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Un caso di idrocefalo congenito
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RIASSUNTO

Viene descritto un caso di idrocefalo congenito in una pecora di razza Comisana caratterizzato, al contrario di quanto viene
generalmente riportato in letteratura, da sintomatologia neurologica lieve, che ha consentito all’animale di raggiungere 'eta
adulta. Lipotesi diagnostica di idrocefalo congenito, formulata sulla base del quadro clinico, ¢ stata supportata dai rilievi elet-
troencefalografici e confermata da quelli autoptici. Le caratteristiche del caso descritto portano ad ipotizzare che I'idrocefalo
nella specie ovina possa rappresentare una patologia sottostimata e, considerata la sua possibile origine ereditaria e I'opportu-
nita di riprodursi che avrebbe avuto 'animale, a suggerire una particolare attenzione da parte di allevatori e veterinari anche a

manifestazioni neurologiche non particolarmente evidenti.
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INTRODUZIONE

Sebbene I'idrocefalo rappresenti il difetto congenito del si-
stema nervoso piu frequentemente riscontrato negli agnelli,
la sua prevalenza nella specie ovina & molto bassa'. Squilibri
nella produzione, deflusso o riassorbimento del liquido cere-
brospinale (LCS) stanno alla base del suo eccessivo accumu-
lo all’interno del sistema ventricolare (idrocefalo interno) o
degli spazi sub-aracnoidei (idrocefalo esterno)*’. Le cause
responsabili di tali alterazioni possono essere sia acquisite
che congenite. Queste ultime sono le pili frequenti e ricono-
scono, oltre a fattori genetici, anche insulti di tipo tossico
(Veratrum californicum), carenziale (rame) o infettivo (Toxo-
plasma gondii, virus di Akabane, di Cache Valley, della blue
tongue e della Border disease) che agiscano durante lo svi-
luppo fetale®5678910.11

I meccanismi patogenetici che danno origine all’idrocefalo
congenito sono da ricondurre o ad ostacoli nel flusso del li-
quor o a fenomeni di ipoplasia del parenchima cerebrale, da
cui derivano, rispettivamente, I'idrocefalo ostruttivo e quello
compensatorio®. L'idrocefalo ostruttivo, o non comunicante,
¢ dovuto generalmente ad atresia congenita, non sempre
completa, dell’acquedotto di Silvio o, meno comunemente,
dei forami di Monro o di quelli di Luschka, che impedisce al
liquor, prodotto dai plessi corioidei dei ventricoli, di defluire
negli spazi subaracnoidei per essere riassorbito*’. Caccumu-
lo di LCS a monte dell’ostruzione si associa ad un aumento
di pressione endocranica (idrocefalo ipertensivo) con dilata-
zione del sistema ventricolare, che interessa prevalentemente
i ventricoli laterali, ed atrofia del parenchima cerebrale in cui
si verificano fenomeni di ischemia e degenerazione?*. L'idro-
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cefalo compensatorio (o ex vacuo) - normotensivo e comu-
nicante - consegue a condizioni di grave ipoplasia cerebrale,
dovuta generalmente ad infezioni virali contratte in utero, in
cui il liquido cefalorachidiano tende ad occupare lo spazio
lasciato vuoto dal parenchima?>.

Nell’idrocefalo congenito, poiché 'accumulo del LCS e I'e-
spansione del sistema ventricolare hanno luogo prima della
chiusura delle suture, si verifica un aumento di volume della
volta cranica, che assume un aspetto bombato e in cui e spes-
so possibile osservare la persistenza delle fontanelle. Gli ani-
mali colpiti da idrocefalo congenito sopravvivono raramen-
te: spesso nascono morti 0 muoiono poco dopo la nascita;
inoltre le dimensioni del cranio possono essere tali da com-
portare fenomeni di distocia®!>!>14,

CASO CLINICO

Una pecora di razza Comisana di 6 mesi di eta veniva visita-
ta a causa di problemi neurologici presenti sin dalla nascita,
avvenuta durante un parto gemellare eutocico di cui era sta-
ta I'unica sopravvissuta. La madre, una pecora clinicamente
sana di circa 10 anni di eta, nelle annate precedenti aveva re-
golarmente partorito agnelli vitali che non avevano mai ma-
nifestato sintomatologia nervosa.

L'animale aveva da subito presentato difficolta ad alimentar-
si autonomamente: a identificare il capezzolo, succhiare e de-
glutire durante l'allattamento, a individuare 'acqua e lali-
mento dopo lo svezzamento. La suzione e la deglutizione di
liquidi venivano precedute da atti di masticazione e non di
aspirazione; frequente era inoltre il digrignamento dei denti.
Lanimale interagiva scarsamente con la madre, che non ave-
va mai avuto la tendenza a seguire, e con il resto del gregge,
apprendeva con molta difficolta e disimparava facilmente.
Tale sintomatologia aveva avuto un decorso stazionario.
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Foto 1 - Si evidenzia la lieve deformita del cranio e lo strabismo
fisso ventrolaterale bilaterale. L’avvicinamento del dito, piuttosto
che il riflesso della suzione, evocava atti di masticazione.

Alla vista clinica si osservavano: ritardo nella crescita, lieve
bombatura del cranio, la cui palpazione non permetteva di
percepire le fontanelle, e modesto strabismo fisso ventrolate-
rale bilaterale (Foto 1). Le reazioni posturali risultavano ri-
tardate sui quattro arti e la reazione alla minaccia era quasi
assente bilateralmente. Il resto dell’esame neurologico era
normale.

Sulla base dell’eta di insorgenza e del decorso si ipotizzava
una lesione di tipo congenito che, in relazione alla sintoma-
tologia, sembrava interessare in maniera diffusa il telencefa-
lo e il tronco encefalico. La deformita del cranio e lo strabi-
smo fisso ventrolaterale suggerivano l'ipotesi di idrocefalo
congenito.

Lelettroecenfalogramma, registrato in condizioni di veglia
rilassata per un periodo di 30 minuti, senza ricorrere a seda-
zione, metteva in evidenza, su tutte le otto tracce ottenute
mediante il montaggio suggerito da Redding'® e utilizzando
elettrodi ad ago sottocutanei, un’attivita lenta (X = Hz 5,97
+ 2,81) ad alto voltaggio (X = pV 50,23 + 22,85) diffusa e
sincrona, con attivita rapida superimposta (X = Hz 13,46 *
2,67) (Foto 2). Tale reperto supportava ulteriormente I'ipo-
tesi diagnostica di idrocefalo.

Considerata la scarsa gravita della sintomatologia e il decor-
so stazionario e trattandosi di un animale ad esclusivo inte-
resse zootecnico, non veniva prescritto alcun trattamento.
Nei mesi successivi la condizione rimaneva stabile. A un an-
no di eta 'animale andava incontro a indigestione acuta da
sovraccarico alimentare di concentrati che ne determinava la
morte.

L'esame autoptico metteva in evidenza un’abnorme disten-
sione dei prestomaci, che contenevano abbondante materia-
le poltiglioso in fermentazione, e una moderata congestione
dei visceri addominali e toracici, in particolar modo del fe-
gato. A carico dell’encefalo si osservava lieve congestione dei
vasi meningei e diminuzione della profondita dei solchi ce-
rebrali associata ad un allargamento delle circonvoluzioni
encefaliche. Al taglio veniva inoltre rilevata una moderata di-
latazione del sistema ventricolare che interessava in modo
particolare i ventricoli laterali, la quale giustificava verosi-
milmente la pachigiria precedentemente descritta (Foto 3 e
4). Istologicamente veniva confermata la dilatazione dell’in-
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Foto 2 (A, B) - Tracciati elettroencefalografici registrati con elet-
troencefalografo digitale (Medelec-Profile) utilizzando i seguenti pa-
rametri: velocita della carta: 30 mm/sec; sensibilita: 50 pV/cm; filtro
a bassa frequenza: 0,5 Hz; filtro ad alta frequenza: 70 Hz. Le otto
tracce ottenute sono, dall’alto verso il basso: fronto-parietale sx
(F3P3), fronto-parietale dx (F4P4), trans-frontale (F3F4), trans-parie-
tale (P3P4), frontale sx (F3Cz), frontale dx (F4Cz), parietale sx (P3Cz),
parietale dx (P4Cz). Nel tracciato A, appartenente alla pecora og-
getto del presente lavoro, € evidente un’attivita lenta ad alto voltag-
gio con attivita rapida superimposta. Il tracciato B & stato registrato,
nelle stesse condizioni di quello A, in una pecora coetanea e della
stessa razza ed é caratterizzato da attivita rapida a medio-basso vol-
taggio, tipica dello stato di veglia negli animali normali.

tero sistema ventricolare e particolarmente dei ventricoli la-
terali. Inoltre era osservabile lieve edema della sostanza bian-
ca corticale periventricolare, dovuto verosimilmente a com-
pressione liquorale, e minima gliosi a focolai intorno ai ven-
tricoli laterali. Uependima appariva comunque integro e re-
golare e l'organizzazione della corteccia cerebrale era nella
norma. Tali osservazioni confermavano pertanto la diagnosi
di idrocefalo congenito.

DISCUSSIONE

Lidrocefalo congenito nella pecora costituisce spesso una
patologia incompatibile con la vita, comportando un’ele-
vata incidenza di casi di nati-mortalita o di mortalita peri-
natali>'»13,

La sintomatologia presentata dall’animale in esame ¢ com-
patibile con quanto descritto in letteratura relativamente ai
casi di lieve idrocefalo congenito ed ¢ attribuibile sia ad inte-
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Foto 3 - Encefalo: lieve congestione dei vasi meningei, distensione
delle circonvoluzioni cerebrali e scomparsa di alcuni solchi seconda-
ri. Lesioni associate verosimilmente alla compressione liquorale.

Foto 4 - Encefalo: moderata dilatazione del sistema ventricolare
ed in particolare dei ventricoli laterali.

ressamento telencefalico (alterazioni comportamentali) che
del tronco encefalico (difficolta nella suzione e nella degluti-
zione, bruxismo)'*!>. Lo strabismo fisso ventrolaterale, os-
servato comunemente in corso di idrocefalo congenito, non
¢ da ascrivere a deficit neurologici, ma alla deformita delle
cavita orbitarie conseguente a quella del cranio? Il ritardo
nella crescita consegue alla difficolta ad alimentarsi.

Gli esami anatomo-istopatologici hanno confermato le ipo-
tesi formulate sulla base delle osservazioni cliniche, eviden-
ziando linteressamento dell’intero sistema ventricolare. I ri-
lievi fatti in questa sede portano a concludere che si tratti di
un idrocefalo ipertensivo da occlusione, essendo presente
edema da compressione, e ad ipotizzare che la causa sia lega-
ta ad ostruzione dei forami di Luschka, in quanto la dilata-
zione interessa anche il IV ventricolo’.
Lelettroencefalogramma ha costituito un supporto dia-
gnostico importante, sia per la non invasivita che per la
possibilita di essere realizzato anche senza ricorrere all’a-
nestesia generale, mettendo in evidenza alterazioni carat-
teristiche dell’idrocefalo - attivita generalizzata HVSA, con
onde superimposte ad alta frequenza, simmetrica e sincro-

na'¢ - anche in condizioni di lieve dilatazione ventricolare.
Lattivita lenta ad alto voltaggio sarebbe attribuibile a un
lento e prolungato aumento della pressione endocranica
con conseguente edema e degenerazione della corteccia
cerebrale’’.

Il caso descritto si caratterizza per la scarsa gravita dei sin-
tomi clinici, al contrario di quanto viene generalmente ri-
portato in letteratura e induce ad ipotizzare che 'idrocefa-
lo nella specie ovina possa rappresentare una patologia
sottostimata. La possibilita che I'idrocefalo possa avere
un’origine ereditaria e lopportunita di riprodursi che
avrebbe avuto 'animale, essendo giunto all’eta adulta, sug-
geriscono infine una particolare attenzione da parte degli
allevatori e dei veterinari anche a manifestazioni non par-
ticolarmente evidenti.

B A case of congenital hydrocephalus
in sheep

SUMMARY

Introduction - Congenital hydrocephalus occurs sporadical-
ly in lambs and may be caused by genetic or environmental
(toxic, infectious, deficiency) factors. Affected animals often
are stillborn or die shortly after birth. In this paper a case of
congenital hydrocephalus is described in a Comisana sheep,
that showed mild neurological signs and survived to
adulthood.

Clinical case - A 6- month-old Comisana sheep was exami-
ned for neurologic signs, developed shortly after birth: failu-
re to bond to the dam, diminished learning ability, partial
failure of suckling and drinking, bruxism. At the time of cli-
nical examination poor body development, slight enlarge-
ment of calvarium, ventrolateral strabismus, postural reac-
tions deficits and menace reaction failure were observed. The
presumptive diagnosis of congenital hydrocephalus, made
on the basis of clinical signs, was supported by electroen-
cephalographic (EEG) findings [diffuse and synchronous hi-
gh voltage slow activity (HVSA) with superimposed high fre-
quency activity]. The animal was not treated and the course
was stable for the next six months. The sheep died at the age
of one year for acute indigestion caused by overloading food.
At autopsy slight congestion of meningeal vessels, pachygy-
ria and moderate dilatation of the ventricular system were
observed. Histologic lesions in the brain were consistent with
the gross changes and there was also mild edema of the peri-
ventricular white matter. These findings confirmed the dia-
gnosis of hydrocephalus.

Discussion - The neurological signs shown by the animal
can be attributed to lesions of forebrain and brain stem, due
to involvement of the entire ventricular system, found by au-
topsy. The EEG was a helpful noninvasive diagnostic proce-
dure. As reported in literature, congenital hydrocephalus in
sheep is usually a serious disease but according to the clinical
features of this case it may be underdiagnosed in this species.
Because hydrocephalus can be hereditary, breeders and vete-
rinarians should focus on subtle neurological signs compati-
ble with this pathology excluding from reproduction indivi-
duals affected by mild forms.

KEY WORDS

Brain, sheep, electroencephalogram, hydrocephalus.
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