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La siringomielia non è soltanto una cavità fluida all’interno del 
midollo, ma l’espressione di una mielopatia dinamica, 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 

la siringa non è solo un’immagine: è una lesione che, a seconda 

di come si dispone nel midollo, seleziona sistemi anatomico-

funzionali diversi e genera per questo fenotipi neurofisiologici 

differenti. 





la siringomielia va interpretata all’interno di un sistema: quello 
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 isolata, la decisione non può dipendere soltanto dalla presenza dell’ectopia tonsillare, ma 

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 assumono rilievo l’estensione longitudinale della cavità, la sua eventuale eccentricità, la presenza 

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

La neurofisiologia diventa allora utile non tanto per “confermare” la RM, quanto per chiarire quale sistema sia già 

funzionalmente compromesso e quanto la lesione sia biologicamente attiva 



dati del registro Piemonte–Valle d’Aosta

la siringomielia presentava una prevalenza di 4,84/100.000 e un’incidenza di 0,82/100.000, ma soprattutto le forme 
sintomatiche risultavano frequenti e associate a disturbi sensitivi, deficit motori, dolore neuropatico, coinvolgimento dei 
nervi cranici e disfunzione vescicale 

la siringomielia non è un reperto raro e “silenzioso” nel senso clinico del termine, ma una condizione che può produrre un 

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.

All’interno di questo inquadramento, la diagnosi differenziale conserva un ruolo non secondario. 













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-patogenetico, anche l’interpretazione dei dati neurofisiologici rischia infatti di diventare impropria. 







La neurofisiologia aggiunge un’ informazione funzionale. Non dice soltanto “dove” sia la lesione, ma aiuta a 
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 
sostituisca alla clinica o all’imaging, ma perché 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 
corretto attribuire ai SSEP un valore “globale” sulla siringomielia: essi dicono molto su un sistema specifico, ma 
non sul significato funzionale della lesione 







BAEP e SSEP si alterano spesso, ma la loro utilità maggiore non è nei pazienti già chiaramente 
sintomatici, dove la clinica e l’imaging sono spesso sufficienti, bensì nei casi incidentali, 
asintomatici o paucisintomatici, nei quali possono documentare una sofferenza subclinica e 
contribuire al follow-up

In altre parole, gli evocati non sono tanto “test di indicazione chirurgica”, quanto strumenti di 
staging funzionale 

Questo chiarisce anche perché, sul piano fisiopatologico, metodiche nocicettive come i laser evoked potentials 
conservino un interesse teorico particolare. Se la siringa colpisce preferenzialmente le fibre spinotalamiche 
crociate, è intuitivo che una metodica centrata sulle vie nocicettive sia più “congruente” con il danno atteso 
rispetto ai SSEP. Il fatto che tali tecniche siano meno diffuse nella pratica non ne annulla il valore concettuale: 
anzi, conferma quanto sia importante scegliere il test in base alla fisiologia del sistema che si vuole esplorare- 







la combinazione di RM, SSEP ed EMG consente di distinguere la 
lesione semplicemente visibile da quella realmente 
responsabile del quadro clinico. È un punto molto rilevante, 
perché nei pazienti con anatomia complessa o con più reperti 
concomitanti la domanda clinicamente importante non è solo 
“quali lesioni ci sono?”, ma “quale di queste spiega davvero i 
sintomi del paziente?”. La neurofisiologia, in questi casi, può 
agire come strumento di localizzazione funzionale, e quindi 
avere un impatto molto concreto sulla strategia terapeutica 



l’EMG nella siringomielia non coincide con un semplice 
pattern neurogeno cronico. La presenza di continuous 
motor unit activity, synchronous motor unit potentials, 
respiratory synkinesis, scariche miochimiche e long-
latency responses suggerisce che il midollo colpito 
dalla siringa non sia solo “leso”, ma anche 
funzionalmente disinibito . Questo è il punto 
neurofisiologico più importante: l’interessamento 
della sostanza grigia centrale e dei circuiti segmentari 
può produrre una perdita del controllo inibitorio 
locale, con conseguente comparsa di ipereccitabilità 
spinale . 
L’EMG, quindi, non documenta solo la perdita di 
motoneuroni segmentari, ma anche la 
disorganizzazione del network che normalmente 
regola la scarica motoria a quel livello 







la componente spontanea anomala non è un dettaglio secondario, ma un marker del modo in cui la lesione 

midollare altera la fisiologia dei circuiti spinali 

Sul piano pratico, questo significa che un quadro neurogeno con SNAP conservati, soprattutto se associato a 

fenomeni come CMUA, myokymia o sinchinesie respiratorie, deve orientare prioritariamente verso un 

interessamento intramidollare delle corna anteriori e dei circuiti segmentari, e non essere letto 

automaticamente come neuropatia periferica, radicolopatia o motoneuronopatia primaria 

Naturalmente, la lettura deve restare sempre integrata con il contesto clinico e la RM, ma il valore dell’EMG sta 

proprio nel mostrare che la siringomielia, dal punto di vista funzionale, è molto più di una cavità compressiva o 

cicatriziale 



Un discorso analogo vale per l’H-reflex recovery curve e, più in 
generale, per le metodiche che esplorano l’eccitabilità del 
circuito segmentario spinale. Il contributo di Hoffman ha un 
livello di evidenza limitato, ma il suo interesse è soprattutto 
fisiopatologico. Se la siringomielia altera non solo i tratti lunghi 
ma anche i meccanismi di controllo inibitorio segmentario, è 
plausibile che cambino anche i parametri che riflettono il 
recupero dell’eccitabilità del circuito riflesso. Queste tecniche 
non rappresentano necessariamente uno strumento di routine 
nella pratica quotidiana, ma hanno il merito di mostrare che il 
problema non è soltanto una lesione anatomica, bensì una 
riorganizzazione patologica della fisiologia spinale 



il danno funzionale può riguardare anche il controllo volontario della respirazione. Il dato che il Cz-MEP del 
diaframma risulti alterato in una quota di pazienti, e che il C5-MEP sia più spesso compromesso nei casi con 
siringomielia bulbo-cervicale associata a CM1, suggerisce che la lesione possa interferire non solo con i tratti 
lunghi, ma anche con il compartimento del secondo motoneurone correlato al nervo frenico o con le connessioni 
segmentarie cervicali. Il valore di questo lavoro non sta tanto nel proporre una nuova routine clinica, quanto nel 
ricordare che il coinvolgimento bulbo-cervicale può avere una traduzione funzionale più ampia di quanto non 
appaia alla sola osservazione clinica. 



Chirurgia 

Qui è essenziale distinguere tra la decompressione della fossa posteriore per Chiari e la chirurgia diretta della siringa 



Nelle forme di CM1 non complesse, l’IONM non ha ancora 
dimostrato un ruolo uniforme come pratica routinaria standard, 
e il beneficio più costantemente documentato riguarda 
soprattutto il posizionamento e alcuni casi selezionati, in 
particolare pediatrici o con anatomia della giunzione cranio-
cervicale più complessa. Questo significa che nella 
decompressione della Chiari semplice il monitoraggio va 
considerato come strumento selettivo e contestuale



la stabilità dei MEP si associa all’assenza di nuovi deficit, mentre la loro perdita persistente correla con peggioramento 

motorio postoperatorio 

Nella chirurgia intramidollare diretta, il rischio più critico è spesso rappresentato dal danno al sistema corticospinale o 

alle strutture motorie funzionalmente collegate all’accesso chirurgico; per questo il MEP è la modalità che più 

direttamente intercetta l’endpoint clinico rilevante, cioè il danno motorio imminente 

I SEP mantengono un ruolo importante ma più complementare, perché informano soprattutto sulle colonne 

posteriori; 

il free-running EMG, invece, non misura la conduzione lungo un tratto, ma segnala una irritazione meccanica acuta a 

livello segmentario o radicolare 

Ne deriva una gerarchia funzionale precisa: nella chirurgia diretta del syrinx, il MEP è il cardine del monitoraggio del 

rischio motorio, mentre SEP e free-running EMG aggiungono informazione complementare ma non equivalente



Forse l’aspetto più interessante del lavoro di Sánchez Roldán è però il passaggio dal monitoring al mapping 

Il dorsal column mapping e il root mapping non servono semplicemente a segnalare se si sta danneggiando qualcosa, 

ma aiutano a scegliere dove entrare e come orientare l’accesso in un modo funzionalmente più sicuro. 

Questo cambia radicalmente la filosofia del monitoraggio intraoperatorio: non più sola sorveglianza passiva di un evento 

avverso, ma supporto attivo alla strategia chirurgica 

È probabilmente qui che il ruolo della neurofisiologia nella siringomielia mostra la propria maturità più alta, perché il 

dato fisiologico non si limita a descrivere il danno, ma contribuisce direttamente a ridurlo 



Take home messages

• La siringomielia va considerata una patologia funzionale multicompartimentale. 

• I BAEP e i SSEP appaiono particolarmente utili per documentare la sofferenza subclinica e definire meglio il follow-up 

dei pazienti incidentali o paucisintomatici;

•  l’EMG fornisce i reperti più caratteristici del coinvolgimento segmentario e dell’iperccitabilità spinale; 

• la TMS diaframmatica può aggiungere informazioni nei sottogruppi con interessamento bulbo-cervicale;

• l’IONM trova il suo razionale più forte quando l’intervento coinvolge direttamente il syrinx, mentre nella 

decompressione della Chiari non complessa mantiene un ruolo più selettivo, con utilità documentata soprattutto in 

casi scelti e per problematiche legate al posizionamento 

• In definitiva, la neurofisiologia non sostituisce l’imaging né la decisione clinico-chirurgica, ma consente di restituire alla 

siringomielia la sua reale natura: quella di una mielopatia dinamica, nella quale anatomia e funzione devono essere 

lette in parallelo
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