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L’evoluzione dell’ 
«imaging»…



Diffusione della RM: effetti negativi e positivi



VOMIT

Victim
Of
Modern
Imaging
Technology

F, 19 anni
Diagnosi dopo esame di 

screening



Lucky
Unintended
Clinical
Knowledge from
Imaging

LUCKI

F, 12 anni
Diagnosi incidentale dopo 

trauma



Gestione della m. di Chiari incidentale 
(asintomatica)

Primo 
passaggio

Diagnosi adeguata

E’ una m. di Chiari? E’ incidentale?



Definizione più accettata

Elster AD and Chen MY, Radiology, 1992

“Prolapse of the cerebellar tonsils 5 mm or more below the 
foramen magnum (basion-opisthion line or McRae line)”



Misurazioni

7 Radiologi esperti 

su 33 RM



Chiari borderline?

Erniazione tonsillare < 5 mm (3-4 mm)

Misurazione sulla 

linea mediana!



Definizione più accettata?

“Prolapse of the cerebellar tonsils 5 mm or more below the 
foramen magnum (basion-opisthion line or McRae line)”

Emendamenti…

“Discesa caudale delle tonsille cerebellari ≥ 3 mm più almento uno 
dei seguenti indici di affollamento del forame magno/compressione

degli spazi subaracnoidei:
Compressione degli spazi liquorali posteriori e/o anteriori

Ridotta altezza del sopraoccipite/aumentata inclinazione del 
tentorio

Aspetto appuntito delle tonsille cerebellari
Inginocchiamento del troncoencefalo (bulbo)”



Discesa tonsillare lieve (> 3 
mm) + tonsille appuntite +  

gossa posterior piccola
(angolo tentoriale ridotto) + 
cisterna magna ridotta = m. 

di Chiari

Definizione



Discesa tonsillare lieve (> 3 mm) + tonsille arrotondate + normale
volume della fossa posteriore + normali spazi subaracnoidei ≠ m. 

di Chiari ma semplice discesa tonsillare

Definizione



Quadro clinico
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Chiari constellation

Torticollis

Quadriplegia

Epilepsy

Vocal cord palsy

Sleep 

problems Earing 

problems

Chronic 

headache

Cervical 

pain

Occipital 

headache
Nistagmus Dizziness

VomitingEarly puberty

Strabismus Falls

Orthostatic 

hypotension

Gait problems

Cranial nerve 

palsy

Tinnitus

Shpincterial 

incontinence

by Ezio Di Rocco



La diagnosi di m. di Chiari è incidentale nel 60-70% dei casi! 
Oltre il 70% dei pazienti con diagnosi incidentale rimane 

asintomatico

Quadro clinico…



Clinical picture: symptoms

Headache (suboccipital > 

generalized)

Cough headache

Neck pain 

Retroorbital pain

Limbs and back nonradicular

pain

Facial pain

Throat pain

Migraine

Neck, back and limbs 

dysesthesia

Dissociated/suspended sensory 

loss

Hypoesthesia/hyperesthesia

Paresthesia

Analgesia

Poor position sense

Dysphagia

Palpitations 

Diplopia

Blurred vision

Photophobia

Dizziness

Disequilibrium

Vertigo

Nausea

Oscillopsia

Hearing loss

Hyperacusis

Non-pain symptoms 

Pain symptoms

Massimi L et al, Adv Tech Standard Neurosurg, 2011 



Syncope, drop attack

Sudden death

Sleep apnea

Respiratory imbalance

Recurrent aspiration 

Palatal weakness

Tongue atrophy

Cricopharyngeal achalasia

Dysarthria

Dysphagia

Hiccups

Facial sensory loss/palsy

Vocal cord paralysis

Reduced gag reflex

Nystagmus

Hearing loss

Oculomotor nerves palsy

Papilledema

Motor/sensory loss

Hypertension

Sinus bradycardia

Brainstem

Cerebellum

Spinal cord

Truncal/appendicular ataxia

Limb clumsiness

Dysmetria

Dysarthria

Nystagmus

Poor coordination

Tremors

Hyper/hyporeflexia

Babinski sign

Clonus

Motor/sensory loss

Muscular weakness/atrophy

Spasticity

Loss of proprioception 

Numbness

Urinary incontinence

Fecal incontinence

Impotence

Trophic abnormalities

Clinical picture: signs



Quadro clinico: certo vs possibile…

1. Cefalea da sforzo: tipicamente posteriore, di breve durata, esacerbata da tosse, 
sforzi, manovra di Valsalva o movimenti del collo; isolate o associate a vertigini, 
atassia, incertezza nella marcia. >75% 

2. Nistagmo: sia verticale che orrizzontale. 23-70%

3. Segni midollari + scoliosi: soprattutto in caso di siringomielia. Fino a 80%

4. Atassia cerebellare: 40%

Segni di tronco o cerebellari per via 
della compressione sulla fossa 

posteriore?

Funzioni cognitive?

RECOMMENDATIONS 
2-1. In patients operated for symptomatic CIM, 
what symptoms are most likely to improve after 
surgery? 
Recommendation: Clinicians may perform foramen 
magnum decompression surgery on symptomatic 
patients with CIM to improve pain associated with 
strain-related headaches. Other symptoms 
demonstrate more variable response to 
decompression. 
Strength of recommendation: Grade C 
Level III evidence 



In sintesi: diagnosi «incidentale» 

Primo scenario
No Chiari, no sintomi

M, 13 anni
Diagnosi incidentale di tonsille 

basse dopo trauma cranico (TC) 

Restare in contatto con il medico
Nuova RM? Solo durante lo 

sviluppo?



Secondo scenario
No Chiari, sintomi

F, 15 anni
Diagnosi «incidentale» dopo RM 

eseguita per cefalea, papilledema e 
calo del visus (pseudotumor cerebri)

Trattammento della patologia 
primaria

In sintesi: diagnosi «incidentale» 

Primo scenario
No Chiari, no sintomi



Terzo scenario
Chiari, apparentemente 

no sintomi

F, 4 anni
Diagnosi «incidentale» dopo RM 
eseguita per scoliosi precoce e 

progressiva

Trattamento della m. di Chiari (e 
siringomielia)

In sintesi: diagnosi «incidentale» 

Secondo scenario
No Chiari, sintomi

Primo scenario
No Chiari, no sintomi



Quarto scenario
Chiari, no sintomi

F, 16 anni
Diagnosi incidentale dopo trauma 

sportivo (canottaggio), asintomatica

Follow-up

In sintesi: diagnosi «incidentale» 

Terzo scenario
Chiari, apparentemente 

no sintomi

Secondo scenario
No Chiari, sintomi

Primo scenario
No Chiari, no sintomi



Chiari incidentale
(m. di Chiari vera + paziente realmente asintomatico) 

Chirurgia preventiva? Follow-up?

Secondo 
passaggio

Restrizioni?

No Sì
Per quanto tempo?

come?

No (di solito)

Gestione della m. di Chiari incidentale 
(asintomatica)



Risoluzione spontanea in 10 anni (paziente asintomatico)

No chirurgia preventiva



Storia naturale: serie personale

• 36 bambini asintomatici
• Discesa tonsillare: > 10 

mm in 54% dei casi
• Follow-up medio: 9,1 

anni
• Peggioramento 

clinico/radiologico che 
ha richiesto chirurgia in 
3 casi (8%), uno dei 
quali con idrocefalo



• The great majority of cases (both poorly 
symptomatic and asymptomatic) did not 
need surgery (119/124: 96%) 

• Syringomyelia unchanged in all patients and 
no new cases during follow-up

• Follow-up: 2.8 years

• No patients (147 cases) needed surgery 
• Only 9 children developed Chiari symptoms 

(6%)
• 8 cases developed syringomyelia (5.5%); in 5 

of them, hydromyelia was already present; 
finally, syringomyelia regressed in 3 cases 

• Follow-up: 4.6 years

Natural history: literature



• 427 children
• 15 cases required surgery (3.5%)
• Median time to surgery: 21 

months
• Median follow-up median: 25.5 

months (range: 12-120 months)

• 700 asymptomatic children 
with no syringomyelia: only 5% 
developed symptoms and only 
2% developed syringomyelia 

• 100 symptomatic children 
without syringomyelia: 7% 
worsened, 48% spontaneously 
improved, 2% developed 
syringomyelia

Natural history: literature



No chirurgia preventiva

2020

2022

2025



Syringomyelia: natural history



Syringomyelia: natural history



35 International Experts: Consensus 
statement

27,000 patients (18,200 adults and 8,800 children), more than 40% of them 
operated on patients.



Guidelines

RECOMMENDATIONS 

2-2. In patients with asymptomatic CIM without syrinx, is prophylactic 
surgery indicated to prevent future need for surgery? What is the 
chance of developing symptoms in the future? 
Recommendation: Clinicians should not perform prophylactic surgery 
on patients with asymptomatic CIM without syrinx. There is a small 
percentage of patients who develop new or worsening symptoms in the 
future. 

Strength of recommendation: Grade C  

Level III evidence 



Follow-up
No linee guida né raccomandaizoni

Non c’è menzione 
su come realizzare 

la gestione 
conservativa



Proposta di follow-up

• Per quanto tempo: 
fino al termine dello 
sviluppo fisico (20-
25 anni…)

• Controlli medici 
programmati 
(annualmente)

• RM encefalo-midollo 
programmate (ogni 
2 anni) 

• Cine-RM?
• RX dinamica 

cervicale nelle forme 
complesse?

• PEM? PESS? ABR? 
Polisonnografia?

No linee guida né raccomandazioni: 
considerare la storia naturale



Guidelines

RECOMMENDATIONS 

1-2. In patients with CIM, are advanced imaging modalities such as Cine MRI helpful 
to predict benefit from surgical decompression? 
Recommendation: In patients with CIM, advanced imaging modalities such as Cine 
MRI may or may not predict benefit from surgical decompression. 

1-3. In patients with CIM, should flexion and extension radiographs be routinely 
performed to evaluate for cervical instability? Should preoperative evaluation include 
any specific evaluation for cranial cervical instability or ventral compression (clivoaxial
angle, pB-C2, etc)? 3 
Recommendation: In patients with CIM, measurement of the clivoaxial angle, pB-C2, 
or C- C2 sagittal vertebral alignment (C-C2SVA) may predict future craniocervical
instability and the need for surgical stabilization. 

Strength of recommendation: Grade C 

Level III evidence 



Guidelines

RECOMMENDATIONS 
2-4. In patients with CIM, should sleep or swallow studies be routinely 
performed to evaluate for sleep apnea or dysphagia? 

Recommendation: There is insufficient evidence to support routine 
sleep and swallow studies in patients with CIM without sleep or 
swallow symptoms. 

Strength of recommendation: Grade insufficient… 



Guidelines

RECOMMENDATIONS 
2-5. In patients with CIM, should siblings or first-degree relatives be 
screened for CIM? 

Recommendation: Clinicians should not routinely screen asymptomatic 
siblings or first-degree relatives of patients with CIM. 

Strength of recommendation: Grade C 

Level III evidence 



➢  M, 4 anni: tetraparesi improvvisa e arresto respiratorio dopo trauma cervicale lieve. 
Decompressione neurochirurgica in urgenza. Recupero completo dopo 3 mesi

Restrizioni



➢ 41 pazienti in 30 anni (~ 1% casistiche ampie), rischio stimato nella 
popolazione: 0,02%

➢ Età media: 19,1 anni (range: 1-71 anni)

➢ Trauma noto nel 41,5% dei casi

➢ Deficit motorio (36,5%), disturbi respiratori (29%), paralisi dei nervi cranici 
(17%), arresto cardiaco (14,5%), decesso (12%)

➢ Recupero completo: 73%

Esordio acuto

Massimi L et al, Neurosurgical Review, 2012 



Symptoms other than cortico-spinal 
dysfunction

• 32 cases

• Age range: 11 mts-14 yrs

• Trauma: 11/32 (34%)

• Syringomyelia*: 16/32 (50%)

• Surgery: 25/32 (78%)

• Death: 2/32 (6%)

• Complete recovery: 21/30 (70%)

Symptoms of cortico-spinal 
dysfunction

• 17 cases

• Age range: 4 mts-17 yrs

• Trauma: 8/17 (47%)

• Syringomyelia*: 9/17 (53%)

• Surgery: 15/17 (88%)

• Death: 0/17 

• Complete recovery: 10/17 (58%)

* Syringomyelia or hydromyelia or pre-syrinx state

Esordio acuto



«Evidenze»



Guidelines

RECOMMENDATIONS 
2-3. In patients with asymptomatic CIM without syrinx, should the 
patient have any activity restrictions to prevent future harm? 

Recommendation: Clinicians should not recommend activity 
restrictions for patients with asymptomatic CIM without syrinx, as 
there is no evidence of future harm prevention. 

Strength of recommendation: Grade C 

Level III evidence 



Grazie!

«Er grosso Colosseo tutto de 
marmo, cor bianco che risplenne 
ar sol de Roma.
‘Na scalinata che te toje er fiato, 
pé la fatica e pure pé l’incanto.
Con tutti l’archi in ordine preciso, 
che te sembra d’arrivà in 
paradiso.
Le gallerie che corrono d’intorno 
te mostrano il cielo lì ner fonno. 
Immensi tutti e due i bianchi 
cavalli, co’ l’omini ar fianco tosti e 
belli…»

F. Ricci 
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