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La siringomielia ƴƻƴ ŝ ǎƻƭǘŀƴǘƻ ǳƴŀ ŎŀǾƛǘŁ ŦƭǳƛŘŀ ŀƭƭΩƛƴǘŜǊƴƻ ŘŜƭ 
midollo, ma ƭΩŜǎǇǊŜǎǎƛƻƴŜ Řƛ ǳƴŀ ƳƛŜƭƻǇŀǘƛŀ ŘƛƴŀƳƛŎŀ, nella 
quale la topografia della lesione determina il tipo di deficit 
clinico e, di conseguenza, il profilo neurofisiologico osservabile 

Malformazione di Chiari e siringomielia: ruolo degli esami neurofisiologici

il problema non può essere ridotto a una lettura puramente morfologica della 
risonanza magnetica 

ƭŀ ǎƛǊƛƴƎŀ ƴƻƴ ŝ ǎƻƭƻ ǳƴΩƛƳƳŀƎƛƴŜΥ ŝ ǳƴŀ ƭŜǎƛƻƴŜ ŎƘŜΣ ŀ ǎŜŎƻƴŘŀ 

di come si dispone nel midollo, seleziona sistemi anatomico-

funzionali diversi e genera per questo fenotipi neurofisiologici 

differenti. 





la siringomielia Ǿŀ ƛƴǘŜǊǇǊŜǘŀǘŀ ŀƭƭΩƛƴǘŜǊƴƻ Řƛ ǳƴ ǎƛǎǘŜƳŀΥ ǉǳŜƭƭƻ 
della fossa posteriore, della giunzione cranio-cervicale e dei 
gradienti pressori liquorali. In altri termini, la siringa non è un 
reperto da leggere isolatamente, ma una conseguenza 
funzionale di un equilibrio alterato tra contenitore osseo, 
contenuto neurale e dinamica del liquor 



Ragionamento clinico preoperatorio 

Nei pazienti con Chiari isolataΣ ƭŀ ŘŜŎƛǎƛƻƴŜ ƴƻƴ ǇǳƼ ŘƛǇŜƴŘŜǊŜ ǎƻƭǘŀƴǘƻ Řŀƭƭŀ ǇǊŜǎŜƴȊŀ ŘŜƭƭΩŜŎǘƻǇƛŀ ǘƻƴǎƛƭƭŀǊŜΣ Ƴŀ 

deve integrare sintomi, segni neurologici, anatomia della fossa posteriore ed eventuale evidenza di sofferenza 

funzionale 

Quando compare una siringomielia, però, il peso del ragionamento cambia: non si sta più valutando solo una 

malformazione della giunzione cranio-cervicale, ma una vera lesione intramidollare potenzialmente evolutiva. In 

questo contesto ŀǎǎǳƳƻƴƻ ǊƛƭƛŜǾƻ ƭΩŜǎǘŜƴǎƛƻƴŜ ƭƻƴƎƛǘǳŘƛƴŀƭŜ ŘŜƭƭŀ ŎŀǾƛǘŁΣ ƭŀ ǎǳŀ ŜǾŜƴǘǳŀƭŜ ŜŎŎŜƴǘǊƛŎƛǘŁΣ ƭŀ ǇǊŜǎŜƴȊŀ 

di siringobulbia, il decorso clinico e il tipo di deficit neurologico 

[ŀ ƴŜǳǊƻŦƛǎƛƻƭƻƎƛŀ ŘƛǾŜƴǘŀ ŀƭƭƻǊŀ ǳǘƛƭŜ ƴƻƴ ǘŀƴǘƻ ǇŜǊ άŎƻƴŦŜǊƳŀǊŜέ ƭŀ waΣ ǉǳŀƴǘƻ ǇŜǊ ŎƘƛŀǊƛǊŜ ǉǳŀƭŜ ǎƛǎǘŜƳŀ ǎƛŀ ƎƛŁ 

funzionalmente compromesso e quanto la lesione sia biologicamente attiva 



dati del registro Piemonteς±ŀƭƭŜ ŘΩ!ƻǎǘŀ

la siringomielia ǇǊŜǎŜƴǘŀǾŀ ǳƴŀ ǇǊŜǾŀƭŜƴȊŀ Řƛ пΣупκмллΦллл Ŝ ǳƴΩƛƴŎƛŘŜƴȊŀ Řƛ лΣунκмллΦлллΣ Ƴŀ ǎƻǇǊŀǘǘǳǘǘƻ ƭŜ ŦƻǊƳŜ 
sintomatiche risultavano frequenti e associate a disturbi sensitivi, deficit motori, dolore neuropatico, coinvolgimento dei 
nervi cranici e disfunzione vescicale 

la siringomielia ƴƻƴ ŝ ǳƴ ǊŜǇŜǊǘƻ ǊŀǊƻ Ŝ άǎƛƭŜƴȊƛƻǎƻέ ƴŜƭ ǎŜƴǎƻ ŎƭƛƴƛŎƻ ŘŜƭ ǘŜǊƳƛƴŜΣ Ƴŀ ǳƴŀ ŎƻƴŘƛȊƛƻƴŜ ŎƘŜ ǇǳƼ ǇǊƻŘǳǊǊŜ ǳƴ 

carico neurologico significativo. Il semplice diametro della cavità non è di per sé sufficiente a definire la gravità del caso: 

ciò che conta è sempre il rapporto tra topografia della lesione e sistemi coinvolti.

!ƭƭΩƛƴǘŜǊƴƻ Řƛ ǉǳŜǎǘƻ ƛƴǉǳŀŘǊŀƳŜƴǘƻΣ ƭŀ ŘƛŀƎƴƻǎƛ ŘƛŦŦŜǊŜƴȊƛŀƭŜ ŎƻƴǎŜǊǾŀ ǳƴ Ǌǳƻƭƻ ƴƻƴ ǎŜŎƻƴŘŀǊƛƻΦ 













attenzione sulle forme Chiari-like da ipotensione intracranica, che possono associarsi a discesa tonsillare, sintomi cranio-

cervicali e reperti neuroradiologici o neurofisiologici potenzialmente fuorvianti. Il punto, qui, non è tanto che questo studio 

spieghi direttamente la fisiopatologia della siringomielia, quanto che aiuti a evitare un errore concettuale preliminare: 

attribuire automaticamente un quadro con tonsillar descent a una Chiari primaria. In assenza di un corretto inquadramento 

anatomo-ǇŀǘƻƎŜƴŜǘƛŎƻΣ ŀƴŎƘŜ ƭΩƛƴǘŜǊǇǊŜǘŀȊƛƻƴŜ ŘŜƛ Řŀǘƛ ƴŜǳǊƻŦƛǎƛƻƭƻƎƛŎƛ ǊƛǎŎƘƛŀ ƛƴŦŀǘǘƛ Řƛ ŘƛǾŜƴǘŀǊŜ ƛƳǇǊƻǇǊƛŀΦ 







Lŀ ƴŜǳǊƻŦƛǎƛƻƭƻƎƛŀ ŀƎƎƛǳƴƎŜ ǳƴΩ informazione funzionaleΦ bƻƴ ŘƛŎŜ ǎƻƭǘŀƴǘƻ άŘƻǾŜέ ǎƛŀ ƭŀ ƭŜǎƛƻƴŜΣ Ƴŀ ŀƛǳǘŀ ŀ 
capire quali vie o circuiti siano già disfunzionanti, quali siano ancora risparmiati, e in quali pazienti il danno possa 
essere già presente anche se non ancora pienamente espresso clinicamente. È quindi utile non perché si 
ǎƻǎǘƛǘǳƛǎŎŀ ŀƭƭŀ ŎƭƛƴƛŎŀ ƻ ŀƭƭΩƛƳŀƎƛƴƎΣ Ƴŀ ǇŜǊŎƘŞ consente di passare da una definizione anatomica della siringa a 
una definizione neurobiologica più precisa del caso 



I BAEP esplorano il funzionamento delle vie acustiche del tronco encefalico e, nel contesto di Chiari, possono 
risultare alterati soprattutto quando vi sia crowding della fossa posteriore, distorsione del tronco o 
interessamento della regione bulbopontina 

I SSEP, invece, interrogano prevalentemente il sistema lemniscale e le colonne posteriori. 
Nella siringomielia classica, soprattutto nelle fasi iniziali o nelle forme a prevalente coinvolgimento centrale, il 
sistema maggiormente interessato può essere quello spinotalamico;  di conseguenza, i SSEP possono anche 
essere poco alterati o normali, semplicemente perché non stanno esplorando il compartimento più colpito. 
Quando invece la cavità si espande dorsalmente o il danno diventa più esteso, i SSEP tendono ad alterarsi più 
facilmente, perché vengono coinvolte anche le vie delle colonne posteriori. Questo spiega perché non sia 
ŎƻǊǊŜǘǘƻ ŀǘǘǊƛōǳƛǊŜ ŀƛ {{9t ǳƴ ǾŀƭƻǊŜ άƎƭƻōŀƭŜέ ǎǳƭƭŀ siringomielia: essi dicono molto su un sistema specifico, ma 
non sul significato funzionale della lesione 






