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Abstract
Background: Siringomielia e Malformazione di Chiari sono classificate come malaƫe rare su
Orphanet, ma mancano linee guida internazionali riguardanƟ criteri diagnosƟci e 
definizioni. Obieƫvo dello studio: raggiungere un consenso tra gli esperƟ internazionali 
sulle controverse problemaƟche inerenƟ la diagnosi e il traƩamento della Malformazione di
Chiari di Ɵpo I e la Siringomielia negli adulƟ.
Metodi: un gruppo mulƟdisciplinare di esperƟ che fa parte del Consorzio Siringomielia e 
Chiari (4 neurochirurghi, 2 neurologi, 1 neuroradiologo, 1 neurologo pediatrico) hanno 
nominato una giuria internazionale di esperƟ per elaborare un documento di consenso. 
Dopo una ricerca sulla leƩeratura e ulteriori discussioni, sono staƟ formulate 63 
dichiarazioni raggruppate in 4 sessioni (definizione e classificazione / pianificazione / 
chirurgia / siringomielia isolata).  Una giuria di 32 fra clinici esperƟ nel campo della diagnosi 
e del traƩamento di Chiari e siringomielia e rappresentanƟ dei pazienƟ sono staƟ invitaƟ a 
partecipare a un processo Delphi in tre round. La giuria ha ricevuto un quesƟonario 
struƩurato contenente le 63 dichiarazioni, ciascuna da votare su una scala  Likert a 4 punƟ e
commentata. Le dichiarazioni con accordo inferiore al 75% sono state riviste ed inserite nel 
secondo round. Il terzo round  si è svolto durante la Chiari Consensus Conference (Milano, 
novembre 2019).
RisultaƟ: 31/32 membri della giuria (6 neurologi, 4 neuroradiologi, 19 neurochirurghi e 2 
rappresentanƟ delle associazioni dei pazienƟ) hanno partecipato al processo di consenso. 
Dopo il secondo turno è stato raggiunto un consenso in 57/63 dichiarazioni (90,5%). Le sei 
dichiarazioni  controverse sono state riviste e votate nel terzo turno, e l'intera serie di 
dichiarazioni è stata ulteriormente discussa e approvata.
Conclusioni: il documento di consenso è cosƟtuito da 63 dichiarazioni che sono il risultato   
della discussione e della messa a punto di esperƟ, a beneficio di medici e ricercatori che si 
occupano di adulƟ con Chiari e siringomielia.
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INTRODUZIONE.
La Malformazione di Chiari (CM) include un gruppo eterogeneo di malformazioni congenite principalmente
caraƩerizzate dalla discesa del cervelleƩo aƩraverso il forame magno. La Malformazione di Chiari di Ɵpo I 
(CM1) può portare ad una ampia varietà di sintomi, solitamente vaghi e non specifici, come mal di testa, 
disturbi visivi ed udiƟvi, oltre a disturbi a carico degli ulƟmi nervi cranici, atassia cerebellare, spasƟcità [1]; 
le manifestazioni cliniche definiscono la Sindrome di Arnold-Chiari o Sindrome di Chiari (CS). Di solito 
l’esordio dei sintomi è nella terza decade, comunque molte persone con CM1 rimangono asintomaƟche 
anche oltre. La CM1 nella comunità europea è classificata come malaƫa rara (ORPHA code: 268882); in 
Italia, incidenza e prevalenza nei differenƟ generi, età, forme sintomaƟche e asintomaƟche sono state 
riportate in un recente studio, focalizzato sugli aspeƫ clinici e sulla storia naturale della malaƫa [2].
La Siringomielia (Syr) è definita morfologicamente alla risonanza magneƟca (MR) come la presenza di 
singole o mulƟple cavità (siringhe) all’interno del parenchima midollare o del bulbo (siringobulbia);  anche 
la Syr è classifica come malaƫa rara (ORPHA code: 3280). Circa il 50 % dei pazienƟ con Syr presenta danno 
neurologico severo e disabilità cronica progressiva, fino alla completa perdita di autonomia. Da un punto di
vista prognosƟco ancora più sfavorevole è la presenza di siringobulbia per coinvolgimento dei centri 
nervosi  bulbari deputaƟ alla respirazione e alla degluƟzione. Prima dell’avvento della neuroradiologia 
moderna la prevalenza era sƟmata tra i 3.3 e gli 8.5/.000 [3-5]; con l’avvento della MR la prevalenza 
sƟmata va da un range compreso tra 1.9 e 8.4/100,000 [6,7]; da studi epidemiologici recenƟ, l’incidenza 
della Syr in Russia è di 10 casi per 100.000 abitanƟ, e nella maggior parte dei casi  è riscontrata in maschi 
sopra i 30-35 anni. In Italia la prevalenza negli adulƟ è di 5.9, l’incidenza di 1.06. [2]
Siringomielia e Malformazione di Chiari sono classificate come malaƫe rare su Orphanet, che è il 
riferimento internazionale per le malaƫe rare e i farmaci orfani, ma mancano linee guida internazionali per
quanto riguarda criteri diagnosƟci e definizioni. L’aumento dell’abilità nel diagnosƟcare CM1 e Syr, grazie 
alla MR  e alla sua disponibilità sempre più ampia sul territorio, ha portato ad un aumento dei casi, spesso 
asintomaƟci o paucisintomaƟci, con la necessità di standardizzare definizioni, criteri diagnosƟci e 
traƩamenƟ. Indicazioni, oƫmizzazione del Ɵming e Ɵpo di intervento chirurgico nel traƩamento della Syr 
associata a CM1 non sono ancora chiari. Mancano studi prospeƫci e controllaƟ.
Dal 2008 è stato fondato un gruppo mulƟdisciplinare Italiano dedicato allo studio di CM e Syr, chiamato 
“Consorzio Interregionale Siringomielia e Chiari”- CSC [2], composto da specialisƟ (neurologi, 
neurofisiologi, neurochirurghi, neuroradiologi, fisiatri, neurourologi, psicologi, foniatri, pneumologi, 
chirurghi vertebrali, algologi), insieme ad esperƟ di salute pubblica in malaƫe rare e rappresentanƟ delle 
associazioni dei pazienƟ.  Raccomandazioni diagnosƟche, chirurgiche e riabilitaƟve relaƟve a CM e Syr 
furono proposte e pubblicate dal CSC  [9]; alcune di queste raccomandazioni sono il risultato delle riunioni 
del consorzio,  altre sono fruƩo della prima “Chiari Consensus Conference” tenutasi a Milano nel 2009 [10].
L’obieƫvo di questo studio, proposto da membri del CSC, è  raggiungere un consenso internazionale per 
quanto riguarda le principali controversie presenƟ nella diagnosi e nel traƩamento di CM1 e  di Syr negli 
adulƟ.

MATERIALI E METODI.

LETTERATURA.
Al fine di struƩurare  le dichiarazioni su classificazioni-definizioni/pianificazione chirurgica per CM1 e Syr 
isolata, sono staƟ seguiƟ diversi passaggi: (a) raccolta delle evidenze scienƟfiche tramite gli studi clinici 
pubblicaƟ relaƟvi a Syr e CM1. I seguenƟ database sono staƟ consultaƟ per la revisione della leƩeratura: 
Medline (Interfaccia PubMed, www.pubmed.gov), Cochrane Library (Biblioteca Sanitaria del Piemonte, 
www.bvspiemonte.it), Linee guida nazionali Clearinghouse (www.guideline.gov). La strategia di ricerca 
della leƩeratura è stata condoƩa combinando la Medical Subject Heading (MeSH): “Arnold-Chiari 
MalformaƟon” or “Chiari MalformaƟon” or “Chiari type 1 MalformaƟon” or “Chiari Syndrome” or “Chiari” 
or “Syringomyelia ” or “Arnold-Chiari MalformaƟon” (e tuƫ gli eponimi) AND “Syringomyelia,” Ɵpo di 



pubblicazione (PT):“systemaƟc reviews,” “pracƟce guideline,” “meta-analysis,” “randomized controlled 
trial.” b) Valutazione degli studi per rilevanza e livello di evidenza. Tuƫ gli studi sono staƟ selezionaƟ e 
valutaƟ criƟcamente. RisultaƟ con basso livello di evidenza sono staƟ limitaƟ per la data (ulƟmi 20 anni) e 
lingua (inglese); anche quesƟ sono staƟ selezionaƟ e valutaƟ criƟcamente. La ricerca sulla leƩeratura 
scienƟfica ha portato a 15 revisioni sistemaƟche, 5 meta-analisi, 2 studi randomizzaƟ  e controllaƟ su Chiari
e siringomielia.

DELPHI CONSENSUS STUDY

Un gruppo di esperƟ del CSC [9], sulla base della revisione di leƩeratura, ha formulato 63 dichiarazioni sui 
principali e controversi argomenƟ su CM1 e Syr. Le dichiarazioni sono state raccolte in un “addendum 
generale”, comprendente definizioni, classificazioni e criteri diagnosƟci, e in due quesƟonari separaƟ, uno 
riguardante i bambini e l’altro gli adulƟ, composƟ da differenƟ sessioni su indicazioni diagnosƟche e 
chirurgiche, tecniche, esiƟ e diagnosi differenziale in CM1 associata a Syr, in CM1 isolata, e nella Syr isolata.
È stata nominata una giuria di 32 esperƟ mulƟdisciplinari internazionali e rappresentanƟ dell'associazione 
dei pazienƟ su CM1 e Syr per elaborare un documento di consenso; gli esperƟ internazionali, provenienƟ 
da Paesi europei ed extra-europei, sono staƟ scelƟ secondo i criteri di produzione scienƟfica (autori di oltre
225 arƟcoli su CM1/Syr) e competenze cliniche, sulla base di un'esperienza su più di 18.000 adulƟ CM1/Syr 
(di cui 4692 pazienƟ con CM1 e 1994 pazienƟ con Syr sono staƟ operaƟ). Trentuno membri (19 
neurochirurghi, 6 neurologi, 4 neuroradiologi e 2 rappresentanƟ delle Associazione dei pazienƟ) hanno 
acceƩato di partecipare. Il processo di consenso (Fig. 1) si è basato su tre rounds: 1 e 2 sono staƟ eseguiƟ 
via e-mail, e il round 3 si è svolto durante la Chiari Consensus Conference tenutasi a Milano, a novembre 
2019. Ogni membro ha votato ogni affermazione su una scala di Ɵpo Likert a 4 punƟ (“sono fortemente in 
disaccordo”/”non sono d'accordo”/”sono d'accordo”/”sono fortemente d'accordo”), secondo il metodo 
Delphi [11]; i commenƟ su ciascuna dichiarazione (raccomandaƟ in caso di disaccordo) sono staƟ segnalaƟ 
come testo libero. Le dichiarazioni con accordo <75% (valore soglia) sono state riviste e inserite nella fase 
successiva. In questo documento sono riportaƟ i risultaƟ relaƟvi alle dichiarazioni sull'addendum generale 
(n = 12) e sul quesƟonario per adulƟ (n = 51).



RISULTATI E DISCUSSIONE.
Una descrizione delle 63 dichiarazioni basate su prove e l'accordo relaƟvo (in percentuale) per CM e Syr 
negli adulƟ, comprese classificazioni, definizioni, indicazioni chirurgiche ed esiƟ, sono riportate nelle 
tabelle 1, 2, 3, 4, 5 e 6. Le percentuali di accordo per ciascuna dichiarazione (% = N di esperƟ in accordo/N 
esperƟ × 100), calcolate e riportate cronologicamente al round 1, round 2 e round 3, sono indicate in fig. 2. 
Al primo turno, un totale di 32 dichiarazioni (50,8%) sono state approvate; per un totale di 57 dichiarazioni 
(90,5%) dopo il secondo round e tuƩe le 63 dichiarazioni (100%) al terzo round sono state approvate dagli 
esperƟ.
I criteri radiologici per la diagnosi di CM1 e Syr non erano al centro del quesƟonario, poiché nuovi criteri di 
classificazione sono in preparazione da parte di un gruppo di studio internazionale. TuƩavia, abbiamo 
chiesto a tuƩa la giuria di confermare/negare i Criteri diagnosƟci della Consensus Conference 2009 adoƩaƟ
dal 2010 dal "Consorzio Chiari Syringomyelia" come base per le linee guida cliniche. Le raccomandazioni 
diagnosƟche su Chiari e Syr pubblicate dal Consorzio sono state esaminate e valutate criƟcamente dalla 
giuria internazionale.L'accordo medio finale è stato globalmente elevato (88%): le definizioni hanno 
raggiunto quasi il 98% per siringomielia e idromielia, l'89% per Chiari (94% per la definizione clinica); 
l'accordo sulla classificazione è stato dell'86-87%; la diagnosi differenziale è stata concordata con il 91%, 
più alta per l'ipertensione intracranica che per l'ipotensione.
Dieci delle 63 dichiarazioni hanno raggiunto il più alto accordo (95-100%), in parƟcolare sulla valutazione 
diagnosƟca e sulle indicazioni chirurgiche.

Fig. 2 Adult consensus document: agreement (%) in the
three Delphi rounds. 32 statements (50.8%) were approved
at round 1 (in blue); 13 were beyond the 75% but required
some rewording following the experts’ comments. A total
of 57 statements (90.5%) wereapprovedatround2(inred).
Statements with agreement <75% (threshold value) were
revised, discussed, and voted in round 3 (in green), and all
63 statements were approved



Sezione 1: Classificazioni e definizioni (Tabella 1)

Nella classificazione della Chiari  sono state prese in considerazione solo i Ɵpi CM1 e CM2, dalla descrizione
originale di Hans Chiari [12-14]; non sono state incluse i Ɵpi CM3 e CM4 perché anomalie embrionarie 
estremamente severe e ultra-rare e non correlate ai Ɵpi 1 e 2 (Tabella 1).
“CM1” è una displasia cerebellare, inclusa nel più ampio gruppo delle malformazioni congenite, causata 
dall’anomala chiusura della notocorda; “CM2” è caraƩerizzata da un’erniazione tonsillare associata a 
disrafisimo spinale come cistoceli terminali aperƟ o, talora, chiusi. Le più recenƟ e controverse definizioni, 
“CM1.5” e “CM0” [15-19] sono state incluse nella classificazione della Chiari per la prima volta in un 
contesto scienƟfico come enƟtà disƟnte.
“CM1.5” o “Chiari Complex” implica la presenza di prolasso tonsillare e kinking del tronco encefalico nel 
contesto di una malformazione a livello della giunzione cranio-vertebrale-CVJ (es. anomalia di Klippel-Feil, 
fusione atlanto-occipitale, invaginazione basilare, retroflessione del dente dell’epistrofeo) e necessità di 
uno specifico approccio chirurgico.
“CM0” definisce la siringomielia senza discesa tonsillare o “affolamento” a livello del forame magno o 
cisterna magna ristreƩa.
Vi è stato un alto consenso nella definizione di “ectopia tonsillare acquisita”, anche chiamata 
“Malformazione di Chiari acquisita” (ACM): in una recente revisione sistemaƟca [20], è stata definita come 
un’erniazione delle tonsille cerebellari secondaria a lesioni occupanƟ spazio, es. idrocefalo, tumori 
cerebrali (meningioma, 36%) e cisƟ aracnoidee (32%); le lesioni traumaƟche sono parƟcolarmente 
frequenƟ (85%), nella maggior parte dei casi riscontrate a livello della fossa posteriore. Syr è stata 
riscontrata nell’82% dei casi; la gesƟone chirurgica delle lesioni, che sia o meno accompagnata a 
decompressione a livello del forame magno, migliora in ugual maniera sia l’ACM che la Syr associata, senza 
la necessità di ulteriori intervenƟ che coinvolgano la sola Syr.
Le definizioni radiologiche di  CM1  e le definizioni cliniche di “Sindrome di Chiari” sono riportate nella 
classificazione internazionale dei disordini cefalea-correlaƟ (ICHD-III, 2018) [21]. In aƩesa dei nuovi criteri 
radiologici,  il cut-off di 5 mm come definizione radiologica di CM1 è stato confermato in un recente lavoro 
[2] e da questo consenso internazionale; una discesa inferiore ai 3 mm è da considerarsi una variante 
fisiologica (MR normale); 3-5 mm è un’ectopia borderline che necessita di osservazione in casi sintomaƟci 
o associaƟ a siringa, profilo tonsillare appunƟto, affollamento dello spazio subaracnoideo a livello della 
giunzione cranio-cervicale [21, 22].
La sindrome di Chiari o Chiari sintomaƟca è la manifestazione clinica di CM1 (definizione clinica). La Chiari 
sintomaƟca è più frequente negli adulƟ rispeƩo ai bambini, in parƟcolare nelle CM1 con Syr (60%); invece 
nelle Chiari isolate la forma sintomaƟca è presente solo nel 25% dei casi. [23]
La Società Internazionale delle Cefalee (IHS)  inserisce la cefalea correlata alla CM1 tra le cefalee secondari  e 
suggerisce  criteri diagnosƟci [21]. La cefalea Ɵpica Chiari-correlata è solitamente severa e parossisƟca, 
localizzata a livello occipitale/sub-occipitale, con peggioramento durante manovra di Valsalva, improvvisi 
cambi posturali ed esercizio fisico; la cefalea indoƩa da tosse è considerata la forma di cefalea più specifica 
correlata con CM1. Nonostante questo, molte altre Ɵpologie di cefalee primarie sono state riportate in 
pazienƟ con CM1,  come emicrania, cefalea tensiva, cefalea a grappolo [23].
Per la definizione di Chiari sintomaƟca sono necessari almeno 2 criteri clinici ovvero cefalea Chiari-
correlata insieme con sintomi e segni neurologici a livello del tronco encefalico (nistagmo, disfagia, apnee 
nel sonno), cervelleƩo (atassia), midollo spinale (ipotrofia muscolare, deficit motori e sensiƟvi), causaƟ da 
compressione direƩa midollare o dalla presenza di una siringa [1, 21, 24], così come  deficit otoneurologici 
(perdita dell’equilibrio, ipoacusia, iperacusia, verƟgini, oscillopsia, nistagmo). Almeno due criteri clinici 
definiscono una “Chiari sintomaƟca” [21].
I sintomi visivi non hanno ricevuto un generale consenso dalla giuria degli esperƟ, così come ci sono daƟ 
controversi in leƩeratura. Sintomi visivi transitori (diplopia, visione sfocata, fosfeni o deficit transitori del 
campo visivo) sono staƟ descriƫ nel 33% di una cohorte di 364 pazienƟ sintomaƟci da Milhorat et al.[1], 



ma solo nel 6% di una casisƟca più ampia, raccolta in modo prospeƫco da un unico centro di 600 CM1 
adulƟ sintomaƟci [24].
La scoliosi è stata inclusa nella definizione clinica della sindrome di Chiari, sebbene come criterio 
"facoltaƟvo"; infaƫ, in una meta-analisi della leƩeratura, l'incidenza di anomalie neurassiali tra i pazienƟ 
con scoliosi idiopaƟca era di circa l'8%, di cui il 35% Syr, il 28% CM1 con Syr e il 25% CM1 isolata [25].
La siringomielia-siringobulbia definisce una cavità longitudinale contenete liquor che si sviluppa all’interno 
del midollo spinale o del tronco encefalico; la siringobulbia (SB) solitamente si presenta alla MR come 
lesione lateralizzata, per lo più associata a siringomielia (cervicale, cervico-toracica o olocorde) e solo nel 
9,4% senza Syr. La siringobulbia è molto rara negli adulƟ (1%) e streƩamente correlata a CM1 [2]: è spesso 
caraƩerizzata clinicamente da un brusco esordio sintomatologico causato dal coinvolgimento del tronco 
encefalico. A causa della  bassa prevalenza della siringobulbia, le manifestazioni cliniche, il traƩamento e la
prognosi a lungo termine non sono ancora ben noƟ[26]
La diagnosi di Syr-SB “clinicamente definita” è data dal riscontro alla MR di una siringomielia o 
siringobulbia in associazione alla presenza di segni spinali e/o bulbari correlaƟ alla sede della lesione.
L’idromielia o la dilatazione del canale centrale (H-CCD) è una soƫle cavitazione intramidollare,  con 
localizzazione centrale, non captante contrasto, spesso localizzata in un piccolo segmento del midollo 
spinale, osservabile in un midollo spinale normale o solo lievemente rigonfio, in assenza di manifestazioni 
cliniche (idromielia localizzata idiopaƟca). Clinicamente pazienƟ con H-CCD non presentano deficit 
neurologici nonostante vengano spesso riportate sindromi dolorose aspecifiche; mancano alterazioni 
eleƩrofisiologiche e sintomi-segni progressivi specificamente correlabili ad una mielopaƟa [27, 28].
Ad oggi, non esiste un conceƩo fisiopatologico generalmente riconosciuto alla base dello sviluppo della  
Syr. Ci sono numerose ipotesi, e le teorie suggerite da Gardner, Williams ed Oldfield sono le più 
ampiamente acceƩate. È probabile che la Syr acquisita sia una risposta universale del tessuto nervoso del 
midollo spinale all'ostruzione della circolazione del liquido cerebro-spinale (CSF). Secondo la classificazione 
standard, la Syr acquisita può essere associata a quasi tuƩe le patologie spinali: anomalie della giunzione 
cranio-vertebrale (CVJ); compressioni/aracnoidiƟ dovute a traumi (Syr post-traumaƟca-PTS); processi 
infeƫvi; tumori e cisƟ aracnoidiƟche; malaƫe stenoƟche degeneraƟve-distrofiche e deformità della 
colonna vertebrale; malaƫe demielinizzanƟ e autoimmuni; emorragie subaracnoidee non traumaƟche [8].

Tabella 1: Classificazioni e definizioni

Classificazione della Malformazioni di Chiari
C1 CM1: disordine del mesoderma para-assiale, con anomalie a livello della fossa cranica

posteriore (solitamente di dimensioni ridoƩe), con erniazione delle tonsille 
cerebellari.
CM1-A: presenza di sirigomielia associata alla risonanza magneƟca (MR)

Agreement: 85,4%
Grado D

CM1-B: assenza di siringomielia alla MR
C2 CM2: causata dall’ipotensione liquorale prenatale si associa sempre a 

mielomeningocele e, in alcuni casi, a siringomielia e idrocefalo. Altri Ɵpi di difeƫ 
intracranici (ipoplasia del tentorio del cervelleƩo, lacune craniche, anomalie 
dell’AcquedoƩo di Silvio) possono ulteriormente associarsi.

Agreement: 85,4%
Grado D

C3 CM1.5: erniazione delle tonsille cerebellari e del tronco encefalico oltre la linea di 
McRae; definita “complex” se concomitano anomalie a livello della giunzione cranio-
vertebrale e della colonna cervicale (anomalia di Klippel-Feil, fusione atlanto-
occipitale, invaginazione basilare, retroflessione del dente dell’epistrofeo).

Agreement: 81,3%
Grado D

C4 CM0: obliterazione della Cisterna Magna (a causa di adesioni aracnoidee) e/o 
presenza di una fossa cranica posteriore di dimensioni ridoƩe, associata alla presenza 
delle tonsille cerebellari a livello del forame magno e di una  siringomielia nel midollo 
spinale cervicale.

Agreement: 81,3%
Grado D

C5 CM1 si differenzia dall’erniazione delle tonsille cerebellari secondaria a lesioni 
occupanƟ spazio (idrocefalo, cisƟ aracnoidee, tumori cerebrali) e definita “ectopia 
tonsillare acquisita”.

Agreement: 95,8%
Grado D



Definizioni
D1 Malformazione di Chiari di Ɵpo I

La discesa di una o entrambe le tonsille cerebellari è radiologicamente definita (alla 
MR) sulla linea mediana in sezione sagiƩale T1, uƟlizzando la linea di McRae:
<3mm, normale;
≥ 5mm, CM1;
3-5 mm: questo valore è considerato patologico se almeno una delle seguenƟ è 
presente: siringa; deformazione appunƟta del profilo tonsillare.

Agreement: 83,7%
Grado D

D2 Sindrome di Chiari
La Sindrome di Chiari è la manifestazione clinica (sintomi e segni) della CM1 
radiologicamente definita, o “Chiari sintomaƟca” o “Chiari definita clinicamente”.
I criteri diagnosƟci (segni e sintomi neurologici) sono:
-Cefalea causata dalla CM1, solitamente occipitale o suboccipitale, di breve durata 
(minore di 5 minuƟ) e provocata/peggiorata da tosse o da altre manovre Valsava-simili;
-Sintomi e/o segni del tronco cerebrale (come nistagmo, disfagia, apnee noƩurne), 
cerebellari (atassia) e/o disfunzioni del midollo cervicale (come ipotrofia muscolare, 
deficit motori e sensiƟvi);
-Sintomi e/o segni oto-neurologici (come verƟgini, perdita di equilibrio, ipoacusia e 
iperacusia, nistagmo, oscillopsia); 
-Scoliosi (criterio opzionale).

Agreement: 93,8%
Grado D

D3 Classificazione Siringomielia-Idromielia
Tipo I: Siringomielia  con ostruzione a livello del forame magno e dilatazione centrale 
del canale spinale:
A-associata a CM1
B-associata ad altre lesioni ostruenƟ il forame magno;
Tipo II: siringomielia senza ostruzioni a livello del forame magno, o idiopaƟca;
Tipo III: siringomielia secondaria ad altre affezioni del midollo spinale:
-tumori del midollo spinale (solitamente intramidollari);
-mielopaƟa traumaƟca;
-aracnoidiƟ e pachimeningiƟ spinali;
-mielomalacia secondaria a compressione del midollo spinale (tumori, spondilosi);
Tipo IV: idromielia pura, dilatazione del canale centrale del midollo spinale

Agreement: 87,2%
Grado D

D4 Siringomielia-Siringobulbia
La siringomielia/siringobulbia è definita dalla presenza di siringa/siringobulbia alla MR

Agreement: 97,9%
Grado D

D5 Idromelia-dilatazione del canale centrale (H-CCD)
H-CCD è una cavitazione intramidollare, localizzata in posizione centrale, non captante 
contrasto alla MR, soƫle, spesso coinvolgente brevi segmenƟ del midollo spinale e 
osservabile in un midollo spinale normale o solo lievemente rigonfio, solitamente non 
associata a sintomi clinici. 

Agreement: 91,7%
Grado D

Malformazione di Chiari 1: diagnosi differenziale
DD1 La falsa discesa tonsillare causata da ipotensione intracranica deve essere esclusa 

aƩraverso criteri clinici e specifico paƩern  radiologico alla  MR, eseguita con mdc.
Agreement: 85,2%
Grado D

DD2 La falsa discesa tonsillare causata da ipertensione intracranica deve essere esclusa 
aƩraverso criteri clinici, esame del fundus oculi e specifico paƩern radiologico alla 
RMN, completata con Angio-RM venosa; in alcuni casi potrebbe essere indicato il  
monitoraggio direƩo della pressione intracranica.

Agreement: 96,3%
Grado D



Sezione 2a: Pianificazione negli adulƟ con CM1: indicazioni chirurgiche e follow up

I risultaƟ sono riassunƟ nella Tabella 2.
La giuria è stata concorde per quanto riguarda le indicazioni chirurgiche nelle forme CM1-Syr sintomaƟche 
e nell’astensione all’intervento nelle CM1 isolate asintomaƟche.
Nelle CM1 isolate l’intervento è indicato nel caso di: cefalea da tosse con segni spinali/bulbari/ cerebellari/
udiƟvi all’esame obieƫvo neurologico, delineando la “Chiari sintomaƟca” ovvero la sindrome di Chiari [2]. 
Nelle CM1 con Syr, con o senza CS, la chirurgia è indicata, in parƟcolare nei pazienƟ giovani, in caso di: 1) 
siringomielia olocorde; 2) syr con tendenza all’evoluzione (peggioramento clinico-radiologico); 3) siringa 
centrale con Vaquero Index> 0.5 o siringa eccentrica; 4) Syr-SB, come mostrato nella tabella 2. 
Sebbene gli esperƟ concordino nel porre indicazione all’intervento principalmente sulla base  del quadro 
clinico del paziente, correlato alla progressione di segni e sintomi neurologici, nelle CM1-Syr complex 
asintomaƟche alcuni daƟ strumentali sono di supporto nella pianificazione del traƩamento chirurgico. In 
parƟcolare uno studio con MRI per valutare le seguenƟ caraƩerisƟche della Syr: il livello della siringa; la 
dimensione della siringa, aƩraverso l’indice siringa/canale (Vaquero Index), come valore indireƩo del 
diametro della siringa e della tensione intramidollare [29]; la morfologie “aƟpica” della cavità, ad esempio 
siringa decentrata, indipendentemente dal livello e della dimensione, a causa del suo valore prognosƟco 
negaƟvo in termini di possibilità di deterioramento clinico.
Studi neurofisiologici (potenziali evocaƟ, polisonnografia) sono inoltre importanƟ come markers sub-clinici 
nella fase diagnosƟca sia nella CM1-A che nella CM1-B o nel monitoraggio "waiƟng and see" in pazienƟ 
CM1 asintomaƟci o paucisintomaƟci, con un accordo maggiore in CM1 con Syr, più nel follow-up che nella 
diagnosi. In parƟcolare, i potenziali evocaƟ somatosensoriali (SEPs ) e acusƟci (BAEPs) sono risultaƟ alteraƟ
rispeƫvamente nel 43.5% e 38.5% in una coorte di 200 adulƟ con MC1; quesƟ esami possono essere di 
supporto nel fornire evidenze oggeƫve di alterazioni subcliniche indicaƟve della necessità di intervento 
chirurgico o di seguire il apzsiente con un follow up [30].  In recenƟ studi prospeƫci alterazioni 
polisonnografiche sono state riportate nel 22-50% di CM1 sintomaƟche, solitamente in pazienƟ adulƟ, con 
predominanza di evenƟ ostruƫvi, nonché di scarsa efficienza e qualità del sonno [24,31]; la sindrome delle 
apnee centrali del sonno (CSAS) è stata evidenziata nel 5-8% dei casi di CM1  adulƟ studiaƟ con 
polisonnografia, con la stessa frequenza riportata in un grande studio pediatrico [32].

Tabella 2. Pianificazione negli adulƟ con CM1: indicazioni chirurgiche e follow up
1 Nella CM1 sintomaƟca senza siringomielia negli adulƟ la chirurgia è

indicata se presente cefalea (Ɵpica, invalidante e resistente alla 
terapia) e segni spinali/bulbari/cerebellari/udiƟvi all’ENO.

Agreement: 100%
Grado B

2 Nella CM1 asintomaƟca senza siringomielia, la chirurgia non è 
indicata.

Agreement: 100%
Grado B

3 Nella CM1 asintomaƟca senza siringomielia è indicato un follow up 
clinico e radiologico (MR colonna completa).

Agreement: 81,5%
Grado C

4 Nella CM1 con siringomielia la chirurgia è indicata in caso di: 
siringomielia olocorde, peggioramento clinico/radiologico, siringa 
centrale con  Vaquero Index >0,5 o  siringa eccentrica, 
siringomielia-siringobulbia  con segni spinali/bulbari.

Agreement: 96,3%
Grado B

5 Nella CM1 asintomaƟca con siringomielia  SEPs, BAEPs e MEPs 
devono essere svolƟ per evidenziare deficit subclinici;  l’indicazione
chirurgica è sempre data in base alla clinica e alla radiologia.

Agreement: 92,3%
Grado C

6 Nella CM1 con siringomielia è indicata la polisonnografia in caso di 
riportate o sospeƩe apnee del sonno.

Agreement: 92,6%
Grado D

7 Nella CM1 asintomaƟca senza siringomielia studi neurofisiologici 
(SEPs, BAEPs, MEPs) possono essere svolƟ per evidenziare deficit 

Agreement: 85,2%
Grado C



subclinici, ma l’indicazione alla chirurgia è sempre data in base alla 
clinica e alla radiologia.

8 Nella CM1 senza siringomielia la polisonnografia è indicata in caso 
di riportate o sospeƩe apnee del sonno.

Agreement: 88,9%
Grado D

Sezione 2b: Chirurgia per CM1 negli adulƟ: tecniche 

I risultaƟ sono riassunƟ nella Tabella 3.
L'accurata selezione degli adulƟ CM1 idonei all'intervento descriƫ nelle sezioni precedenƟ è la chiave per 
eseguire un intervento chirurgico di successo. Allo stesso modo, abbiamo chiesto agli esperƟ di chiarire i 
deƩagli tecnici indicaƟ sulla base delle caraƩerisƟche di ogni paziente.
La giuria ha concluso unanimemente che la decompressione al forame magno (FMD) è il gold standard 
chirurgico nel traƩamento della CM1 negli adulƟ, in assenza di idrocefalo [33-37]. Nessun altro Ɵpo di 
intervento è stato giudicato appropriato, in accordo con l’esperienza della giuria; in parƟcolare, il panel di 
esperƟ ha escluso, nel corso della conferenza, il ruolo della sezione del filum terminale nel traƩamento di 
pazienƟ con MC1, come anche recentemente riportato all’interno di una revisione sistemaƟca [38].
La decompressione al forame magno può essere compiuta con (PFDD) o senza (PFD) duroplasƟca, a cui può
associarsi anche la resezione tonsillare (PFDRT). Nei bambini può essere effeƩuata la sola PFD, in pazienƟ 
paucisintomaƟci o senza Syr [39]. Ci sono alcune meta-analisi [34, 40, 41] che affrontano il dualismo tra 
PFD e PFDD negli adulƟ o nelle serie miste, nonché in un recente studio comparaƟvo PFDD versus PFDRT 
[42]. Le conclusioni di quesƟ arƟcoli, con tuƩe le limitazioni dovute alla mancanza di randomizzazione, alla 
bassa numerosità del campione e ai follow-up brevi, sono che più aggressivo è l'intervento chirurgico, più 
lungo è il tempo dell’intervento, più alƟ sono i tassi di complicanze (quelli relaƟvi alla perdita di CSF per 
PFDD, sintomi neurologici per PFDRT), ma maggiore è l'efficacia della chirurgia sui sintomi, e ancora di più 
nella Syr. E per quesƟ moƟvi, PFDD è preferibile negli adulƟ con CM1 e Syr. La tecnica di PFDD negli adulƟ 
con CM1 e Syr ha ricevuto un accordo totale (100%), diversamente al traƩamento dei pazienƟ con sola 
CM1 in cui l’accordo si è aƩestata sul 75%, a causa dei rischi correlaƟ alla duroplasƟca.
Si è raggiunta un’intesa del 81.3% per quanto riguarda l’estensione della PFD che dovrebbe essere ampia a 
livello del forame magno, ma non troppo estesa per impedire la discesa cerebellare [43]; dovrebbe sempre 
includere la laminectomia di C1, ma non dovrebbe mai estendersi a C2 per il rischio di instabilità del CVJ. 
Nel caso della duroplasƟca, nei pazienƟ con CM1 senza aracnoidiƟ è indicato preservare l’aracnoide in 
modo da evitare la fuoriuscita di CSF e cicatrici a livello dell’aracnoide. 
Per una maggioranza più alta (87,5%), la coagulazione subpiale delle tonsille dovrebbe essere limitata 
all’ectopia tonsillare molto bassa (inferiore a C2) e/o syr ricorrente, poiché questa manovra aggiunge una 
certa morbilità oltre al rischio di cicatrici aracnoidiƟche. Nonostante il loro uso diffuso [44], gli innesƟ 
arƟficiali sono staƟ respinƟ dalla maggior parte dei relatori (81,3%) a favore di innesƟ autologhi.
MolƟ relatori che presentarono le loro serie hanno confermato il più alto rischio di reazione da corpo 
estraneo e conseguente aracnoidite causata da dura arƟficiale. Vi è stato un elevato accordo (93,8%) anche
sulla necessità di una chiusura impermeabile della duroplasƟca con punƟ non riassorbibili. Infaƫ, le 
perdite e le raccolte di CSF rappresentano una delle principali cause di fallimento chirurgica e necessità di 
re-intervento [45].



Tabella 3. Chirurgia per CM1 negli adulƟ: tecniche 
1 Nella CM1 sintomaƟca senza siringomielia la decompressione 

della fossa posteriore da sola non è indicata per il rischio di 
ricorrenza della sintomatologia.

Agreement: 75%
Grado D

2 Nella CM1 con siringomielia la decompressione della fossa 
posteriore in associazione alla duroplasƟca è preferibile.

Agreement: 100%
Grado A

3 La decompressione della fossa posteriore dovrebbe essere 
effeƩuata tramite il forame magno e deve sempre includere la 
laminectomia di C1; non dovrebbe mai estendersi fino a C2 per 
il rischio di instabilità di CVJ.

Agreement: 81,3%
Grado D

4 Nella CM1 senza aracnoidiƟ è indicato preservare l’aracnoide 
per evitare fuoriuscita da liquor e la formazione di cicatrici.

Agreement: 75%
Grado D

5 La coartazione/coagulazione delle tonsille cerebellari è indicata 
nei casi in cui è presente un’erniazione importante delle tonsille
cerebellari e nel caso di sirngomielia ricorrente o residua.

Agreement: 887,5%
Grado D

6 ImpianƟ autologhi della dura sono preferibili agli impianƟ 
arƟficiali: entrambi sono adaƫ, secondo le preferenze del 
chirurgo, mentre ci sono evidenze che suggeriscono di evitare 
quelli arƟficiali.

Agreement: 81,3%
Grado D

7 Una sutura stagna aiuta a prevenire perdite di CSF, con punƟ 
non riassorbibili, insieme a una chiusura rigorosa dei muscoli e 
dei tessuƟ molli. 

Agreement: 93,8%
Grado D

Sezione 2c: Chirurgia per CM1 negli adulƟ: esiƟ, fallimento, re-intervento

I risultaƟ sono riassunƟ nella Tabella 4.
Le misure di esito per valutare l’efficacia della decompressione in fossa posteriore sono ancora oggeƩo di 
dibaƫto, con alcune scale di valutazione standardizzate proposte [46, 47], ma finora non esistono scale di 
valutazione condivise e standardizzate per valutare i risultaƟ clinici ed è necessaria una ricerca aggiunƟva 
uƟlizzando disegni di studio appropriaƟ per migliorare le opzioni di traƩamento in CM1 e Syr [48].
La giuria ha cercato di elaborare un protocollo di valutazione comune. Dopo una discussione approfondita 
sul Ɵming, ha concluso che in una CM1 sintomaƟca operata è aƩesa la risoluzione dei sintomi entro 12 
mesi dall'intervento chirurgico; in caso contrario, si  considera un fallimento clinico, mentre la permanenza 
di Syr e di erniazione tonsillare invariata per oltre 24 mesi è definito come un fallimento radiologico. In 
caso di intervento chirurgico riuscito, è stato raggiunto un accordo per eseguire il follow-up con  MRI 
dell’intero nevrasse per almeno 10 anni.
Successivamente, la giuria si è concentrata sulle principali cause del fallimento, il cui riconoscimento è 
basilare per un traƩamento appropriato. La decompressione ossea inadeguata, l'aracnoidite associata e 
l'instabilità CVJ meritano approcci molto diversi.
Inoltre, la decompressione nella CM1 è una procedura che comporta rischi, molƟ correlaƟ alla perdita di 
CSF nella procedura intradurale,  causando circa i 2/3 dei re-intervenƟ, come riportato in un recente 
grande studio mulƟcentrico [45]; in questo studio, il 6,8% dei 672 CM1 adulƟ ebbe la necessità di un 
secondo intervento. Oltre ad una tecnica inadeguata di duroplasƟca,  cause non riconosciute di 
ipertensione endocranica, come l’ipertensione intracranica idiopaƟca (IIH), l’idrocefalo o le craniosinostosi 
associate, sono faƩori che predispongono alle perdite di liquor. Un’accurata valutazione preoperatoria e 
un traƩamento rivolto a alle cause dell’ipertensione endocranica, prima o in prossimità della 
decompressione, consƟtuiscono la migliore prevenzione e il loro riconoscimento e traƩamento sono le 
migliori strategie per superare i fallimenƟ.
Indipendentemente dalle cause, che determinano in modo decisivo il traƩamento, le perdita liquorali sono 
considerate dalla Giuria una complicazione preoccupante e meritevole di un traƩamento tempesƟvo (85%)



per evitare infezioni e aracnoidite in tuƫ i casi, ad eccezione delle raccolte asintomaƟche  non evoluƟve. Le
perdite di liquor possono anche causare ipotensione iatrogena, con o senza raccolte subdurali, 
complicazione difficile da traƩare, come descriƩo recentemente [49, 50].
Una percentuale significaƟva (25%) di pazienƟ che richiede una rivalutazione precoce per sintomi 
persistenƟ (per lo più cefalea) è  stata recentemente segnalata [51]. La Giuria ha convenuto che in caso di 
fallimento clinico o radiologico, considerato rispeƫvamente come persistenza dei sintomi oltre 6 mesi 
(83%) e di Syr e/o discesa tonsillare oltre 12 mesi (85%), dovrebbe essere eseguita una nuova operazione, 
indirizzata a risolvere la causa specifica del fallimento. 
Nonostante l'incidenza di Syr persistente/residua riportata in una revisione della leƩeratura [52] non sia 
insignificante (6,7%, in un intervallo fra  0 e  22%), mancano indicazioni sul suo traƩamento. Quindi, gli 
esperƟ hanno faƩo il prezioso tentaƟvo di classificare le principali cause dei fallimenƟ, sulla base anche del 
proprio bagaglio di esperienza nella dignosi e nel traƩamento. In primo luogo, la TC 3D diagnosƟca la 
decompressione foraminale incompleta, che ha bisogno di un allargamento dell'apertura ossea (81,5%). 
Quindi, la CISS e la cine-MR rilevano l'aracnoidite in fossa posteriore, che richiede adesiolisi ed 
eventualmente resezione delle tonsille (88,5%); questa è la causa più frequente di fallimento, secondo 
quanto riportato da Klekamp [53] e recentemente da Silva [54]. Infine, un’instabilità non riconosciuta della 
giunzione cranio-vertebrale (CVJ), evidenziata in fase post-operatoria da un mal allineamento di C1-C2 [55],
vpuò essere diagnosƟcata mediante studi dinamici e traƩata con fissazione CVJ [56]. A causa dei risultaƟ 
non eccezionali riportaƟ delle procedure di shunt della Syr [57], la Giuria ha acceƩato (87,5%) che sono 
indicaƟ solo in caso di fallimento di re-intervenƟ indirizzaƟ a correggere le cause, e per le Syr isolate 
sintomaƟche.

Tabella 4. Chirurgia per CM1 negli adulƟ: outcomes, fallimento, re-intervento
Outcome
1 Gli esiƟ chirurgici precoci vanno valutaƟ a 6 e 12 mesi aƩraverso

una valutazione clinica e radiologica (MR colonna completa); 
l’uƟlizzo di cine-RMN può risultare uƟle.

Agreement: 88,9%
Grado D

2 Nella CM1 senza siringomielia il fallimento chirurgico è definito 
dalla permanenza di sintomi Chiari correlaƟ, per un periodo 
superiore ai 12 mesi post-intervento.

Agreement: 75,9%
Grado D

3 Nella CM1 con siringomielia il fallimento chirurgico è 
radiologicamente definito dalla persistenza di erniazione 
tonsillare e presenza invariata della siringa a 24 mesi 
dall’intervento.

Agreement: 81,5%
Grado D

Diagnosi e traƩamento delle principali cause nel fallimento chirurgico
4 Una insufficiente decompressione della fossa posteriore è causa

di fallimento chirurgico: è diagnosƟcata aƩraverso 3D TC scan e 
il traƩamento è l’ampliamento della decompressione.

Agreement: 81,5%
Grado D

5 AracnoidiƟ della fossa posteriore: il traƩamento è l’adesiolisi e/
o resezione/coartazione delle tonsille cerebellari.

Agreement: 88,5%
Grado D

6 La fuoriuscita di liquor nel post-operatorio è un faƩore 
predisponente alle infezioni: le cause possibili (come 
ipertensione intracranica idiopaƟca, idrocefalo post-chirurgico) 
devono essere prontamente invesƟgate e traƩate.

Agreement: 92,6%
Grado D

7 L’ipertensione intracranica può essere causa di fallimento 
chirurgico. Quando presente, dovrebbero essere svolte angio-
MR e 3D-TC scan per escludere altre cause di ipertensione 
intracranica come pseudotumor, idrocefalo o craniosinostosi.

Agreement: 85,2%
Grado D



8 L’instabilità della CVJ può essere causa di fallimento chirurgico. 
Per fare diagnosi, studi dinamici alla CVJ sono indicaƟ, in 
parƟcolare nei pazienƟ con CM1.5

Agreement: 88,9%
Grado D

Re-intervento chirurgico
9 Nel caso di perdita di liquor, è necessario un nuovo intervento. Agreement: 85,2%

Grado D
10 Nel caso di raccolte di liquor asintomaƟche, il traƩamento 

conservaƟvo è da considerare la prima opzione.
Agreement: 88,9%
Grado C

11 Nel caso di raccolte di liquor non risolte/incrementanƟ 
nonostante il traƩamento non conservaƟvo, valutare una 
rivalutazione clinica in vista di un nuovo intervento chirurgico.

Agreement: 84,6%
Grado C

12 AdulƟ asintomaƟci con persistenza di siringa alla MR 12 mesi 
post-chirurgia devono essere streƩamente monitoraƟ. Nel caso 
in cui persistesse/peggiorasse la siringa a 24 mesi o nel caso vi 
sia l’insorgenza di nuovi sintomi, l’operazione è indicata.

Agreement: 77,8%
Grado D

13 Negli adulƟ con CM1 operaƟ con sintomi persistenƟ e nessun 
miglioramento alla MR a 6 o 12 mesi del follow up, dovrebbe 
essere preso in considerazione un nuovo intervento chirurgico, 
considerando la storia clinica del paziente e le eventuali 
comorbidità.

Agreement: 82,8%
Grado D

14 Negli adulƟ con CM1 operaƟ nei quali persistono sintomi, 
persiste la siringomielia e non vi sia miglioramento alla MR a 6 o
12 mesi del follow up dovrebbe essere proposto un nuovo 
intervento chirurgico.

Agreement: 85,2%
Grado D

15 In caso di oƫma riuscita dell’intervento chirurgico, un follow up
a lungo termine dovrebbe essere compiuto per 10 anni 
aƩraverso controlli clinici e radiologici (MR colonna completa).

Agreement: 88,2%
Grado D

Sezione 3: Siringomielia isolata negli adulƟ: diagnosi differenziale, indicazioni chirurgiche e tecniche

I risultaƟ sono riassunƟ nella Tabella 5.
Ad oggi, non ci sono studi sui traƩamenƟ di Syr isolata al di sopra del terzo livello di evidenza e, quindi, non
ci sono linee guida per il traƩamento chirurgico di questa patologia. La conoscenza frammentaria 
dell'eziologia e della patogenesi di questo Ɵpo di Syr (non associato a CM1) è a sua volta responsabile della 
mancanza di un traƩamento efficace (eziologico o patogeneƟco). La chirurgia dovrebbe essere mirata alla 
malaƫa soƩostante. L'alto rischio di recidiva suggerisce che un paziente con Syr dovrebbe tenuto essere 
soƩo costante sorveglianza: circa la metà dei pazienƟ richiede un re-intervento in futuro 
indipendentemente dal Ɵpo di procedura chirurgica [58].
Per quesƟ moƟvi, la Consensus Conference ha cercato di condividere le poche conoscenze su questo 
argomento, nel tentaƟvo di aumentare la conoscenza di questo Ɵpo di Syr. La Giuria ha espresso un 
accordo completo (100%) sulla necessità di una risonanza spinale completa e accurata per trovare la causa 
della Syr isolata, come disrafismi o cisƟ aracnoidee. La risonanza deve essere sempre completata con 
sequenza dopo iniezione di gadolinio per escludere  tumori del midollo spinale [59]. È stata ribadita la 
necessità di studi dinamici in caso di sospeƩa instabilità della CVJ (88,9%).
Un alto tasso di consenso (96%) è stato raggiunto su un aƩeggiamento conservaƟvo per le Syr 
asintomaƟche, isolate e stabili,  da seguire nel tempo, clinicamente e radiologicamente [60].
Nelle Syr post-traumaƟche (PTS), in accordo con a leƩeratura [61], il panel di consenso ha dato una forte 
raccomandazione per l'intervento chirurgico in un quadro caraƩerizzato da deterioramento neurologico 
motorio come conseguenza della PTS  (92,6%) e una debole raccomandazione contro l'intervento 
chirurgico per i pazienƟ che sviluppano una sindrome deficitaria sensiƟva o dolorosa o per siringhe 



asintomaƟche,  ma in espansione (81,5%). QuesƟ  pazienƟ che non richiedono un intervento chirurgico, 
dovrebbero essere seguiƟ con una risonanza ogni 12 mesi. A tuƩ'oggi non esiste un traƩamento standard 
soddisfacente per la PTS; infaƫ, una recente rassegna della leƩeratura mostra esiƟ simili, 
indipendentemente dalla modalità di traƩamento: le tecniche di chirurgia preferite sono la lisi aracnoidea 
(48%) e il drenaggio della siringa (31%). La PTS rimane una sfida neurochirurgica; non esiste un traƩamento
standard soddisfacente anche se la PTS viene diagnosƟcata in fase precoce di evoluzione [62-64]. 

La giuria ha deciso all’unanimità (100%) che la Syr associata a disrafismo spinale dovrebbe essere traƩata 
profilaƫcamente mediante disancoraggio midollare, e questa affermazione è rafforzata dai daƟ riportaƟ 
che Syr, in quesƟ casi, aumenta il rischio di deterioramento acuto [65]. Un accordo elevato (94%) è stato 
espresso anche per la Syr causata da un tumore del midollo spinale, che può essere traƩata con successo 
semplicemente dall'asportazione del tumore. Il panel suggerisce (87,5%) di traƩare la Syr in evoluzione 
secondaria ad aracnoidite post-traumaƟca o post-chirurgica con la  lisi delle aderenze cicatriziali, in 
accordo con la leƩeratura [63]; nel caso di Syr isolata, la chirurgia è supportata dall'uso del monitoraggio 
neurofisiologico intraoperatorio per prevenire danni chirurgici iatrogeni in tuƩe queste operazioni 
impegnaƟve, come le procedure di disancoraggio [66], mielotomia [67] e/o la rimozione del tumore [68].
La Giuria ha acceƩato (87,5%) che lo shunt spino peritoneale, spino-subaracnoidale o spino-pleurico deve 
essere riservato ai pochi casi in cui il disancoraggio, la rimozione del tumore o l'adesiolisi  hanno fallito [64],
a causa del suo alto tasso di insuccessi tardivi, nonostante una buona risposta iniziale [57].

Tabella 5. Siringomielia isolata negli adulƟ: diagnosi differenziale, indicazioni chirurgiche e tecniche
Negli adulƟ con siringomielia non associata a Chiari, la valutazione diagnosƟca dovrebbe includere:
1 MR del nevrasse per diagnosƟcare disrafismi (midollo ancorato 

a qualsiasi livello dovuto a malformazioni, mieloschisi dorsale 
limitata, intrappolamento midollare, mielocistocele terminale, 
lipomi del cono, cono basso con filum terminale inspessito <L3).

Agreement: 100%
Grado D

2 MR con mdc per diagnosƟcare tumori del midollo spinale. Agreement: 100%
Grado D

3 Studi dinamici per diagnosƟcare instabilità del midollo spinale 
(congeniƟ o acquisiƟ).

Agreement: 88,9%
Grado D

Indicazioni chirurgiche
4 Un follow up clinico e radiologico è indicato nelle forme di 

siringomielia isolata asintomaƟca.
Agreement: 96,3%
Grado D

5 Nella siringomielia post-traumaƟca (PTS) severamente 
sintomaƟca, con  deterioramento neurologico motorio, la 
chirurgia è indicata.

Agreement: 92,6%
Grado B

6 Nella PTS paucisintomaƟca (perdita della sensibilità, sindrome 
dolorosa), la chirurgia non è indicata.

Agreement: 81,5%
Grado B

7 Nella PTS asintomaƟca non è indicato l’intervento chirurgico; un
follow up clinico e radiologico è consigliato ogni 12 mesi.

Agreement: 85,2%
Grado D

Tecniche chirurgiche
8 In caso di siringomielia associata a disrafismi è indicata la 

procedura di  disancoraggio.
Agreement: 100%
Grado D

9 In caso di siringomielia causata da tumori del midollo spinale, è 
indicata la rimozione del tumore.

Agreement: 93,8%
Grado D

10 In caso di siringomielia secondaria ad aracnoidiƟ conseguenƟ a 
traumi o chirurgia pregressi è indicata l’adesiolisi.

Agreement: 87,5%
Grado D

11 Shunt spino-peritoneali, spino-subaracnoidei o spino-pleurici 
devono essere effeƩuaƟ in caso di fallimento dei suddeƫ 
intervenƟ chirurgici.

Agreement: 87,5%
Grado D



Sezione 4: Condizioni specifiche correlate a malformazioni del CVJ: opzioni chirurgiche

I risultaƟ sono riassunƟ nella Tabella 6.
L'instabilità della giunzione cranio-vertebrale (CVJ) è definita come una dislocazione mobile tra C0, C1 e C2 
che porta alla compressione del nevrasse, deficit neurologici, deformità progressiva o dolore struƩurale. 
Misurazioni e criteri radiologici sono staƟ proposƟ o uƟlizzaƟ nella diagnosi di instabilità cranio-vertebrale. 
Le affermazioni della Consensus sull'invaginazione basilare e sull'instabilità CVJ [69]  hanno incluso tre 
misure che possono essere uƟli nell'idenƟficazione dell’instabilità (CCI) e dell'invaginazione basilare: 
l'angolo clivo-assiale (angolo tra la linea del clivus e la linea assiale posteriore, uguale o inferiore a 135 
gradi), la misura di Harris (distanza dal basion alla linea assiale posteriore, uguale o superiore a 9 mm) e il 
metodo di Grabb-Oakes (tracciare una linea dal basion al bordo inferiore posteriore della vertebra C2, 
superiore a  9 mm). È stato raggiunto un ampio consenso per la valutazione radiologica al fine di definire 
l'instabilità (94%); il lavoro diagnosƟco standard per l'instabilità CVJ  nella Chiari dovrebbe includere (oltre 
alla MR)  la Rx dinamica con TAC dinamica e ricostruzioni 2 e 3D [70].
Per quanto riguarda il traƩamento, la Giuria ha concluso (88,2%) che devono essere traƩaƟ solo pazienƟ 
sintomaƟci che presentano una CM1,5 associata a invaginazione basilare o impressione basilare. 

La fissazione CVJ non ha alcuna indicazione se non vi è instabilità documentata (accordo del 100%). 
Quando non c'è instabilità, infaƫ, nei pazienƟ sintomaƟci, si tenta prima una decompressione posteriore 
e, in caso di fallimento, l'opzione chirurgica aggiunƟva è la decompressione anteriore [71, 72]. In quesƟ 
casi (CM1 con invaginazione basilare sintomaƟca senza instabilità atlanto-assiale), anche la 
decompressione in fossa posteriore ha dimostrato di avere successo [73]. D'altra parte, l'opzione chirurgica
per i pazienƟ CM1.5 con instabilità sintomaƟca è rappresentata dalla fissazione, con o senza 
decompressione [74].
Le fissazioni C0-C3 o C1-C2 nel paziente Chiari con instabilità  devono essere decise sulla base 
dell'anatomia locale; in parƟcolare, per la fissazione C1-C2, valutazioni radiologiche preoperatorie (mirate 
sul decorso dell'arteria vertebrale o sul diametro dell'istmo C2) sono indispensabili per idenƟficare 
l'approccio migliore [75].

Tabella 6. Condizioni specifiche correlate con malformazioni della CVJ: opzioni chirurgiche
1 CM1.5 può essere associata a invaginazione basilare. 

Solamente i casi sintomaƟci necessitano l’intervento chirurgico.
Agreement: 88,2%
Grado D

2 In caso di CM1 sintomaƟca associata ad invaginazione basilare, 
senza instabilità atlanto-assiale, l’intervento da preferire è una 
decompressione anteriore nel caso in cui la decompressione 
posteriore non abbia avuto esito posiƟvo.

Agreement: 82,4%
Grado D

3 L’opzione chirurgica da preferire nel caso di invaginazione 
basilare con dislocazione atlanto-assiale è la fissazione 
posteriore.

Agreement: 94,1%
Grado D

4 L’instabilità della CVJ è caraƩerizzata da dislocazione tra C0, C1 
e C2 che porta a compressione del nevrasse, deficit neurologici,
dolore struƩurale.

Agreement: 94,1%
Grado D

5 Il correƩo iter diagnosƟco nelle CM con instabilità della CVJ 
dovrebbe includere: RX dinamiche, TC dinamiche con 
ricostruzione 3D.

Agreement: 94,1%
Grado D

6 La fissazione della CVJ, con o senza decompressione della fossa 
posteriore, non è indicata in pazienƟ con CM senza una 
documentata instabilità della CVJ.

Agreement: 100%
Grado D



7 Nei pazienƟ con CM con instabilità della CVJ e sintomi correlaƟ 
l’opzione chirurgica da preferire è la decompressione della 
fossa posteriore in associazione a fissazione della CVJ.

Agreement: 82,4%
Grado D

8 Nei pazienƟ con CM con instabilità della CVJ per idenƟficare 
l’opzione chirurgica migliore è necessario idenƟficare: (a) il 
corso delle arterie vertebrali aƩraverso l’uƟlizzo di angio-MR e 
angio-TC; (b) l’ampiezza dell’osso della cresta occipitale, il 
diametro dell’istmo di C2 e il volume delle masse laterali di C3.

Agreement: 94,1%
Grado D

9 Per idenƟficare la migliore opzione chirurgica della 
strumentazione C1-C2 è obbligatorio definire quanto segue: 
(a) il corso delle arterie vertebrali aƩraverso l’uƟlizzo di angio-
MR e angio-TC; (b) il diametro dell’istmo di C2.

Agreement: 88,2%
Grado D

10 La fissazione di C0-C3 o di C1-C2 in pazienƟ con CM e instabilità 
della CVJ va scelta in base all’anatomia.

Agreement: 94,1%
Grado D

CONCLUSIONI

Questo studio descrive il primo processo sistemaƟco di consenso su Chiari e siringomielia negli adulƟ; il 
risultato è stato un successo, con un totale di 63 dichiarazioni concordate. Il documento finale, condiviso a 
livello internazionale da clinici esperƟ insieme a rappresentanƟ dei pazienƟ, è fruƩo di un enorme progeƩo
di lavoro di collaborazione mulƟdisciplinare e potrà fornire un uƟle background per future linee guida 
internazionali e piaƩaforme di ricerca comuni.
Le raccomandazioni negli adulƟ  che hanno raggiunto il più alto livello di consenso (95-100%) sono 
riassunte di seguito: 
1) la CM1 dovrebbe essere differenziata dall’erniazione delle tonsille cerebellarƟ secondarie a “processi 
occupanƟ spazio” (idrocefalo, cisƟ aracnoidee, tumori cerebrali) e chiamata con il termine di “ectopia 
tonsillare acquisita”. 
2) la Siringomielia-siringobulbia è definite dalla presenza di siringa-siringobulbia alla Risonanza; per una 
definizione clinica sono obbligatori segni clinici spinali/bulbari correlaƟ al livello di lesione.
3) La “falsa discesa” tonsillare dovuta ad ipertensione endocranica deve essere esclusa aƩraverso il quadro 
clinico, esame del fundus oculi e  l’uƟlizzo di metodiche di imaging, quali MR e angio-MR venosa; il 
monitoraggio direƩo della pressione intracranica (ICP) potrebbe essere indicato in casi selezionaƟ.
4) Nella CM1 sintomaƟca senza Syr l’intervento è indicato nel caso di cefalea Ɵpica associata a segni clinici 
udiƟvi/cerebellari/bulbari/spinali.
5) Nella CM1 con Syr la chirurgia è indicata in caso di: siringa olocorde (cervico-dorsale), peggioramento 
clinico o radiologico, siringa centrale con Vaquero Index>0.5 o in caso di siringa eccentrica, siringomielia-
siringobulbia con segni bulbari/spinali.
6) Nella CM1 con Syr la decompressione al forame magno con plasƟca durale è il gold standard chirurgico.
7) Negli adulƟ con Syr isolata è necessario uno scrupoloso percorso diagnosƟco dovrebbe includere: una 
Risonanza dell’intero nevrasse per evidenziare eventuali disrafismi spinali associaƟ (compreso midollo 
ancorato, mieloschisi dorsale, lipoma del cono, midollo che termina a L3 o “posizione bassa del cono”); una
Risonanza con mezzo di contrasto per escludere eventuali tumori del nevrasse.
8) In caso di Syr associata a disrafismi è indicata la sezione del filum terminale.
9) In caso di Syr isolata asintomaƟca è indicato un follow up clinico e radiologico.
10) La fissazione della giunzione cranio-vertebrale (CVJ) non è indicata nella CM1 senza segni di instabilità 
della CVJ.
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