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➢Monitoraggio nel tempo
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Diagnosi e classificazione

•Identificazione dell'erniazione: rilevare la discesa delle tonsille 
cerebellari attraverso il forame magno 

•Classificazione

•Diagnosi differenziale: distinguere la malformazione di Chiari 
da altre patologie per evitare errori diagnostici

•Studio del flusso del liquor attraverso la Cine-RM 
evidenziando ostruzioni a livello del forame magno

•Ricerca di condizioni associate: idrocefalo, midollo ancorato, 
scoliosi

• Siringomielia



Identificazione dell'erniazione
Chiari                    vs                Normal 

deformazione peg-like delle tonsille morfologia arrotondata



                   McRae line

Rilevare la discesa delle tonsille cerebellari attraverso il forame magno 

rispetto alla linea basion-opisthion = McRae line  

Sag. T1

Quantificazione dell'erniazione



Cerebellar tonsils herniation below the McRae line:

≥ 5 mm: CM1;
< 3mm: physiological variation;

3-5 mm: borderline ectopia is definitely pathologic if at least one of the following findings is 

associated:

• peg-like deformation of the tonsillar profile

• presence of subarachnoid space crowding in the area of the cranio-cervical junction



Cerebellar tonsils herniation below the McRae line:

≥ 5 mm: CM1;

< 3mm: physiological variation;

3-5 mm: borderline ectopia is definitely pathologic if at least one of the following 

findings is associated:

• peg-like deformation of the tonsillar profile

• presence of subarachnoid space crowding in the area of the cranio-cervical 

junction



affollamento degli spazi cisternali 
della giunzione cranio cervicale

deformazione
peg-like 

Cerebellar tonsils herniation below the McRae line:

≥ 5 mm: CM1;

< 3mm: physiological variation;

3-5 mm: borderline ectopia is definitely pathologic if at least one of the following 

findings is associated:

• peg-like deformation of the tonsillar profile

• presence of subarachnoid space crowding in the area of the cranio-cervical 

junction

• syrinx

siringomielia



Classificazione



CM 1.5 : erniazione delle tonsille+
dislocazione del bulbo con basso 

posizionamento dell’obex

CM 1 : erniazione delle 

tonsille isolata





Dente retroflesso

Assimilazione di C1

klippel-feil

Ipoplasia del basioccipite

Anomalie della giunzione cranio-cervicale e del rachide cervicale



Risalita del dente di C2   > 5 mm al di sopra  della linea di Chamberlain

Invaginazione basilare



PLATIBASIA

aumento dell’angolo basale 



Metodo Standard
Linea nasion-centro della sella turcica

Llinea lungo il margine posteriore del 

clivus

Normale 125°–143°

Platibasia >143°

Cifosi <125°

Metodo Modificato
Linea nasion-dorso della sella turcica

Llinea lungo il margine posteriore del 

clivus

Normale:

range 116°-118° per adulti

113°-115° per bambini

AJNR Am J Neuroradiol 26:89–92, 2005





Secondaria ad un tumore della fossa posteriore / cisti aracnoidea

Erniazione acquisita



Ipertensione Intracranica Idiopatica
vari segni neuroradiologici associati 

papilledema, distensione delle guaine periottiche,decorso tortuoso dei nervi ottici
stenosi dei seni venosi,sella vuota,riduzione ventricoli



• Cisterna prepontina di regolare

ampiezza

• Protuberanza pontina

• Deformazione “peg like”

Chiari 1 

•

Ipotensione Intracranica

• Cisterna prepontina obliterata

• Protuberanza pontina appiattita

• Riduzione volume del IV ventricolo

• Tonsille cerebellari di regolare morfologia



Chiari   vs 
Ipotensione Intracranica

c.e.della dura



Riduzione
anteriore           posteriore 

Phase Contrast cine MR

Ostruzione

Anomalie del flusso Liquorale



IDROCEALO?

Ricerca di anomalie associate



Tethered cord 

Midollo ancorato posteriormente a S1 
con un filum terminale ispessito e 
lipomatoso



Scoliosi

35% Syr, 
28% CM1 con Syr, 
25%  CM1 isolata



 Cavità endomidollare a segnale isoliquorale 

con flusso allo studio Cine- RM 

priva di enhancement dopo mdc

 

Siringomielia



Siringomielia secondaria  (Tipo III)



Siringomielia-Classificazione



➢ Sede:posizione 

nelle immagini ax

 

centrale            eccentrica

➢ Estensione

➢ Diametro AP

➢ Setti  

➢ adesioni



estensione al bulbo         Siringobulbia



Estensione al ponte 

(rara)



Dilatazione del canale ependimale centrale

• Presente alla nascita, progressiva chiusura 

progressiva ma può persistere

• Non associata a sintomi clinici

• Posizione leggermente anteriore nel midollo 

cervicale, centrale nel midollo dorsale

• Fusiforme sul piano sagittale, rotonda sul piano 

assiale

• Di pochi millimetri di diametro (1-2 mm)

• Spesso localizzata in un breve segmento del 

midollo spinale

• Non si associa rigonfiamento del midollo spinale 



Siringomielia ?

Malattia di Hirayama (Amiotrofia monomelica)

Snake eyes sign

Due focolai di iperintensità 
T2 nelle corna anteriori



Malattia di Hirayama

Nella posizione in iperflessione si ha un incremento delle dimensioni del plesso venoso 
nello spazio epidurale posteriore con dislocazione anteriore,compressione del midollo 
spinale, ischemica cronica con sofferenza delle corna anteriori e necrosi



Siringomielia ?

Mielopatia da deficit di  vitamin B12 

Degenerazione dei cordoni laterali e posteriori dovuta a demielinizzazione



Dilatazione del canale centrale ependimale a livello del cono
In  genere regredisce durante la prima settimana di vita

Siringomielia terminale vs

 VentricoloTerminale Persistente



Monitoraggio nel tempo



MR Giugno 2020 MR Febbraio 2021

Edema presiringomielico Comparsa cavità siringomielica



Peggioramento della Siringomielia



L’estensione cranio- caudale di una syr nota è preceduta dall’edema presyr



Siringomielia idiopatica?

1 anno dopo…. 



3 anni dopo…. 

                                    Tumore



Supporto alla Decisione Chirurgica



Ostruzione del flusso liquorale



VAQUERO INDEX

Sag T1

linea mediana

╪

╫
 ≥ 0,5 INTERVENTO

CHIRURGICO

Rapporto tra il diametro ap della cavita’ syr nel
suo punto di maggior ampiezza
e il diametro del canale vertebrale



Gennaio‘22

Febbraio ‘22

• Comparsa di syr in  paziente con CM inizialmente isolata
• Espansione della siringomielia nel follow-up 

Progressione radiologica



Complicazioni post-chirurgiche

Follow-up post-chirurgico



Phase Contrast Cine MR
Ripristino flusso liquorale

Efficacia della decompressione della fossa cranica posteriore



Riduzione  del diametro e 
dell’estensione della siringomielia



Prima int.ch.(VI = 0.75) Dopo int.ch.(VI = 0.1)

Riduzione  dell’Indice di Vaquero 



Fattori prognostici

➢ Cine-RM

➢ Indice di Vaquero

➢ Area del IV ventricolo

Valutazione sulla Sag T1 pesata





Area del IV ventricolo è maggiore nei pazienti con 
MC1 e soprattutto nei pazienti con Syr 

rispetto ai controlli normali





Prima int.ch Dopo int.ch.

Area del IV ventricolo 245 mm 2 Area del IV ventricolo 139 mm 2
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