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Oggi chi ha problemi
di udito puo contare su tecnologie

all’avanguardia: un impianto
cocleare o apparecchi acustici

multimediali. Intanto la ricerca

chiarisce le cause genetiche.
E nuove speranze vengono
dalle cellule staminali.

di CLAUDIA BOSELLI

eatro Antoniano, Bo-

logna, ultima edizione

dello Zecchino d’oro

(novembre 2008): tra i

bambini presenti ci so-

no Filippo, Lisa, Giulia, Matilde e

Francesca. Cinque piccoli spettatori,

dai 6 ai 12 anni, nati sordi, che posso-

no seguire la gara canora distinguen-

do bene la musica e il canto perché
tutti portano un impianto cocleare.

L «orecchio bionico» non & 'unica

conquista della tecnologia nel cam-

po della sordita. Anche le protesi acu-

stiche, per chi ha problemi di udito

da lievi a medio-gravi, hanno subito

un’evoluzione: sia dal punto di vista
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tecnico, ora SONO miniaturizzate € perso-
nalizzate, sia estetico, perché riproduco-
no perfettamente le sfumature della pel-
le e il colore dei capelli. Di pari passo &
aumentata la conoscenza sulle cause del-
la sordita: fino a vent’anni fa erano sco-
nosciute nel 75 per cento dei casi, oggi
solo nel 20 per cento; e si sa che nel 50
per cento dei casi noti c’entrano i geni.

Tra i progressi ¢’ la diagnosi precoce:
i moderni test di funzionalita uditiva in-
dividuano la sordita congenita nei primi
due-tre giorni di vita. In futuro la ricer-
ca punta su due approcci: la possibilita
di sostituire la sequenza di dna alterata,
quando la sordita ha base genetica (tera-
pia genica), o di trapiantare cellule sta-
minali (medicina rigenerativa).

«Le cellule ciliate esterne e interne del-
la coclea, nell’orecchio interno, sono co-
me piccoli microfoni: trasformano 'ener-
gia meccanica del suono in impulsi elet-
trici inviati al nervo acustico, permetten-
do di sentire suoni e rumori, voci e mu-
sica» spiega Sandro Burdo, responsabile
di audiovestibologia nell’ospedale di Cir-
colo di Varese. «Si & scoperto che il vero
recettore sono le ciliate interne. Sono >

LECIFREINITALIA

8 milioni gli italiani con
deficit uditivi (il 1.3%):
oltre 7 milioni ipoacusici,
900 mila senza ipoacusia,
ma con disturbi uditivi,

per esempio acufeni.

Su 7,1 milioni con
problemi di udito, 20 mila
sono sotto i 3 anni,

100 milatrag4e12,

1 milione circatral3

e 45 anni, 1,15 milioni
da 46 a 60 annj, 2,88
milioni da 61 a 80,

1,3 milioni ultra 80enni.

1-2 neonati ogni 1.000
hanno sordita profonda.

3,62 miliardi di euro, pari
al 5 % del Fondo sanitario
nazionale, il costo totale
annuo.

Fonte: Associazione italiana per
la ricerca sulla sordita (Airs)
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Fissato dietro | segnali sono inviati al ricevitore
l'orecchio, dietro l'orecchio e trasmessi
captai suoni.  Cavetto via onde radio a quello posto
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Orecchio
esterno

E ELABORATORE
Un minicomputer
filtra e analizza

isuoni captati

dal microfono

eli converte in segnali
digitali.

> esse che ci fanno sentire, mentre le
esterne facilitano I'ascolto».

Cosi la tecnologia si € adeguata. «Le
ultime protesi digitali, minicomputer
acustici, non solo amplificano il suono
ma fanno le veci delle cellule ciliate ester-
ne compromesse, e consegnano a quelle
interne il suono» riferisce Burdo. Sono
bilaterali e interagiscono: funzionano co-
me il muscolo dell’occhio quando met-
te a fuoco I'immagine (sintonizzazione)
e localizzano la sorgente del suono (ste-
reofonia). Un’ulteriore sofisticazione: &
stato messo a punto un apparecchio acu-
stico multimediale che riceve diretta-

In circa la
meta dei casi
di sordita
congenita,

le cause sono
legate ad
anomalie
genetiche.

Condotto
uditivo

sotto la cute. Infine, attraverso
un cavetto, raggiungono

gli elettrodiinstallati

nella coclea.

Nervo

Coclea aoustico

. Orecchio

4
Gli elettrodi, captati

i segnali trasmessi
dal ricevitore,
stimolano i nervi
ainviare il messaggio
acustico al cervello.

mente telefonino, musica dell’iPod, suo-
ni del pc, stereo e tv. Una vera e propria
centrale d’ascolto.

«I dispositivi digitali oggi possono es-
sere completamente impiantabili» pre-
cisa Maurizio Barbara, otorinolaringoia-
tra alla Sapienza di Roma. «I risultati di-
pendono dalla selezione dei pazienti, ma
¢i0d che cambia & la qualita della vita, con
minori disagi nella gestione del disposi-
tivo e delle attivita quotidiane».

In un modello la batteria & ricaricata
un’ora al giorno, nell’altro ha una dura-
ta variabile da 4 a 7 anni, a seconda del-
'uso. Dopo va sostituita (in anestesia lo-
cale). «I rischi sono quelli di una chirur-
gia tradizionale dell’orecchio» precisa
Barbara. «Altra novita sono le protesi se-
mimpiantabili, indicate in persone col-
pite da infiammazione dell’orecchio che
hanno ottenuto scarsi risultati con la chi-
rurgia tradizionale».

Nei sordi profondi le cellule ciliate
della coclea sono perdute o danneggia-
te. Come aggirare |'ostacolo? Aggiran-
dole e stimolando direttamente il nervo
acustico: cosi funziona I'impianto co-
cleare, indicato nei bambini con sordi-
ta congenita e negli adulti in cui la pro-

L’'impianto cocleare semiimpiantabile
ha il vantaggio di non alterare la qualita
dei suoni e di non distorcere le voci.

E indicato nei bambini con sordita
congenita e negli adulti quando la protesi
non funziona perché il danno é grave.

tesi & inefficiente a causa della
gravita del danno. Limpianto
cocleare ha una parte esterna
(processore e sistema di colle-
gamento), una interna (ricevi-
tore-stimolatore) e un numero
di elettrodi interni (fino a 22)
che varia caso per caso.

I nuovi modelli hanno il
processore esterno pitt piccolo,
dietro l'orecchio, e il segnale

e veloce quasi come quello

naturale del nervo acustico.
Altra novita: sono inseri-
ti in entrambi gli orecchi e
simultaneamente. Secondo
dati presentati all’'ultimo
congresso della Societa italia-
na di otorinolaringologia e chi-
rurgia cervico-facciale (Sio), i van-
taggi sono molti. «Innanzitutto
quello dell’ascolto incidentale: il bam-
bino guarda la tv e riesce a sentire cid
che la madre gli dice da un’altra stanza,
o ¢ in grado di seguire la radio anche in
un ambiente rumoroso» sottolinea Bur-
do. Il doppio intervento aumenta i ri-
schi generali e dell’anestesia perché du-
ra di piti. «A mio avviso, tuttavia, que-
sto rischio & inferiore a quello di una se-
conda anestesia, come accade nelle ap-
plicazioni sequenziali».

11 procedimento standard prevede una
fase preparatoria: si applica una protesi
acustica, poi il bambino & seguito da un
gruppo multidisciplinare, con logope-
disti e pedagogisti, per aiutarlo a comu-
nicare. Dopo 8-9 mesi I'intervento. Se-
gue la fase riabilitativa per scoprire il
mondo dei suoni e della parola: dura cir-
ca tre anni per un bambino nato sordo,
un anno e mezzo per un adulto con sor-
dita acquisita. L'intervento va eseguito
da mani esperte. Un’indagine cui han-
no partecipato 27 centri europei, appar-
sa su Ear & Hearing, ha concluso che I'af-
fidabilita degli impianti & soddisfacen-
te e che le rotture riscontrate nel 2007
(488 casi su 12.856) dipendevano dal ti-
po di materiale: ceramica anziché tita-
nio. Su quattro produttori, nel 2004 >
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Progetto: tuttii neonati sarannosottoposti a test uditivi

DIAGNOSI PRECOCE In ogni regione
e operativo almeno un centro pubblico che esegue lo
screening uditivo neonatale, ma in molte altre sono attivi
anche centri privati. «In alcuni ospedali lo screening €
rivolto solo ai neonati a medio e alto rischio, per esempio
quelli ricoverati nelle terapie intensive» precisa Giancarlo
Cianfrone, presidente dell’Associazione italiana per
la ricerca sulla sordita (Airs). La prestazione e coperta
dal Ssn nella struttura pubblica, € a pagamento in quella
privata, a meno che non partecipi a un programma
finanziato dalla regione. Il costo si aggira sui 50-70 euro.

> uno solo usava il titanio, oggi sono tre.

E la svolta prospettata anni fa dagli
esperti, ossia 'impianto cocleare com-
pletamente interno? L'entusiasmo sem-
bra smorzato. Robert Briggs dell'Uni-
versita di Melbourne lo ha sperimenta-
to in tre adulti con sordita da severa a
profonda. Lo studio (I'anno scorso in Oto-
logy Neurology) evidenzia risultati mino-
ri rispetto all'impianto tradizionale. «Era
un prototipo, non € in vista la commer-
cializzazione» avverte Briggs.

Speranze vengono anche dalla geneti-
ca. In meta circa dei casi di sordita con-
genita, infatti, le cause sono anomalie nei
geni che codificano per le connessine C26
e C30, proteine che regolano la comuni-
cazione tra cellule. Fabio Mammano del-
I'Istituto veneto di medicina molecola-
re di Padova (in collaborazione con 1 Na-
tional institutes of health americani) ha
utilizzato un virus di origine bovina (Ba-
av) come vettore per indagare il coinvol-
gimento di questi geni. I risultati della
ricerca (cofinanziata da Telethon) sono
apparsi sui Pnas lo scorso dicembre. «Ab-
biamo avviato uno studio sul trasferi-
mento di questi geni non alterati nel-
l'orecchio interno di topi sordi, perché
mancanti dell’una o dell’altra proteina»
informa Mammano. E i test sull'uomo?
«Fino a quando non avremo un riscon-
tro positivo ripetibile nel topo non & pos-
sibile azzardare ipotesi».

C’¢ chi punta, infine, sulle staminali.
Le cellule ciliate dell’orecchio umano, a
differenza di quelle di pesci, anfibi e uc-
celli, non hanno la capacita di rigenerar-
si. «La scoperta, a meta degli anni 80,
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Test
dell’udito a
un bambino.

che gli uccelli possono ge-
nerare nuove cellule cilia-
te, recuperando 1'udito, ha
stimolato nuovi studi» ri-
corda Alessandro Martini,
audiologo all'Universita di
Ferrara. Nel 2003 Stefan
Heller della Stanford Uni-
versity, Palo Alto (California), indivi-
duo staminali nell’orecchio interno del
topo adulto, e verifico in vitro che era
possibile trasformarle in cellule ciliate.
In seguito ottenne lo stesso risultato tra-
piantando staminali nell’orecchio di
embrioni di pollo.

In Italia, il gruppo di Martini, in col-
laborazione con Roberto Revoltella del
Cnr di Pisa, ha iniettato cellule stami-
nali del cordone ombelicale umano nel-
la coda del topo. Secondo i risultati (su
Cell transplantation, regenerative medicine
journal), le cellule arrivano alla coclea,
vi si integrano e ne ricostruiscono l’ar-
chitettura. «Dopo due mesi i potenzia-
li evocati, che registrano la reazione al-
lo stimolo, sono migliorati» afferma
Martini. «Vari i punti ancora in discus-
sione: se convenga utilizzare cellule sta-
minali embrionali o adulte, come si dif-
ferenzino in uditive, quale sia la via mi-
gliore per introdurle».

@ Per approfondire

www.audiologia.it
www.associazioneairs.it
www.sioechcf.it
www.rilic.it

«l Lea, livelli essenziali di assistenza, operativi entro

il 2009, crisi economica permettendo, includono

lo screening per tutti i neonati» aggiunge Cianfrone.
«Con il loro avvio sara inoltre possibile fare un preciso
monitoraggio delle strutture».

Date le piccole dimensioni e la diffi-
cile accessibilita della coclea, occorre
trovare il mezzo pit idoneo e sicuro che
trasporti all’interno farmaci, geni o sta-
minali, favorendo la rigenerazione del-
le cellule ciliate. Thomas Lenarz, a Han-
nover, Germania, e ricercatori al Bionic
ear institute di Melbourne, Australia,
stanno sperimentando su cavie di labo-
ratorio un minielettrodo per I'infusio-
ne di fattori di crescita.

Ma la ricerca guarda ancora pit in la,
alle nanotecnologie, materiali migliaia
di volte piu piccoli di un capello. In Ita-
lia, da un paio d’anni, il centro di Ferra-
ra collabora al progetto europeo Nano-
Ear, per produrre e utilizzare nanoparti-
celle: I'aspettativa & che, una volta diffu-
se nella coclea, siano in grado di agire so-
lo su cellule prescelte.

La medicina rigenerativa crea grandi
aspettative, nel mondo scientifico e nei
pazienti, ma la prudenza & d’obbligo. «E
ancora difficile prevedere quando e co-
me la terapia genica e le cellule stamina-
li potranno trovare applicazione clinica.
Le prospettive sono promettenti. Forse
potrebbero diventare realta nel giro di
5-10 anni» ipotizza Martini. ®

http://blog.panorama.it/hitechescienza










