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È indicato utilizzare una gestione coordinata della presa in carico dei bambini con atassie 
croniche e dei loro familiari/caregiver tramite la costruzione di reti/network di specialisti 
presenti sul territorio, coordinate da un punto di accesso identificato nel Centro di riferimento 
(CdR) specialistico.

RACCOMANDAZIO
NE DEBOLE

È indicato coinvolgere i familiari/caregiver in tutte le fasi di diagnosi, terapia e presa in carico 
incluse nel processo assistenziale che coinvolge i bambini con atassie croniche.

RACCOMANDAZIO
NE DEBOLE

Sono necessari studi di buona qualità e con campioni numerosi, mirati a identificare e validare indicatori e/o 
strumenti per la valutazione degli esiti dell’implementazione dei diversi modelli di presa in carico, al fine di stabilire 
il modello più efficacie ed efficiente per i bambini con atassie croniche e le loro famiglie.
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In bambini con Atassia di Friedreich la somministrazione di idebenone non sembra essere utile nel trattamento dei sintomi 
atassici.

RACCOMANDAZIONE 
DEBOLE

In bambini con Atassia di Friedreich la somministrazione di interferone gamma 1-b non sembra essere utile nel trattamento 
dei sintomi atassici.

RACCOMANDAZIONE 
DEBOLE

In bambini con una diagnosi di atassia cronica, per il trattamento dei sintomi associati alle varie forme atassiche (per 
esempio spasticità, tremore, distonia, dolore, cardiopatie, disturbi urinari, disturbi gastroenterologici, disfagia, scialorrea,
disturbi uditivi e visivi/nistagmo, disturbi cognitivi, disturbi psichiatrici) si fa riferimento al trattamento standard di ciascun 
sintomo, tenendo in considerazione la situazione clinica del singolo bambino e fatta eccezione nei casi in cui la 
somministrazione del trattamento non determini un rischio e/o danno superiore al beneficio atteso (vedi Allegato B)

RACCOMANDAZIONE 
FORTE

In bambini con una mutazione genetica responsabile di un deficit di vitamina E o di Coenzima Q10 è indicato iniziare 
precocemente il trattamento con integratori di vitamina E o di Coenzima Q10.

RACCOMANDAZIONE 
FORTE

In bambini con Atassia teleangectasia il trattamento con glucocorticoidi, in particolare desametasone intraeritrocitario, sembra essere 
promettente nel ridurre i sintomi atassici, ma sono necessari ulteriori studi di buona qualità e con campioni più numerosi, mirati a confermare tali 
risultati di efficacia e a indagare la sicurezza dei diversi farmaci.

In bambini con una diagnosi di atassia cronica in cui non sono presenti mutazioni responsabili di un deficit di vitamina E o di Coenzima Q10, è 
necessario condurre studi di buona qualità e con campioni più numerosi mirati a valutare la possibile efficacia e sicurezza di una terapia con 
antiossidanti per il trattamento dei sintomi motori.
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È indicato offrire ai bambini con una diagnosi di atassia cronica un trattamento neuro-riabilitativo multidimensionale sia 
motorio sia cognitivo, se necessario integrato ad ausili e/o ortesi, mirato al raggiungimento degli obiettivi specifici, tra cui
l'autodeterminazione dell'individuo, definiti all’interno di un progetto riabilitativo condiviso che tenga conto delle capacità,
competenze e performance del singolo bambino, della tipologia e gravità dei sintomi e della prognosi funzionale, laddove sia 
nota.

RACCOMANDAZIONE 
FORTE

Il progetto riabilitativo dei bambini con atassia cronica dovrebbe essere basato su una valutazione multiprofessionale
preliminare delle capacità, competenze e performance del bambino, della tipologia e gravità dei sintomi e della prognosi 
funzionale e, in base all’esito di tale valutazione, dovrebbe essere definito l’intervento coordinato di tutte le figure 
professionali. 

RACCOMANDAZIONE 
FORTE

In bambini con atassia cronica un intervento riabilitativo, anche a domicilio, con exergame sembra essere efficace nel ridurre 
i sintomi motori e migliorare l'equilibrio.

RACCOMANDAZIONE 
DEBOLE

È indicato ricorrere a strategie riabilitative specifiche per il trattamento dei sintomi associati alle varie forme atassiche, 
tenendo in considerazione la situazione clinica del singolo bambino e fatta eccezione nei casi in cui la somministrazione del
trattamento non determini un rischio e/o danno superiore al beneficio atteso (vedi Allegato B)

RACCOMANDAZIONE 
FORTE

È indicato l’uso di ortesi e ausili in bambini con atassie croniche che presentano una malformazione e/o deformità e/o altra 
condizione clinica che ne richieda l'adozione, fatta eccezione nei casi in cui l'ortesi o l’ausilio adottato non siano tollerati o 
causino al bambino una limitazione nei movimenti, nel cammino e/o nelle attività di vita quotidiana (vedi Allegato B) 

RACCOMANDAZIONE 
FORTE
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È indicato offrire ai familiari/caregiver di bambini con una diagnosi di atassia cronica un intervento di 
supporto strutturato sia di tipo psicologico, psicosociale e/o psicoeducativo, sia mirato a facilitare l’accesso e 
l’orientamento all’interno dei servizi sanitari e che crei un coordinamento dell’assistenza, minimizzando il 
carico diretto sul familiari/caregiver.

RACCOMANDAZIONE 
FORTE

È indicato offrire un counseling genetico coordinato da un genetista medico oppure da un neurologo con 
esperienza specifica nella genetica delle atassie, che includa un intervento di sostegno psicologico al 
paziente, che garantisca la sua autonomia rispetto al consulente nel prendere le decisioni, tenga in 
considerazione le implicazioni del test su tutti familiari e sulle eventuali scelte riproduttive e preveda la 
consegna al paziente o ai familiari/caregiver una relazione di consulenza scritta.

RACCOMANDAZIONE 
FORTE
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Grazie


