
 

 
 

CONOSCERE LA MALFORMAZIONE DI CHIARI 
Testo tradotto dal sito CONQUER CHIARI e adattato a cura di Aismac 

 
 

 
              Individuo senza CM               Individuo con CM 

 
 
Definizione 
La malformazione di Chiari 1 (CM1) è una patologia neurologica importante in cui la parte inferiore 
del cervelletto (le tonsille cerebellari) scende al di sotto della scatola cranica comprimendo il 
midollo e ostacolando il normale flusso del fluido cerebrospinale (liquor).  
La patologia è conosciuta anche come Arnold-Chiari, Sindrome di Chiari, Ectopia tonsillare, 
Erniazione delle tonsille cerebellari.  
La malformazione o sindrome di Chiari 2, più grave della 1, coinvolge anche il tronco encefalico ed 
è associata alla spina bifida. 
 
Diffusione 
La malformazione di Chiari colpisce circa una persona su mille (stime USA). 
 
Cause 
Si pensa che nella maggior parte dei casi la Chiari sia congenita (che il paziente nasca con tale 
malformazione).   
 

 
Sintomi 

• La malformazione di Chiari presenta molti sintomi diversi e colpisce ogni paziente in modo 
diverso.  

• Il sintomo più comune è un forte mal di testa, che origina di solito nella parte posteriore del 
capo e che peggiora in occasione di sforzi, colpi di tosse, starnuti, risate o piegamenti del capo. 

• Fra gli altri sintomi, vi sono: problemi di equilibrio, disturbi visivi, difficoltà di deglutizione, dolore 
e debolezza di braccia e gambe, apnea notturna, scoliosi. 

• I sintomi si possono manifestare a qualsiasi età, ma normalmente si riscontrano durante 
l’infanzia o nei primi 30 anni dell’individuo.  

• La dimensione della malformazione non è correlata alla gravità dei sintomi. 

• La malformazione di Chiari, tranne nei casi più gravi, non presenta segni esteriori come quelli 
di altre malattie neurologiche, ma anche se “invisibile” può essere fortemente invalidante. 

 



 

 
 

 
Patologie correlate 

• In alcuni pazienti la Chiari può causare lo sviluppo di una cisti piena di liquido all’interno del 
midollo spinale, nota come Siringomielia. 

• Altre possibili condizioni associate sono il midollo ancorato, l’ipertensione intracranica, 
malformazioni della cerniera cranio-cervicale e alcune malattie genetiche. 

 

 

 
Diagnosi 

• Non esiste un singolo esame oggettivo per dire se qualcuno ha una Chiari sintomatica. 

• Una RMI (Risonanza Magnetica per Immagini) può mostrare se il cervelletto affolla il midollo 
spinale. 

• Una RM cinetica (cine RM) può mostrare se il flusso del liquido cerebro spinale è adeguato 

• La diagnosi viene effettuata tramite una combinazione di RM, sintomi riferiti dai pazienti, 
esame neurologico e eventuali altri esami. 

• A causa della grande varietà di sintomi e del fatto che molti medici non conoscono questa 
patologia, spesso passano anni prima che una persona che ne è affetta riesca ad avere una 
diagnosi corretta. 

 

 

 
Trattamento 

• Per la malformazione di Chiari non esistono terapie farmacologiche, ma solo farmaci 
sintomatici.  

• Se i sintomi sono lievi, possono essere trattati singolarmente o semplicemente sopportati. 

• Se i sintomi sono particolarmente gravi, o peggiorano, il sistema nervoso è compromesso, o se 
c’è siringomielia, di solito si consiglia un intervento chirurgico. 

• L’obiettivo dell’intervento, effettuato da neurochirurgo, è di fare spazio intorno al cervelletto 
rimuovendo una piccola parte del cranio e della prima vertebra cervicale. 

• L’intervento chirurgico dura 3-4 ore e comporta un ricovero di 3-4 giorni in ospedale; il recupero 
può richiedere da alcune settimane ad alcuni mesi. 

• Gli specialisti non sempre concordano sulla necessità dell’intervento.  

• Dopo una convalescenza che può essere lunga, molte persone conducono una vita normale o 
quasi normale. 

• Per le persone con sintomi residui, potrebbe essere necessario modificare lo stile di vita e 
Chiari può diventare una condizione cronica. 

 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
Per ulteriori informazioni rivolgersi a: 

 
Associazione Italiana Siringomielia e Arnold Chiari - AISMAC APS-ETS 

e-mail info@aismac.org - sito web www.aismac.org 
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