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ETA’ DI TRANSIZIONE NELLA 
MALFORMAZIONE DI CHIARI E 
SIRINGOMIELIA

DEFINIZIONE 

• Periodo di passaggio pianificato e intenzionale dalle cure 

pediatriche alle cure per adulti

• 16 -25 anni

• Trasferimento effettivo dal centro pediatrico al centro 

per adulti al compimento dei 18 anni



RISCHIO EVOLUTIVO IN ETA’ DI TRANSIZIONE

• Esistono differenze sul rischio evolutivo tra

la popolazione pediatrica e quella adulta nei

pazienti affetti da Malformazione di Chiari

e/o siringomielia.

• L'esordio sintomatico tipico si verifica nella

seconda-terza decade di vita, rendendo

questa fascia d’età a rischio di evolutività

clinico-radiologica.



FASCIA DI TRANSIZIONE

• Le raccomandazioni del World Federation of Neurosurgical Societies Spine Committee (WFNSSC) 

sottolineano che l'età pediatrica è un modificatore importante nella gestione della Malformazione 

di Chiari

• Periodo critico → pubertà

• La fascia 20-30 anni rimane comunque una fascia di età in cui la progressione clinica dei sintomi 

può avvenire anche rapidamente in considerazione di alcuni cambiamenti radiologici e in soggetti 

predisposti



LETTERATURA RECENTE

• La storia naturale nei giovani adulti è generalmente
benigna.

• Esistono studi retrospettivi e di coorte che valutano il
rischio di progressione nei pazienti adulti ma la maggior
parte non si concentra sulla fascia d'età 18-30 anni

• Non esistono studi longitudinali prospettici che
seguano pazienti adulti senza siringomielia al momento
della diagnosi per poter determinare l'incidenza della
formazione di siringomielia ex novo dopo i 18 anni.

• Incidenza maggiore di siringomielia nei soggetti
sintomatici al momento della diagnosi (0.51 su 100.000)
rispetto a quelli asintomatica (0.30 su 100.000).

• Incidenza di siringomielia in MC-I alla diagnosi di 27-
68%



DIFFERENZE DI ESORDIO CLINICO NELLE DUE POPOLAZIONI

Sintomi più comuni negli adulti

Bambini di età < 3 anni: sintomi orofaringei 69% 
(disfagia, soffocamento, vomito e disfunzione delle corde 
vocali) OSAS e la cefalea (irritabilità, pianto 
inconsolabile, inarcamento della schiena).

Bambini di età > 3 anni: cefalea da trigger e scoliosi 
(23-26%). Se presente siringomielia, disturbi sensoriali 
(48%), deficit dei nervi cranici (45%), debolezza motoria 
(32%) e disturbi autonomici (35%).

Cefalea scatenata da fattori trigger, cervicalgia, vertigini, 
sintomi sensoriali (disestesie), segni e sintomi cerebellari, 
disfagia/disfonia

Sintomi più comuni in età pediatrica



CONSIDERAZIONI SULLA CEFALEA DA SFORZO



RISCHIO EVOLUTIVO ANNUALE IN ETA’ ADULTA NEI PAZIENTI NON OPERATI

Lo studio di coorte longitudinale di Yuan et al. → Journal of
neurology, neurosurgery, and psychiatry, 2025

• 156 pazienti con malformazione di Chiari tipo I e
siringomielia alla diagnosi gestiti in maniera conservativa
con FU di almeno 10 anni

• tasso di progressione annuale clinico e/o radiologico del
3,9% nei pazienti lievemente sintomatici (disestesie,
dolore o iniziali disturbi motori)

• aumenta al 6,5% annuo nei pazienti con CM-IA e OSAS.

Fattori predittivi di deterioramento clinico:

• OSAS

• Segno di Babinski

• Assenza di risoluzione spontanea di siringomielia a 15 mesi



RISCHIO EVOLUTIVO ANNUALE IN ETA’ ADULTA NEI PAZIENTI NON OPERATI

• 93,3% dei pazienti con CM rimane asintomatico anche in presenza di siringomielia

• 47% dei pazienti sintomatici ha mostrato miglioramento spontaneo dei sintomi dopo 15 mesi

→ Approccio conservativo con monitoraggio attento



RISCHIO EVOLUTIVO NEI PAZIENTI OPERATI

Studio retrospettivo pubblicato da Hu et al. 

2023

• FU lungo termine in 158 pazienti adulti con

malformazione di Chiari tipo I e siringomielia

sottoposti ad intervento chirurgico di

decompressione della fossa cranica

posteriore e plastica durale (PFDD) ±

resezione tonsillare (PFDDRT)

• Il mancato ripristino della circolazione

liquorale alla giunzione cranio-cervicale

aumenta il rischio di non miglioramento

clinico-radiologico della siringomielia



POSSIBILI FATTORI RADIOLOGICI PREDITTIVI PER LO SVILUPPO DI SIRINGOMIELIA 

IN STUDIO DI POPOLAZIONE DA 0-19 ANNI

• Anomalie ossee della giunzione craniocervicale (OR=4,3, 
p=0,001)

• Angolo della base cranica >135° (nasion-sella-basion)
(OR=4,8, p=0,0006)

• Riduzione maggiore dello spazio subaracnoideo a livello
del forame magno: i pazienti con siringomielia hanno
significativamente meno spazio subaracnoideo (13% vs
19%, p=0,0070)

• Presenza di veli aracnoidei che ostruiscono il forame di
Magendie: osservati nel 59,5% dei pazienti con
siringomielia vs 33,3% senza siringomielia (OR=3,22,
p=0,018)

• Marcata riduzione del flusso liquorale nello spazio
subaracnoideo causata dall'erniazione tonsillare a
livello della giunzione cranio-cervicale determina
pressioni di picco elevate che favoriscono un aumento
del flusso di CSF nel midollo spinale contribuiscono alla
formazione della siringomielia.

Chiari malformation may increase perivascular cerebrospinal fluid flow into the spinal cord:  A subject-specific computational
modelling study Robert A. et al, 2017

Syringohydromyelia in Patients with Chiari I Malformation: A Retrospective Analysis 
X K.A. Gad and X D.M. Yousem, 2017



FOLLOW UP IN ETA’ DI TRANSIZIONE

Durante il passaggio dalle cure pediatriche a quelle
dell'adulto, è fondamentale:

• Rivalutazione clinica completa con esame obiettivo
neurologico accurato anche in pazienti con diagnosi in
età infantile e/o asintomatici

• Educazione del paziente sulla sintomatologia da
monitorare (cefalea da tosse, disturbi sensitivi, debolezza
muscolare, apnee notturne, disturbi dei nervi cranici o
sfinterici)

• Screening per OSAS per il ruolo prognostico negativo

• Pianificazione del follow-up a lungo termine con il team
neurochirurgico



PRIMA VALUTAZIONE IN ETA’ DI TRANSIZIONE

• Esame Obiettivo Neurologico accurato e dettagliato:
inquadramento della cefalea da sforzo e delle componenti
multifattoriali

• RM encefalo con dinamica liquorale e colonna in toto per
valutare discesa tonsillare, circolazione liquorale alla giunzione
cranio-cervicale e presenza/caratteristiche radiologiche della
siringomielia

Valutazioni complementari utili:

• Potenziali evocati (somatosensoriali, motori, uditivi del tronco)
anche in presenza di sintomi lievi

• Polisonnografia (screening per OSAS)

• Consulenze specialistiche in caso di sospetto clinico (fisiatra,
neurourologo, ginecologo, neurologo, pneumologo, foniatra,
logopedista ecc.) → team multidisciplinare con una rete
preferenziale



CHI INSERIRE IN UN FOLLOW UP STRETTO?

Malformazione di Chiari e siringomielia con VI < 0.5 asintomatica 

OSAS

Pazienti con anomalie importanti della giunzione cranio-cervicale (in 
particolare Chiari 1.5 o «complex») e/o a rischio di instabilità

Assenza di risoluzione spontanea della siringomielia in pazienti 
asintomatici/paucisintomatici dopo 15 mesi

Segni di vie lunghe all’esordio (in particolare segno di Babinski)

Dinamica liquorale fortemente ridotta o assente alla giunzione cranio-
cervicale 



PROTOCOLLO DI 

SORVEGLIANZA 
Pazienti asintomatici senza siringomielia:

• non raccomandato follow-up intensivo → FU clinico 

inizialmente annuale e, se stabile, graduale estensione, 

anche in significativa erniazione cerebellare

Pazienti asintomatici con siringomielia:

• Monitoraggio clinico-radiologico stretto con RM 

encefalo e rachide in toto per valutare le dimensioni 

della siringomielia (lunghezza e diametro assiale 

massimo su sequenze T1) e l’eventuale progressione 

clinica

• Intervallo di imaging nel FU: Non è ancora stato 

standardizzato in letteratura, generalmente ogni 6-12 

mesi inizialmente, poi annuale se la clinica e le 

dimensioni della siringomielia rimangono stabili



INDICAZIONI CHIRURGICHE 
DURANTE LA TRANSIZIONE
Le raccomandazioni del World Federation of Neurosurgical Societies Spine 

Committee raccomandano la chirurgia in:

• Pazienti con Malformazione di Chiari isolata sintomatici: disturbi dei nervi 

cranici, segni cerebellari, OSAS e/o mielopatia. La sola cefalea da sforzo non è 

un’indicazione chirurgica essendo nella maggior parte dei casi multifattoriale 

• Pazienti con Malformazione di Chiari e siringomielia sintomatici

• Pazienti asintomatici con progressione radiologica documentata alle RM di 

controllo seriate (es. paziente con CM inizialmente isolata che sviluppa 

siringomielia nel tempo)

• Pazienti CM I-A asintomatici con espansione della siringomielia in follow-up 

radiologico seriato, sia in senso cranio-caudale sia in direzione antero-

posteriore

• Pazienti operati con recidiva di siringomielia sintomatica



CASO CLINICO
• F 20 anni

• A 17 anni diagnosi di Malformazione di Chiari 1.5 per
cefalea da sforzo

• Primo studio radiologico → RM encefalo e colonna in
toto riscontro di discesa tonsillare di 11 mm, ostruzione
completa del flusso liquorale alla giunzione cranio-
cervicale e assenza di siringomielia. potenziali evocati
(BAEP, SEP, MEP) nella norma

• Non più eseguiti esami radiologici ma solo controlli
clinici annuali. Presa in carico CRESSC a 18 anni.

• Comparsa di cervicalgia, disequilibrio, vertigini per
cui ha ripetuto gli esami clinico-radiologici a 20 anni
con riscontro di siringomielia cervicale (VI 0.4). Al
controllo a 6 mesi ulteriore incremento della
siringomielia (VI 0.6)

20 anni



CASO CLINICO

• Decompressione della fossa cranica

posteriore con plastica durale

• Ai controlli a 6 mesi-1 anno persistenza

di riduzione del flusso alla giunzione

cranio-cervicale ma scomparsa della

siringomielia

• Attualmente asintomatica

• FU clinico-radiologico annuale



CONCLUSIONI

Importanza del Follow up clinico-radiologico nell’età di transizione (18-25 anni)

Identificazione precoce dei fattori di rischio clinici e radiologici per individuare i pazienti da seguire in 
sorveglianza stretta rispetto a quei pazienti a basso rischio evolutivo

Importanza dell’esame obiettivo neurologico al momento della presa in carico nei centri per adulti e 
nella corretta valutazione della cefalea da sforzo nel contesto di una possibile cefalea multifattoriale 

Incrementare l’utilizzo dello screening per le OSAS nei pazienti con alto rischio di progressione



GRAZIE PER 

L’ATTENZIONE
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