intensita dellavoce verso lafine delle fra-
si. Ladeglutizione é caratterizzata da un movimento ondeggiante della lingua che &
patognomonico della malattia, i sintomi fonodeglutitori sono pit precoci rispetto
agli altri.

La Miastenia gravis presenta sintomi legati all’ affaticamento muscolare che si
manifestano in ogni gruppo muscolare innervato da nervi cranici, i muscoli laringei
generano sintomi di affaticamento vocale, i m.m. orofaringel voce nasale, i costrit-
tori dellafaringe disfagia ai solidi ed i m.m. masticatori calo di forza; per ogni mu-
scolo coinvolto la funzione peggiora con I’ uso.

Nella Sindrome di Guillan-Barré vi € una paralisi progressiva estesa a molti
gruppi muscolari che talvolta si manifesta inizialmente con disfagia e riduzione dei
movimenti dei muscoli del cavo orale e faringel; la malattia progredisce rapida-
mentein 1 0 2 giorni fino alla paralisi dei m.m. respiratori.

L’Ictus del tronco encefalico pud presentarsi unicamente con disturbi deglutito-
ri dovuti allaparalisi unilaterale della parete faringea, ridotti movimenti laringei an-
teriori e verticali e, come risultato, ridotta apertura dello sfintere cricofaringeo. In
questi pazienti I'insorgenza, improvvisa, € seguita da un miglioramento graduale .

Nei rammollimenti ed ematomi cerebellari |’ associazione fra sintomi faringei da
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Tab_ | . 8172931
Patologie (P) della corteccia cerebrale e del tronco encefalico

P. multiinfartuale lacunare cortico-bulbare
Paralisi pseudobulbare

Ictus del tronco

Sclerosi multipla

Sclerosi laterale amiotrofica

Poliomielite coinvolgimento bulbare

M. di Parkinson

M. di Alzheimer

Paralisi cerebrale

Encefalite, meningite, neurolue

Patologie dei nervi cranici
Meningite della base cranica
Neuropatie (virali, sarcoidosi, poliradicoloneurite tipo Guillain-Barre, diabete)

Patologie della giunzone neuromuscolare

Miastenia gravis

S. di Eaton-Lambert (secrezione inappropriata paraneoplastica di acetilcolina)
Botulismo

Intossicazione da farmaci (aminoglicosidi)

Patologie muscolari

Dermatomiosite, polimiosite, sarcoidosi, trichinosi

Miopatia metabolica (mitocondriale, S. di Kearns-Sayre, tiroidea)
M. distrofica

Distrofia oculo-faringea

Altre patologie

P cerebrovascolare: rammollimenti ed ematomi cerebellari e del tronco encefalico
P degenerativa: corea di Huntington, s. di Arnold-Chiari, siringobulbia

P infettiva: meningoencefaliti tubercolari, difterite, poliomielite

P metaboliche: intossicazione da neurolettici, piombo, alcool

Traumi

lesione del 1X e X n.c. edisturbi somatici complessi rende critico il quadro clinico.

LaSindrome di Guillain e Mollaret & caratterizzata da mioclonie vel o-palato-fa-
ringee.

LaS. bulbare lacunare e s. pseudobulbari sono le cause pitl frequenti di distur-
bi faringo-laringei dell’anziano, le forme lievi raggiungono il 20% dei soggetti in
eta molto elevata, la causa piu comune di questi disturbi € I’ aterosclerosi cerebrale
con lesioni a carico della corteccia motoria e delle vie cortico-bulbari diffuse a li-
vello cortico-sottocorticale. Si crea un’insufficienza velo-faringea e disartria, voce
nasale, voce monotona e di intensita decrescente, marcia a piccoli passi, riso e pian-
to spasmodici, riduzione della mimica facciale e deterioramento mentale 3.
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TERAPIA DEI DEFICIT FONO-DEGLUTITORI

In presenza di una sintomatologia da danno neurologico, il trattamento imme-
diato dovra provvedere in ogni caso a garantire il controllo delle vie aeree e I'dli-
mentazione, nel caso pill grave, in seguito a danno vagale bilaterale, tracheotomia e
posizionamento di cannula cuffiata, sonda alimentare naso-gastrica 0 sonda gastrica
posi zionata mediante gastrostomia endoscopi ca percutanea (PEG) o digiunale con di-
giunostomia, saranno i rimedi necessari per la sopravvivenza del paziente 24,

L' approccio diagnostico prevede I’ uso di sistemi di laringoscopia afibre ottiche,
per lavalutazione della mobilita faringo-laringea, la videofluoroscopia o la degluti-
zione di cibi colorati per lo studio della fase faringea della deglutizione e la valuta-
zione di eventuale ritenzione e ristagno di sostanze in faringe con penetrazione di
ingesti nellavia aerea, |’ entita del gap glottico e I’ eventuale incompetenza velo-fa-
ringea. L’ impatto di tali disfunzioni neurologiche sul paziente varia a seconda dello
stato di vigilanza e cognitivo, dalle motivazioni, dall’ eta e dalle condizioni genera-
li ed eventuali patologie neurologiche associate .

Data la grande quantita di interconnessioni presenti frai nervi cranici deputati
al controllo motorio e sensitivo dellavoce e delladeglutizione, € difficile capire con
esattezza la sede delle lesioni responsabili della disfagia, visto che I'innervazione
dei muscoli faringei € datasiadafibredel IX chedel X n.c. e di conseguenza e dif-
ficile programmare un trattamento di riabilitazione selettiva di una parte della mu-
scolaturafaringea. Nei casi lievi si interviene informando il soggetto della sua con-
dizione per rassicurarlo e consigliare atteggiamenti posturali quali la deglutizione a
capo flesso dal lato sano e la deglutizione a secco.

Il compenso glottico si pud ottenere aumentando la pressione della falsa corda
del lato normale o la compressione antero-posteriore delle strutture sovraglottiche,
nei casi pit gravi si interviene con trattamenti riabilitativi mirati e se necessario un
atto chirurgico “° (Figg. 4a, 4b, 53, 5b).

Nella fase acuta di un disordine neurologico, il trattamento chirurgico € con-
troindicato e I'intubazione oro o naso tracheale e la tracheotomia rappresentano i
metodi di controllo dellavia aerea in terapia intensiva. La tracheotomia viene con-
sigliata attualmente nella prima settimana di intubazione e comunque entro le prime
tre settimane per evitare i danni da decubito sulle strutture laringee, controllare la
ventilazione riducendo lo spazio morto e per evitare la broncopolmonite da aspira-
zione 1. Lariabilitazione del paziente in tal modo puo iniziare precocemente con o
senza assistenza respiratoria. Altri Autori 58 tuttavia consigliano un immediato
provvedimento di miotomia del cricofaringeo e iniezioni intracordali di Teflon do-
po 1 settimana dal danno iatrogeno per migliorare la disfonia e prevenire I’ aspira-
zione nella via aerea. Attualmente tale procedura, ritenuta la miglior soluzione da-
gli anni ' 70, si affianca ad altre che non presentano gli stessi rischi di reazioni da
corpo estraneo e granulomi cordali, condizionanti difetti fonatori a distanza, ecces-
so di teflon o errato posizionamento intracordale, con possibile comparsa di «teflo-
noma» da stravaso della sostanza, che mima la presenza di una lesione neoformata
nei tessuti laringel e cervicali 44, Altri Autori 3**° hanno ricercato sostanze piu
bio-compatibili che ottengano I’analogo risultato fonochirurgico del teflon, I'inie-
zione di grasso autologo offre attualmente i risultati piu promettenti in termini di
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Fig. 4a. Fig. 4b.

Fig. 4a. e 4b. Laringostrboscopia di soggetto con paralisi del VII, X, X1, XII post-chirurgica. Lac.v. dx
einposizioneintermediaelafasedi chiusuraé marcatamente incompleta (Fig. 4a). Si noti I’ abbondante
ristagno salivare nel seno piriforme dx (fig. 4b).

Fig. 5a. Fig. 5b.

Fig. 5a. e 5b. Medesimo soggetto della Fig. 4. Laringostroboscopia sei mesi dopo iniezione intracorda-
le dx di collagene e rieducazione logopedica. Si ossercvi lafase di chiusuraglottica, oracompleta (Fig.
5a) ed il seno piriformeb libero daristagno salivare (Fig. 5b)

semplicitd, stabilita nel tempo e minime complicanze. E stato anche proposto I’ uso
di collagene (atelocollagen, Koken Co. Ltd.) 526 che mediante iniezioni intracorda-
li ripetute sembra offrire esiti apprezzabili con allungamento del tempo massimo di
fonazione (MPT).

Netterville 27 suggerisce la realizzazione della tiroplastica consensuale ala chi-
rurgia della base cranica.

Fra gli altri interventi proposti per riabilitare chirurgicamente i pazienti affetti
da incompetenza laringea glottica, I’ adduzione aritenoidea * % pud essere eseguita
nell’immediato periodo post-operatorio quando le condizioni neurologiche si sono
stabilizzate. L’ intervento che ripristina la produzione vocale e minimizza |’ aspira-
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zione nella via aerea da incompetenza glottica, viene eseguito in anestesia generale
o preferibilmente locale sotto controllo fibroscopico. Viene valutata inizialmente
I’entita del gap glottico posteriore, se all’ esame endoscopico dopo I’ intervento si ve-
rifica un persistente gap glottico anteriore si reinterviene mediante tiroplastica tipo
| in anestesia locale. L’ esecuzione precoce dell’ intervento entro la prima settimana
post-operatoria riduce I’incidenza di aspirazione nella via aerea consentendo a pa-
Ziente di riacquisire una maggiore efficacia nel tossire anche in presenza di un per-
sistente gap glottico anteriore. Altri 8 consigliano la medializzazione temporanea
mediante iniezioni intracordali di collagene o gelfoam, per il controllo acuto di un
quadro di incompetenza glottica, per la possibilita di un recupero neurologico suc-
cessivo della paralisi vagale in 6-12 mesi. L’ adduzione aritenoidea determina gene-
ralmente un ottimo risultato vocale ma I’ effetto dell’ intervento sulla deglutizione
spesso deludente. La sua disfunzione infatti, se dovuta alla perdita della sensibilita
faringea e laringea sia sovra che ipoglottica, ed alla paralisi dei muscoli laringei in-
trinseci adduttori e del cricofaringeo, & accompagnata da incoordinazione faringo-
esofagea, con mancata apertura dello sfintere esofageo superiore durante il passag-
gio del bolo alimentare, ristagno nei seni piriformi e cadutadi ingesti inlaringe. L' a
spirazione viene aggravata dalla perdita del riflesso dellatosse per la perdita di sen-
sibilita laringo-tracheale e il quadro clinico viene ulteriormente complicato dall’ e-
ventuale deficit associato del 1X e XII n.c. 9474, Altro intervento riabilitativo pud
essere considerata la sezione bilaterale della corda timpani e del nervo timpanico di
Jacobson, allo scopo di ridurre la salivazione. L’ intervento si esegue per via trans-
timpanica e mantiene la sua efficacia per mesi per il blocco dell’innervazione pre-
gangliare parasimpatica alle ghiandole salivari.

Sebbene spesso sia necessaria, la tracheotomia & un provvedimento che limita
ulteriormente le possibilita di recupero della deglutizione per la mancata escursione
craniale del complesso faringo-laringeo durante il passaggio dalla fase faringea a
quella esofagea della deglutizione.

Nonostante le varie soluzioni riabilitative proposte | e turbe della funzione fono-
deglutitoria da patologia della base cranica rappresentano un’entita patologica a
tutt’ oggi invalidante con importante impatto sulla qualita di vita che condiziona la
scelta del trattamento: nelle disfunzioni conseguenti a patologia neurologica si de-
vono attuare tutti i rimedi disponibili a fine di migliorare le condizioni cliniche, vi-
ceversa nella scelta di un approccio chirurgico ad una patologia della base cranica,
va considerato il peso delle complicanze iatrogene in contrapposizione al beneficio
terapeutico.
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