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ABRSTACT 
 

INTRODUZIONE:  la malformazione di Chiari consiste in una discesa delle tonsille cerebellari 

nella parte superiore del canale midollare. Questa erniazione deve essere maggiore di 3 mm e 

minore del forame magno. Le condizioni cliniche più frequentemente associate sono la 

siringomielia e l’idrocefalo. Sono riconosciuti quattro tipi di malformazione di Chiari: I, II, III e IV 

con recente introduzione del tipo 0 e del tipo 1.5. I pazienti con malformazione di Chiari, 

presentano un’enorme varietà di segni e sintomi che possono variare dal leggero mal di testa ad una 

severa mielopatia e compromissione del tronco encefalico. Il sintomo più comune è il dolore in 

zona occipitale e cervicale superiore, indotto o esacerbato da manovre di Valsalva come ridere, 

starnutire e tossire. La tecnica diagnostica d’elezione è la risonanza magnetica. Generalmente il 

trattamento è chirurgico. 

 

OBIETTIVO:  gli obiettivi di questa tesi sono: 

• Presentare le manifestazioni cliniche della malformazione di Chiari, in modo da formulare 

un sospetto diagnostico e indirizzare nel modo appropriato i pazienti allo specialista per la 

conferma diagnostica. Non confondere la sindrome con altre patologie e valutare la presenza 

di una red flag al fine di non effettuare manovre che possano apportare danni al paziente; 

• Valutare se in letteratura sono riportati test valutativi che possano individuare la patologia; 

• Valutare se in letteratura sono riportati trattamenti conservativi per la malformazione di 

Chiari di competenza del fisioterapista. 

 

RISORSE DATI:  le informazioni utili all’elaborazione sono state tratte dalla letteratura disponibile 

su PubMed, Pedro e Google. 

 

RISULTATI: sono stati individuati 8 case study utili allo scopo della tesi. La maggior parte degli 

studi presentava il quadro sintomatologico e l’iter del paziente fino alla diagnosi. Solo due studi sul 

trattamento manuale di tipo manipolativo e cranio sacrale. 

 

CONCLUSIONI:  non vi sono sintomi o condizioni cliniche patognomoniche né test valutativi che 

permettano di identificare la malformazione di Chiari. In letteratura sono riportati trattamenti 

conservativi di tipo manuale manipolativo e cranio sacrale ma gli articoli non sono chiari rispetto 

alle modalità di trattamento. 
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1-INTRODUZIONE 
 

Per molti decenni, i termini “Arnold” e “Chiari” sono stati usati come sinonimi per definire 

condizioni di ectopia delle tonsille cerebellari al di sotto del margine posteriore del forame magno. 

Il primo caso fu descritto da Cleland nel 1883. La descrizione più dettagliata, comunque, fu 

effettuata da Chiari nel 1891. A metà del 1970 il termine “Chiari “ venne usato per definire la 

sindrome.  

La sindrome di Chiari è una malformazione dello sviluppo dei somiti occipitali mesodermici che 

può essere associata a siringomielia e idrocefalo. La forma più grave consiste nell’erniazione delle 

strutture cerebellari inferiori, le tonsille cerebellari, e del tronco encefalico attraverso il forame 

magno, in modo tale che parti del cervello entrino nel canale spinale affollandolo e comprimendolo 

(Figura 1). I sintomi compaiono tipicamente durante l’adolescenza o in età adulta e solitamente non 

sono accompagnati da idrocefalo. I pazienti generalmente lamentano la presenza di cefalee 

ricorrenti, dolore cervicale e spasticità progressiva degli arti inferiori1. 

 

 
Figura 1 

 

1.1-OBIETTIVI 

 

La sindrome di Arnold Chiari si presenta con sintomi molto diversi che spesso hanno un andamento 

irregolare. Questi sintomi che variano nel tempo sono i fattori che principalmente complicano la 

tempestività della diagnosi pregiudicando la prognosi.  

Questa tesi si pone gli obiettivi di:  

• Presentare le manifestazioni cliniche della sindrome di Arnold Chiari, in modo da formulare 

un sospetto diagnostico e indirizzare nel modo appropriato i pazienti allo specialista per la 
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conferma diagnostica. Non confondere la sindrome con altre patologie e valutare la presenza 

di una red flag al fine di non effettuare manovre che possano apportare danni al paziente; 

• Valutare se in letteratura sono riportati test valutativi che possano individuare la patologia; 

• Valutare se in letteratura sono riportati trattamenti conservativi per la sindrome di Arnold 

Chiari di competenza del fisioterapista. 

 

1.2-PATOGENESI 

 

Vi sono diverse teorie per l’insorgenza della sindrome di Chairi2 

• Mancata chiusura del tubo neurale dovuto all’arresto dello sviluppo causato da eventi 

secondari;  

• Crescita eccessiva del piatto neurale prima della neurulazione prevenendo la fusione delle 

pieghe neurali; 

• Ostacoli meccanici che impediscono un adeguato scorrimento del fluido proveniente dal 

tubo neurale durante il periodo embrionale o dallo spazio sub aracnoideo in un periodo 

successivo;  

• Riapertura del tubo neurale già chiuso e conseguente disrafismo spinale. Ciò avviene tramite 

una vescichetta che si sviluppa in una fenditura nella linea mediana dorsale del tubo neurale 

chiuso, permettendo così al materiale proteico di uscire nel mesoderma circostante e 

sollevare il sovrastante ectoderma; 

• Spostamento caudale della zona di fusione tra il terzo e quarto somita al terzo e quinto paio 

di somiti, in questo modo viene allontanata l’area di formazione della giunzione 

cervicomidollare; 

• Trazione dovuta alla fissazione della corda spinale alla pelle al livello inferiore. Questo 

previene la risalita durante lo sviluppo precoce mentre il cervelletto e il tronco encefalico 

vengono spinti in basso appena la colonna vertebrale inizia a crescere. 
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Figura 2 

 

Si sta inoltre iniziando ad ipotizzare un fattore ereditario. Due osservazioni fanno supporre un 

fattore genetico: il riscontro di una associazione della sindrome di Chiari all’interno di alcune 

famiglie e la coesistenza di alcune forme di Chiari I con altre anomalie genetiche (Klippel-Feil o 

l’acondroplasia). Sono state descritte famiglie con più di un membro affetto da Chiari; Milhorat e 

collaboratori hanno trovato che circa il 12% dei pazienti nella loro serie avevano un familiare stretto 

affetto da Chiari I o da siringomielia. Nonostante tutti questi casi, non è ancora possibile trarre una 

conclusione definitiva circa l’ipotesi dell’esistenza di un fattore genetico e circa la presenza di una 

associazione familiare per questa patologia1. 

 

1.3-CLASSIFICAZIONE 

 

La classificazione della malformazioni di Chiari è composta da cinque sottotipi1 2 (Figura 3) 

 

Malformazione di Chiari 0 

 

Caratterizzata da una alterazione nell’idrodinamica del fluido cerebro-spinale (CSF) a livello del 

forame magno. Questo provoca un cambiamento nella pressione venosa durante le normali attività 

come escursioni cardiovascolari la manovra di Valsalva o i cambi di postura. L’alterazione 

nell’idrodinamica del fluido cerebro-spinale può non risultare una caratteristica clinica della 

sindrome di Chiari come il mal di test sub occipitale. Pazienti con malformazioni di Chiari tipo 0 

possono avere un’assente o minima erniazione del rombencefalo e siringomielia. 
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Malformazione di Chiari I 

 

Erniazione caudale delle tonsille cerebellari oltre i 5 mm al di sotto del forame magno. Questa 

malformazione, la più comune, è associata tipicamente a idrosiringomielia. Di solito non è 

accompagnata da discesa del tronco encefalico o del IV ventricolo, nè alla presenza di idrocefalo. 

 

Malformazione di Chiari 1.5 

 

Un’interessante nomenclatura intodotta da Iskander e Oakesper identificare più specificatamente 

pazienti con erniazione tonsillare ma senza elongazione del tronco encefalico o deformazione del 

quarto ventricolo. 

 

Malformazione di Chiari II 

 

Erniazione caudale del verme cerebellare, del tronco encefalico e del IV ventricolo attraverso il 

forame magno. Si associa a mielomeningocele, idrocefalo e raramente idrosiringomielia. Possono 

essere presenti altri tipi di difetti intracranici (ipoplasia del tentorio cerebellare, lacune craniche, 

anomalie dell’acquedotto di Silvio). 

 

Malformazione di Chiari III 

 

Encefalocele occipitale, con alcuni difetti intracranici associati alla malformazione di Chiari II e un 

ampio forame magno. La sacca dell’encefalocele contiene elementi neurali dismorfici e ischemici. 

 

Malformazione di Chiari IV 

 

Aplasia o ipoplasia cerebellare associata ad ipoplasia del tentorio cerebellare. Non c’è erniazione 

del romboencefalo. 
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Figura 3: classificazione della malformazione di Chiari 

 

1.4-MANIFESTAZIONI CLINICHE 

 

L’insorgenza dei sintomi della sindrome di Chiari avviene nella seconda–terza decade di vita (25-45 

anni), anche se si può riscontrare in età più precoce nei pazienti affetti da siringomielia. Di solito i 

sintomi compaiono in modo insidioso e progressivo. Esiste una alta variabilità clinica fra i pazienti, 

che va dai pazienti asintomatici ai pazienti con manifestazioni cliniche aspecifiche fino a pazienti 

con deficit neurologici importanti1. 

Diversi autori hanno anche riportato il rendersi sintomatica una sindrome di Chari prima quiescente 

dopo aver riportato un trauma anche di lieve entità, tipo colpo di frusta3. Non vi è ancora un chiaro 

accordo del ruolo che un trauma giochi nell’insorgenza dei sintomi attribuiti alla sindrome di Chiari 

o in grado minore all’erniazione delle tonsille cerebellari. Una delle ipotesi più avvalorate è un 

cambiamento della pressione del liquido cerebrospinale durante il colpo di frusta, ma la cosa è stata 

provata solo su maiali4. 

Segni e sintomi attribuibili alla malformazione di Chiari I e alla siringomielia possono insorgere 

fino a 6 mesi dal trauma. 
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1.5-SINTOMI 

 

I sintomi possono fluttuare con periodi di aggravamento e remissione. 

Di seguito è riportata una tabella con sintomi e frequenza secondo lo studio di 265 pazienti condotto 

da Mueller e Oro’ del 20045 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Tabella 1: frequenza di presentazione dei sintomi 

 

1.6-DIAGNOSI 

 

Il tempo trascorso tra l’insorgenza dei sintomi e la diagnosi delle malformazioni della giunzione 

cranio cervicale era, prima del 1985, molto più lungo che dopo quell’anno, quando le tecniche di 

risonanza magnetica si sono diffuse nella pratica clinica. Questo periodo di tempo era comunque 

più breve nei casi pediatrici. La diagnosi della malformazione di Chiari I in pazienti con o senza 

sintomi viene effettuata utilizzando tecniche di neuro immagine. La tecnica d’elezione è la 

risonanza magnetica nucleare (RMN). Questa tecnica può essere impiegata anche per valutare il 

volume della fossa posteriore e la dinamica del fluido cerebrospinale. La diagnosi di siringomielia 

dovrebbe essere effettuata attraverso la RMN dell’intero midollo spinale (cervicale, dorsale e 

Mal di testa………………………………….98%  Dolore arto superiore…………………….….….27% 
Dizziness……………………………………84%  Dolore addominale………………………….….23% 
Difficoltà a dormire…………………………72%  Fotofobia…………………………………….…21% 
Debolezza arto superiore……………………69%  Riduzione/perdita dell’udito……………….…..16% 
Dolore cervicale…………………………….67%  Tachicardia…………………………………….16% 
Parestesie/formicolio arto superiore………...62%  Febbre………………………………………….15% 
Affaticamento……………………………….59%  Problemi a trovare le parole………………….…14% 
Nausea………………………………………58%  Perdita della vista………………………………7.2% 
Respiro corto………………………………..57%  Temporanea perdita di memoria………………..6.8% 
Vista annebbiata…………………………….57%  Apnea…………………………………………...5.7% 
Tinnito………………………………………56%  Vertigini………………………………………...5.6% 
Difficoltà di deglutizione……………………54%  Perdita della vista periferica……………………...5% 
Debolezza arto inferiore……………………..52%  Nistagmo………………………………………….5% 
Depressione………………………………….47%  Dolore alle orecchie……………………………..4.5% 
Vomito………………………………………15%  Epistassi………………………………....……....3.8% 
Diplopia……………………………………...15%  Aumento del russare………………………….....3.7% 
Debolezza generalizzata……………………..46%  Dolore toracico…………………………………..2.6% 
Disequilibrio…………………………………46%  Ipotensione………………………………………1.9% 
Problemi di memoria………………………...45%  Svegliarsi per sensazione di soffocamento………1.9% 
Parestesie/formicolio arto inferiore………….43%  Dolore alle gambe………………………………..1/7% 
Raucedine……………………………………41%  Palpitazioni………………………………………1.5% 
Dolore al torace……………………………...39%  Ipertensione………………………………………1.5% 
Parestesie del volto…………………………..32%  Gag assente……………………………………....1.1% 
Ansia…………………………………………30%  Dolore/formicolio del viso……………………….0.3% 
Parlata non ben intellegibile…………………28% 
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lombare). Le semplici radiografie e la tomografia assiale computerizzata (TAC) sono utilizzate per 

studiare le anomalie ossee. La TAC cranica è utile anche per verificare la presenza di idrocefalo. 

A causa della natura dei sintomi causati dalla malformazione di Chiari I, si riscontrano spesso 

difficoltà nel formulare diagnosi, confondendola con sclerosi multipla e sindrome da stanchezza 

cronica6. Inoltre la malformazione di Chiari, può dare sintomi molto simili alla fibromialgia. Di 

recente si sta spostando l’attenzione sulla relazione tra questi due quadri. Attualmente pare che non 

vi sia correlazione7 8. 

 

 
Figura 4 

 

1.7-TERAPIA CHIRURGICA1 

 

I pazienti asintomatici ai quali viene diagnosticata la malformazione di Chiari I senza siringomielia 

non dovrebbero essere considerati candidati per la chirurgia. Nei casi di Chiari I asintomatica con 

siringomielia i neurochirurghi hanno pareri discordanti. Nei casi sintomatici si dovrebbe considerate 

il trattamento chirurgico.  

All’incirca il 10% dei pazienti con malformazione di Chiari I hanno idrocefalo. Esistono diverse 

tecniche per trattare questa malformazione, ma tutte prevedono la decompressione a livello del 

forame magno. Questa decompressione non altera il ROM cervicale e ne mantiene la lordosi9. 

Nell’83% dei pazienti è stato osservato il miglioramento dei sintomi pre-operatori dopo la 

decompressione. Fra i sintomi più comuni, non è stato osservato alcun miglioramento 

postoperatorio nel 12% dei casi con cefalea/dolore al collo e nel 17% dei casi con scoliosi. Il tasso 

di mortalità, solitamente dovuto ad arresto cardio-respiratorio nell’immediato periodo 

postoperatorio o dovuto a complicazioni importanti, dovrebbe essere inferiore al 2%. Dopo 
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l’operazione chirurgica molti pazienti riferiscono un miglioramento della qualità della loro vita. I 

sintomi che migliorano sono specialmente la cefalea e il dolore al collo, seguiti dai sintomi dovuti 

alla compressione diretta del cervelletto o del tronco encefalico (disfagia, atassia, nistagmo, 

diplopia). Al contrario, i sintomi attribuibili alla siringomielia (dolore, scoliosi, perdita di 

sensibilità) diminuiscono meno frequentemente.  

Se la siringomielia persiste, si dovrebbe sospettare una insufficiente decompressione della 

giunzione cranio cervicale. La siringomielia può ripresentarsi nel 10-20% dei pazienti a causa sia di 

una decompressione inadeguata che della eccessiva formazione di tessuto cicatriziale che ostacola il 

flusso del liquor cerebrospinale. Nella siringomielia post-traumatica alcuni autori, per evitare il 

blocco del flusso cerebrospinale, preferiscono ripristinare il canale spinale svuotando la cisti 

formatasi o posizionando un catetere di drenaggio nello spazio sub aracnoideo. Altri autori sono 

favore di un trattamento conservativo. Nel caso di cisti siringomieliche associate a tumori la 

riduzione delle cisti viene effettuata rimuovendo il tumore.  

 

 
Figura 5 
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2-MATERIALI E METODI 
 

Le banche dati su cui è stata effettuata la ricerca  sono: 

 

• Pedro 

• Dare York  

• Medline (Pubmed) 

• Ricerca libera nel web 

 

La ricerca sul database Pedro è stata effettuata inserendo le parole chiave “Chiari Malformation” e 

“Chiari Syndrome” ma non ha dato risultati. 

 

La ricerca su Dare York è stata effettuata utilizzando le parole chiave sopracitate. Ha dato tre 

risultati non rilevanti ai fini di questa tesi. 

 

La ricerca su Pubmed è stata effettuata utilizzando le seguenti stringhe 

 

• “Arnold-Chiari Malformation”[Mesh] AND “conservative treatment”[Tiab] 

• “Arnold-Chiari Malformation/diagnosis”[Mesh] AND “Clinical Protocols”[Mesh] 

• (“Arnold-Chiari Malformation”[Mesh] AND “treatment”[tiab]) NOT 

“surgery”[Subheading] 

• “Arnold-Chiari Malformation”[Mesh] AND (“Muscle Weakness”[Mesh] OR “Neck 

Pain”[Mesh]) 

• “Arnold-Chiari Malformation”[Mesh] AND “Scoliosis”[Mesh] 

• "Arnold-Chiari Malformation/diagnosis"[MAJR] NOT "Magnetic Resonance 

Spectroscopy"[Mesh] 

 

I criteri di inclusione sono stati: 

• articoli riguardanti esseri umani  

• articoli scritti in inglese, francese e spagnolo  

• data la rarità della sindrome e la conseguente scarsità di articoli in letteratura, non sono stati 

posti limiti di tempo 
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I criteri d’esclusione sono stati 

• articoli riguardanti l’età pediatrica (< 18 anni) 

• articoli riguardanti solo il trattamento chirurgico 

• articoli mancanti di abstract 

• articoli non riguardanti principalmente la Sindrome di Chiari o di non interesse ai fini della 

revisione 

• articoli dei quali non è stato possibile reperire l’intero testo originale (full text). 

 

La ricerca è stata effettuata fino al mese di Marzo 2011. 

Per il reperimento degli articoli sono state usate le banche dati dell'Università di Genova, 

dell'Università di Ferrara. Alcuni articoli sono stati ottenuti dagli autori stessi. 
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3-RISULTATI 
 

Vista la rarità della presentazione della Malformazione di Chiari, la letteratura a riguardo è scarsa, 

non vi sono infatti revisioni della letteratura che possano soddisfare i criteri di inclusione proposti in 

questa ricerca. Si è dunque scelto di includere nell’indagine effettuata anche case study. 

 

Applicando la ricerca come descritto in materiali e metodi sono stati individuati otto casi clinici che 

possono risultare utili per la pratica clinica del fisioterapista. Questi otto articoli, case study o 

report, sono casi di pazienti con manifestazioni iniziali della Malformazione di Chiari che 

mimavano altre patologie o condizioni cliniche che potrebbero essere di competenza del 

fisioterapista. 

 

• CASE STUDY 110: Ziadeh et al presentano il caso di una paziente che ha manifestato 

sintomi che simulavano una Sindrome del tunnel carpale (vedi Schema 1) 

• CASE STUDY 211: Riente  et al presentano il caso di una paziente con sintomi reumatici 

alla spalla (vedi schema 2) 

• CASE STUDY 312: Tubbs et al presentano il caso di una paziente con improvviso winging 

scapolare (vedi schema 3) 

• CASE STUDY 413: Harrell et al presentano il caso di un atleta professionista con un unico 

episodio di dolori di testa lancinanti durato qualche giorno. Non è stata preclusa l’attività 

sportiva. (vedi schema 4) 

• CASE STUDY 514 e 615: Murano et al e Bunc et al presentano il caso di due pazienti con 

sintomi insorti dopo un colpo di frusta (vedi schema 5 e 6) 

• CASE STUDY 7 16: Cuthbert et al presentano il caso di una paziente con sintomi 

manifestati dopo colpo di frusta e trattati in maniera conservativa con metodo chinesiologico 

da un chiropratico che ha riportato un miglioramento (vedi schema 7) 

• CASE STUDY 817: Leong et al presentano il caso di una paziente con sintomi manifestati 

dopo colpo di frusta e trattati in maniera conservativa con metodo da un chiropratico che 

riportato un peggioramento (vedi schema 8)  
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Schema 110 

 

 
MEDICO 
DI BASE 

ANAMNESI 
Disestesia costante alla faccia 
palmare delle prime tre dita 
della mano sinistra. Sintomi 

aumentano la notte, quando si 
alzava dal letto, usando la 
tastiera al lavoro. Nessuna 

debolezza riferita. 

ESAME CLINICO 
No deficit di sensibilità. No deficit 

di forza nel braccio sinistro, 
muscoli intrinseci inclusi. Riflessi 

simmetrici. Segno di Tinel 
lievemente positivo sul nervo 

mediano al polso. Segno di Phaelen 
negativo. 

DIAGNOSI 
sindrome da tunnel 

carpale 

TRATTAMENTO 
ortesi notturna che 

mantenesse il polso in 
leggera estensione 

I sintomi peggiorano: 
coinvolgimento di tutte le dita della 
mano, il polso e l’avambraccio con 

una sensazione di bruciore 

10 VOLTE DAL 
MEDICO DI 

BASE. 
2 VOLTE DAL 

FISIOTERAPISTA 

ESEME ELETTRODIAGNOSTICO 
arto superiore sinistro: nessun segno 
di sofferenza del nervo mediano al 
polso, plessopatia, o radicolopatia 
dell’arto superiore sinistro 

TRATTAMENTO 
Nuova ortesi che tenesse il polso in posizione neutra e 

da indossare 16 ore al giorno; fisioterapia per 
aumentare la flessibilità del polso; antinfiammatori non 
steroidei; basse dosi di amitriptilina prima di dormire e 

modifiche ergonomiche del posto di lavoro 

Non miglioramento 
dei sintomi 

DONNA. 26 ANNI. 
DESTRIMANE. 
ASSISTENTE 

AMMINISTRATTIVA  
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ZIADEH 
ET AL 

ANAMNESI 
Sensibilità alterata, formicolio, 
sensazione di bruciore su faccia 

palmare e dorsale di mano, polso e 
parte radiale dell’avambraccio. 

Insorgenza dello stesso tipo di sintomi 
nella mano destra anche se più leggeri. 
Nessun tipo di debolezza o goffaggine 
delle mani. No aumento dei sintomi 

quando guidava. Nessun 
miglioramento dei sintomi usando 

l’ortesi. 
Aumento dei sintomi più a causa della 
flessione o meno del collo dovuto alla 
sua postura durante il lavoro piuttosto 

che alle attività svolte con l’arto 
sinistro. Aumento dei sintomi quando 

la paziente si sdraiava supina. 
Insorgenza dei sintomi: dopo un 

periodo di riposo a letto durato un paio 
di settimane dovuto ad una 

gastroenterite che le aveva procurato 
violente emesi. 

 

ESAME CLNICO 
No deficit di forza o trofismo in 

entrambi gli arti superiori. AROM di 
collo, spalle e arti superiori completo. 

Riflesso bici pitale chiaramente 
deficitario a sinistra. Sensibilità a 

stimoli puntori diminuita sulla 
superficie dorsale e palmare del lato 

radiale della mano sinistra, in territorio 
di C5-C6. Sensibilità al tocco leggero 

e vibratoria intatta. Discutibile 
positività del test della compressione 
del nervo mediano a sinistra. Spurling 
test marcatamente positivo a sinistra. 
Segno di Tinel negativo sul mediano 

al polso, sull’ulnare al gomito e radiale 
all’avambraccio. 

DIAGNOSI 
Radicolopatia di C6 causata da 
ernia discale fuoriuscita durante 

gli episodi di emesi 

RISONANZA MAGNETICA 
RACHIDE CERVICALE 

DIAGNOSI 
Sindrome di Arnold Chiari I 
con cavità siringomielica da 

C1-2 a T10-11 

Decompressione chirurgica 

Alleviamento della 
sintomatologia 
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Schema 211 

 

DONNA 53 ANNI 

Dolore, parestesie urenti e gonfiore spalla 
sinistra. Movimenti limitati. 

ESAMI LABORATORIALI 
Siero fibrinogeno, colesterolo, 

concentrazione di IgM 
moderatamente elevate. 

Sierologia sifilide negativa. 

RADIOGRAFIA SPALLA 
SINISTRA 

Assorbimento della testa 
omerale e della glenoide. 

Calcificazioni periarticolari 
dei tessuti molli. 

SINOVECTOMIA DELLA 
SPALLA 

No infezione da micobatteri, 
batteri o funghi. No segni di 

sinovite villonodulare 

Dopo 6 mesi la paziente riportava riduzione della forza, 
aumento delle parestesie in entrambi gli arti 

ESAME NEUROLOGICO 
Limitazione del movimento degli arti superiori. Dita 

leggermente “en griffe”. Ipotrofia dell’eminenza tenar e 
degli introssei. Iporeflessia di entrambi gli arti superiori. 

Iperreflessia degli arti inferiori. 

ELETTROMIOGRAFIA SUPERIORI E INFERIORI 
Anormalità compatibile con la denervazione dei 

muscolo della mano sinistra. Conduzione motoria e 
sensitiva anormale del nervo ulnare destro. 

RISONANZA MAGNETICA CON GADOLINIO 
DELLA GIUNZIONE CERVICOTORACICA 

Siringomielia da C2 a T7 con erniazione delle tonsille 
cerebellari 

DIAGNOSI 
Malformazione di Chiari I con 

siringomielia e artropatia 
neurogena della spalla 

Decompressione chirurgica 

Parziale riduzione del dolore e 
delle parestesie 
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Schema 312 

 

 

Impossibilità di ruotare la scapola destra dopo il 
raggiungimento della posizione orizzontale 

ANAMNESI 
Prima di questo periodo no altri disturbi. 

Inizialmente aveva notato difficoltà a farsi la coda 
e a raggiungere la porta del garage per chiuderla. 
Da due mesi un sordo dolore alla spalla. No storia 
di traumi al collo o al torace. No sintomi indicativi 

una sindrome da outlet toracico. No storia di 
interventi chirurgici. 

ESAME CLINICO 
No debolezza al deltoide o alla cuffia dei rotatori. 
Leggero deficit di sensibilità al dermatomero di 
C5 di destra alle punture. Resto della sensibilità 

normale. 

ELETTROMIOGRAFIA 
Indicativa di una lesione isolata del 

nervo toracico lungo di destra 

RISONANZA MAGNETICA 
Erniazione delle tonsille cerebellari 
di 12 mm e siringomielia cervicale 
piazzata eccentricamente a destra 

DIAGNOSI 
Malformazione di Arnold Chiari I 

ESAME CLINICO 
Funzione motoria normale di tutti i muscoli della spalla destra 
ad eccezione del dentato superiore. Winging scapolare molto 
evidente quando la paziente spingeva contro il muro. Il resto 

dell’esame di forza e sensibilità era normale 

Proposta di decompressione chirurgica 

La paziente rifiuta 

Dopo un anno il winging 
scapolare non è migliorato 

DONNA 19 ANNI 
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Schema 413 

 

Mal di testa frontale da 3 giorni. VAS 10. No traumi. 
Descrizione: il peggior dolore mai sentito. Lieve 

fotofobia, nausea all’esordio del mal di testa. No altri 
sintomi. Anamnesi remota non significativa. 

ESAME CLINICO 
Esame fisico, neurologico e psicologico: nulla di rilevante 

Sospesa ogni attività sportiva 

RISONANZA MAGNETICA 
Tonsille cerebellari cuneiformi e proiettate 8-9 

mm al di sotto del forame magno. Inspessimento 
della mucosa dei seni etmoide e mascellare. 

RISONANZA MAGNETICA ANGIOGRAFICA 
Normale 

DIAGNOSI 
Malformazione di Arnold Chiari I 

Ritiro da tutte le partite in programma. 
Trattamento per sinusite 

No più mal di testa 

8 giorni dopo  
l’esordio dei sintomi: 
NEUROCHIRURGO CONCLUSIONE  DIAGNOSTICA 

Mal di testa dovuto a sinusite. Correlazione tra 
anamnesi, esame clinico ed esiti della 

risonanza magnetica non rivelano alterazioni 
del flusso del liquido cefalorachidiano: 

malformazione asintomatica. 

Autorizzazione a riprendere nuovamente a giocare a calcio 

Fino all’ultimo follow up (non riportato quanto dopo) il paziente 
ha giocato a calcio senza lamentare sintomi di alcun genere. 

UOMO 19 ANNI. 
FREQUENTA IL COLLEGE. 
ATLETA PROFESSIONISTA 

DI CALCIO. 
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Schema 514 

 

Mal di testa cronico 

Incidente stradale. Un veicolo aveva impattato contro 
la sua auto dal lato del conducente e lei era alla guida. 
L’airbag era esploso. Breve perdita di coscienza della 

paziente. Non ha ricordi dell’incidente. 

Mal di testa. Dolore alla mano sinistra 

PRONTO 
SOCCORSO 

ESAME CLINICO 
Temperatura 36.7°. Pressione sanguigna 121/76 mmHg. Battiti 

cardiaci 92 al min. Atti respiratori 18 al min. Saturazione 
d’ossigeno 100%. Contusioni facciali multiple. Grossa deformità 

mano sinistra. Vigile e orientata nello spazio e nel tempo. Glasgow 
Coma Scale 15. Esame neurologico dei riflessi: +3 arto inferiore, 
+2 arto superiore. No cloni. Cammino non testato per precauzione 

rispetto a lesioni spinali. Esame motorio e sensibilità normale. 

RADIOGRAFIA 
CERVICALE 

Negativa 

RADIOGRAFIA MANO 
SINISTRA 

Frattura terzo e quarto 
metacarpo 

RISONANZA MAGNETICA 
CERVICALE 

Grave idrocefalo ostruttivo 

Successivamente seconda 
RISONANZA MAGNETICA 

CERVICALE 
Idrocefalo ostruttivo con compressione 
del quarto ventricolo e un’erniazione 
delle tonsille cerebellari di 20mm. No 

siringomielia 

 

DIAGNOSI 
Malformazione di Chiari I 

Peggioramento di mal di testa. 
Episodi di vomito. 

DONNA 36 
ANNI 
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NEUROCHIRURGO 
TRATTAMENTO 

4 mg Decadron orale ogni 8 ore 

Dopo 24 ore no più vomito. No 
anormalità neurologiche 

Sei settimane dopo: shunt ventricolo-peritoneale 
per la decompressione ventricolare 
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Schema 615 

 

DONNA 35 ANNI. NO 
PRECEDENTI 

TRAUMI CERVICALI 

Colpo di frusta conseguente ad incidente 
frontale d’auto. Era alla guida. Indossava 

la cintura di sicurezza. No perdita di 
coscienza. No altri traumi. 

PRONTO 
SOCCORSO 

ANAMNESI 
Dolore e fastidio al 

collo. 

ESAME CLINICO 
Mobilità ridotta. No 
deficit neurologici. 

ESAME RADIOGRAFICO 
ANTEROPOSTERIORE E 
LATERALE CERVICALE 

No fratture. 

TRATTAMENTO 
Collare morbido 

Dopo 1 settimana 
PRONTO 

SOCCORSO  
per visita di 

controllo 

ANAMNESI 
Dolore ancora 

presente 

ESAME CLINICO 
Movimenti limitati ai 

massimi gradi 

FILM RADIOGRAFICO IN 
FLESSO ESTENSIONE 

CERVICALE: 
no anormalità 

TRATTAMENTO 
Esercizi di rinforzo 

muscolare 

Dopo 5 mesi 
REPARTO DI 

TRAUMATOLOGIA 
ANAMNESI 

Mal di testa in regione occipitale. 
Intensificazione del dolore al collo. 

Parestesie in dita di mani e piedi. Anomalie 
nella deambulazione e fastidio nello 

scrivere. Raucedine che peggiorava quando 
il dolore al collo era molto forte. Sintomi 

aumentavano tossendo e starnutendo 

IPOTESI DIAGNOSTICA 
Lesione midollare conseguente a 

incidente stradale 
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TC 
No lesioni 

Peggioramento dei 
sintomi 

RISONANZA MAGNETICA 
RACHIDE CERVICALE 
Erniazione bilaterale delle 

tonsille cerebellari 1.5 cm sotto 
il forame magno. No anormalità 

di fossa posteriore. No 
idrocefalo. No idromielia. 

 

Craniectomia suboccibitale 
con decompressione del 

forame magno e 
laminectomia C1 e C2 

Dopo un anno sintomi ancora in 
miglioramento. All’ultimo follow up 
il cammino non era ancora normale 

ma le componenti spastiche e 
atassiche erano meno marcate. I 
movimenti delle braccia meno 

atassici. La raucedine molto meno 
pronunciata 

DIAGNOSI 
Malformazione di Chiari 
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Schema716

 
 

Tre mesi dopo l’incidente lamentava 
improvvisa perdita di vista, non riuscire a 

vedere la faccia delle persone 

MADICO DI 
BASE, 

OFTALMOLOGO
, NEUROLOGO 

IPOTESI DIAGNOSTICA 
Cecità all’occhio destro di neurite retro bulbare 

(neurite del nervo ottico) 

Dopo una settimana 
RISONANZA MAGNETICA 

Erniazione delle tonsille cerebellari 
di 5mm nel canale midollare 

DIAGNOSI 
Malformazione di Arnold Chiari I 

Incidente stradale: auto caduta in un fossato di15 piedi. 
No danni all’auto o ai passeggeri al momento 

Tre giorni dopo l’incidente primo mal di testa 

CHIROPRATICO ESAME CLINICO 
Test manuale di forza muscolare: sternocleidomastoideo, scaleno anteriore, flessori 

profondi del collo. Iperflessione passiva del rachide cervicale: riproduzione del 
dolore sul rachide cervicale superiore. Dolore e debolezza bilaterali ai trapezi 
superiori. Dolore alla palpazione piccolo retto posteriore della testa. Test di 

stretching cervicale (trazione) e compressione del forame (Spurling): positivi per 
dolore sub occipitale. ROM cervicale in flessione e rotazione: limitati e dolorosi. 
Pterigoideo esterno destro: sensibile alla palpazione. Presente una categoria II di 
sublussazione pelvica sul lato contro laterale del corpo. Presente interazione tra 
articolazione temporomandibolare e pelvi. Sublussazione della parte frontale del 

cranio interna ed esterna ai lati opposti e lo sfenoide laterale contratto a sinistra. (è 
stato supposto che queste caratteristiche potessero influenzare la forma dell’orbita e 

la tensione sui tessuti tra l’ala maggiore e minore dello sfenoide. Questo disequilibrio 
osseo, meningeo e miofasciale è stato ipotizzato influenzare negativamente i nervi 

passanti vicino agli occhi). 

TRATTAMENTO 
Rinforzo dei i grandi glutei risultati deboli, tramite uno strumento di correzione 
dell’atlante a bassa forza (non specificato il tipo di strumento né il meccanismo). 

Correzione del difetto oculoblastico destro (non specificato come) 

VALUTAZIONE POST TRATTAMENTO 
Capacità di stare in equilibrio in monopodalica. In grado di toccare le punte degli 
indici ad occhi chiusi. Decremento dei movimenti saccadici e della confusione 
oculare. In grado di vedere il viso del terapita con l’occhio destro. Tabella di. 

Snellen: 20/30 con occhio destro 

DONNA 20 ANNI 
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2 giorni dopo SECONDO TRATTAMENTO 
VALUTAZIONE 

20/20 acuità visiva. Ancora vista leggermente sfocata leggendo caratteri piccoli. 
Pattern temporomandibolare cambiato: minor deviazione della mandibola durante il 

movimento; minor debolezza dei muscoli chiave durante l’esame. Sublussazione 
cervicale rimasta corretta. Trapezio superiore forte. Gradi estremo di flessione ed 
estensione cervicale non dolorosi. Mal posizione dell’osso frontale mantenuta ma 
senza provocare indebolimento all’esame. La categoria II di sublussazione pelvica 

mantenuta. Minime evidenze di blocco oculare. 

TERZO TRATTAMENTO 
VALUTAZIONE 

20/13 acuità visiva. No più vista sfocata alla lettura. 

OFTALMOLOGO 

ESITO 
Spontaneo miglioramento. No evidenze cliniche o radiologiche di Sclerosi 

Multipla. Paziente trattata da chiropratico, riferisce miglioramento. 

Miglioramento mantenuto fino all’ultimo follow up 12 mesi dopo il 
primo trattamento. 
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Schema 817 

 

Colpo di frusta di media entità. 
Tamponata a bassa velocità da dietro a 

macchina ferma.. 

DONNA 45 
ANNI 

CHIROPRATICO 
ANAMESI E ESEME 

CLINCO 
Non riportati 

TRATTAMENTO 
Thrust alta velocità bassa ampiezza alla base del collo 

Subito dopo la terapia, il dolore è peggiorato, 
coinvolgendo occipite, vertice e zona frontale. Peggiorava 

tossendo, alzando e piegando la testa. Sono comparsi 
diplopia, non costante difficoltà alla deglutizione, 

progressiva instabilità nel cammino su lunghe distanze. No 
disfunzioni sfinteriche o disturbi sensoriali. 

ESAME CLINICO 
Normale acuità della vista e risultati fondoscopici. Nistagmo orizzontale 
evocabile bilateralmente. Riflesso vestibolo-oculare lievemente ridotto. 

Inseguimento verticale anormale. Ipertrofia in sguardo destro. No debolezza 
al viso. No deficit di sensibilità. Voce nasale con lieve disritmia alla 
pronuncia di consonanti. Il riflesso mandibolare era patologicamente 

presente. Tono aumentato agli arti superiori. Iperreflessia. Segno di Hoffman 
positivo e risposta con estensione plantare bilaterale. Cammino a base 

allargata con moderata atassia del tronco. 

ESAME 
RADIOGRAFICO 

Assimilazione dell’arco 
posteriore di C1 
nell’occipite e 

anormalità del dente 

RISONANZA MAGNETICA 
Prolasso delle tonsille cerebellari attraverso il forame 

magno fino al livello di C2 con invaginazione basilare e 
angolazione del midollo superiore. Media anormalità 

della linea mediana cerebellare e distorsione del sistema 
vertebrobasilare. L’Acquedotto sembrava normale. 

ESAMI DI 
LABORATORIO 

Ipotiroidismo 
compensatorio 

DIAGNOSI 
Malformazione di Chiari I 

Qualche giorno dopo dolore al collo che 
peggiora nei seguenti 2 mesi 
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I sintomi sono peggiorati per 
i seguenti 12 mesi: nistagmo 

verticale, impossibilità al 
cammino autonomo. 

Ad un anno e mezzo dall’incidente stradale, decompressione 
chirurgica con rimozione dell’arco anteriore di C1, odontoide e 

clivo anteriormente e dell’occipite e dell’attacco occipitale di C1 
posteriormente. Complicazioni chirurgiche dovute a pneuminia 
ed enfisema e artrite settica dei processi zigapofisari di C1 e C2. 

Tre anni dopo l’interveto chirurgico: atassia cerebellare media, 
disordini dei movimenti oculari e media disartria. In grado di 

camminare autonomamente. 
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4-DISCUSSIONE 
 

Negli articoli raccolti non vengono riportati test diagnostici specifici che possano discriminare 

sintomi provocati da una Malformazione di Chiari I. questo rende necessario sfruttare la sola 

raccolta anamnestica per identificare dati che potrebbero far pensare ad una Malformazione di 

Chiari sottostante.  

 

Le patologie con cui generalmente si rischia di confondere la Malformazione di Chiari durante la 

formulazione dell’ipotesi diagnostica sono riportate nella tabella sottostante. 

È importante notare che altre patologie possono presentare sintomi simili a quelli di Chiari I. In 

particolare le patologie da considerare sono: 

Emicrania Sindrome da stanchezza cronica 
Cefalea a grappolo Fibromialgia 
Mal di testa pulsante Apnea notturna 
Mal di testa da colpo di tosse Perdita del liquido cerebro spinale 
Pseudotumor cerebri Cisti aracnoidee 
Nevralgia occipitale Malattie degenerative del disco 
Sindrome da trauma cranico Malattia psichiatrica 
Idrocefalo Sclerosi multipla 

 
Tabella 2 principali patologie diagnosi differenziale con la malformazione di Arnold Chiari 

 

4.1-SINTOMI 

 

I sintomi causati dalla malformazione di Arnold Chiari, spesso si sviluppano in modo lento e 

insidioso oppure si rendono manifesti dopo un trauma cervicale come riportato nei casi clinici degli 

schemi 514, 615, 716 e 817. Sono spesso vaghi e progrediscono lentamente nel corso degli anni. Molti 

pazienti hanno sintomi per anni prima che venga loro diagnosticata la malformazione di Chiari I.  
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Figura 6 

 

4.1.1-MAL DI TESTA 

Il mal di testa è sintomo riportato come il più frequente ed il più caratteristico(vedi Tabella 1) anche 

se non è sempre presente (schemi 110, 211, 312 e 413).  

Generalmente è localizzato nella regione nucale ed è di natura oppressiva, aumentando con le 

manovre di Valsalva (tosse, starnuti, torchio addominale, risate) e movimenti in estensione del 

capo, tal volta si può irradiare dietro uno o entrambi gli occhi, la cima della testa o le tempie. Il 

paziente può descrivere il suo dolore come “esplosivo”4. Il mal di testa può avere caratteristiche 

non-specifiche oppure essere di tipo tensivo, è spesso descrittivamente simile alla cefalea primaria 

da colpo di tosse. La cefalea primaria da colpo di tosse (1,1%) è scatenato da tosse, starnuti, 

soffiarsi il naso e altre manovre di Valsalva in assenza di disordini intracranici18.  

 

  

Figura 7 
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 Cefalea primaria da colpo di 
tosse 

Cefalea in presenza di 
malformazione di Chiari I 

Insorgenza In media verso i 60 anni. Mai 
prima dei 40. 

Generalmente prima dei 50 
anni. 

Periodo di permanenza Dai 2 mesi ai 2 anni. Dall’insorgenza del sintomo 
alla rimozione della causa 
scatenante. 

Durata Da pochi secondi ad alcuni 
minuti. Raramente qualche ora. 

Da ore a giorni. 

Causa scatenante il sintomo Tosse, starnuti, soffiarsi il 
naso, ridere, piangere, cantare, 
alzare un peso, defecare, 
piegarsi, manovre di Valsalva 

Tosse, starnuti, soffiarsi il 
naso, ridere, piangere, cantare, 
alzare un peso, defecare, 
piegarsi, manovre di Valsalva 

Localizzazione Occipitale, più lieve in zona 
frontale o temporale o al 
vertice. Generalmente 
bilaterale. 

Occipitale, tal volta si può 
irradiare dietro uno o entrambi 
gli occhi, la cima della testa o 
le tempie 

Intensità Da moderata a severa. Da moderata a severa. 
Qualità Tagliente, lancinante, 

esplosivo. 
Generalmente oppressivo, 
tensivo. 

Condizioni associate Nessuna. Principalmente dizziness, 
nausea, vertigini, sincope, 
sintomi visivi o otologici. 

Risposta ai farmaci Indometacina . Nessuna. 

Tabella 3 differenze tra cefalea primaria da colpo di tosse e Cefalea in presenza di malformazione di Chiari I 18 

 

Sebbene allo stato attuale non esistano criteri specifici per caratterizzare il mal di testa attribuibile a 

Sindrome di Chiari I, l’International Hedache Society (IHS)19 ha proposto i seguenti criteri 

diagnostici per l’identificazione: 

 

A. Cefalea caratterizzata da almeno una delle seguenti caratteristiche e che soddisfi il criterio 
D: 

1-scatenata dalla tosse e/o dalla manovra di Valsalva 

2- localizzazione occipitale e/o suboccipitale e durata protratta (da ore a giorni) 

3- associata a sintomi e/o segni di disfunzione troncoencefalica, cerebellare e/o del 
midollo cervicale 

B. Erniazione delle tonsille cerebellari alla RM craniocervicale definita da uno dei seguenti 
criteri: 

a. Discesa caudale delle tonsille cerebellari ≥ 5 mm 

b. discesa caudale delle tonsille cerebellari ≥ 3 mm con almeno uno dei seguenti 
indicatori di ingombro dello spazio subaracnoideo a livello della giunzione 
craniocervicale:  
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1- compressione degli spazi liquorali posteriori e laterali rispetto al cervelletto 

2- ridotta altezza della squama dell’occipitale  

3- aumentata inclinazione del tentorio 

4- inginocchiamento del midollo allungato 

C. Evidenza di disfunzione della fossa cranica posteriore basata su almeno due delle seguenti 
caratteristiche: 

a. sintomi e/o segni otoneurologici (come capogiri, perdita di equilibrio, sensazione di 
alterazione della pressione endoauricolare, ipoacusia o iperacusia, vertigini, 
nistagmo verso il basso, oscillopsia) 

b. sintomi visivi transitori (fotopsie scintillanti, offuscamento visivo, diplopia o disturbi 
transitori del campo visivo) 

c. dimostrazione di rilevanti segni clinici di coinvolgimento del midollo cervicale, del 
troncoencefalo o degli ultimi nervi cranici, di atassia o dismetria 

D. La cefalea si risolve entro 3 mesi dal trattamento con esito positivo della malformazione di 
Chiari 

 

4.1.2-NAUSEA 

 

La nausea è riportata più frequentemente del vomitare. Generalmente è più severa quando si associa 

a mal di testa o dizziness. È inoltre riportato dolore addominale non identificato come quello da 

indigestione o da bruciore di stomaco, ma come disagio diffuso e non localizzato4. 

 

4.1.3-DOLORE AL COLLO/SPALLE/TORACICA ALTA 

 

Il dolore è spesso descritto come urente, tagliente e sordo, sensazione radicata di fastidio nelle 

spalle, alla nuca, al petto e agli arti superiori. Può aumenta con le manovre di Valsalva1 4. 

Può essere dovuto a diverse cause: 

• Compressione nervosa causata da tonsille erniate 

• Inusuale anatomia della parte superiore della colonna vertebrale 

• Danni ai nervi dovuti alla siringa della siringomielia 

Una volta che l’attività di un muscolo della cervicale o della spalla è alterata dal danno di un nervo, 

questo può influenzare l’attività di tutti gli altri muscoli. 

Per ragioni non ancora ben chiare, sembra che la spalla destra e la parte destra della cervicale siano 

più colpite rispetto alla parte sinistra20. 
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4.1.4-DEBOLEZZA/PARESTESIE/FORMICOLIO AGLI ARTI 

 

Sia la debolezza che le parestesie e il formicolio sono riportati più frequentemente agli arti superiori 

è riportata che a quelli inferiori. Generalmente il sintomo è unilaterale e progressivo in senso disto-

prossimale (inizia la mano, poi l’avambraccio e infine il braccio). Il paziente può riferire senso di 

goffaggine e difficoltà nella manipolazione fine.  

Sono inoltre riportati pazienti che sviluppano una sindrome delle gambe senza riposo (restless legs 

syndrome) con una prevalenza del 7-10%. Secondo gli autori21, le anomalie del cervelletto portate 

dalla malformazione di Chiari I, possono portare problemi nella connessione tra cervelletto stesso e 

gangli della base o altre strutture cerebrali, contribuendo allo sviluppo della sindrome delle gambe 

senza riposo. 

Possono verificarsi anche parestesie e il formicolio di un emivolto o di tutto il volto. I sintomi sono 

prevalentemente riportatai lungo la mascella, nell’area bi temporale e sulla lingua4. 

 

4.1.5-GENERALE DEBOLEZZA 

 

A differenza della debolezza riportata agli arti questo è un sintomo diffuso, non influenzato dal 

riposo o dalle ore di sonno. È descritta come una debolezza significativa e progressivamente 

crescente. Alcuni pazienti possono presentare una vera e propria Sindrome da Stanchezza Cronica4. 

 

4.1.6-DIFFICOLTà DI DEGLUTIZIONE 

 

Generalmente descritto come sensazione di avere un “nodo in gola” e  rischio di soffocarsi sia con 

liquidi che con cibi solidi4. 

 

4.1.7-SINTOMI OCULARI 

Una varietà di altri sintomi visivi possono verificarsi con la malformazione di Chiari I tra cui 

visione sdoppiata, diminuzione della visione periferica, “lucciole”, perdita visiva, angoli ciechi, 

fotofobia, blefarospasmo (spasmo delle palpebre) e nistagmo7. Questi sintomi sono spesso 

indipendenti dal mal di testa e possono simulare sintomi pseudo tumorali8. 
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4.1.8-PROBLEMI NEURO-OTOLOGICI 

 

La compressione del cervelletto può provocare problemi al sistema vestibolare che si 

manifesteranno con tinnito o altri suoni di disturbo, dolore o pressione nelle orecchie, scarso 

equilibrio, riduzione o perdita dell'udito4 7 22. Secondo lo studio di Sperling et al23, i pazienti che 

riportano più di uno di questi sintomi, li riportano dallo stesso lato che la maggior parte delle volte 

insorgevano insieme al mal di testa, anch’esso omolaterale7 24. 

Sono inoltre riportati vertigini, mancanza d’equilibrio e più frequentemente dizziness(“avere la testa 

leggera” o ”sentirsi galleggiare nello spazio”) spesso esacerbata dalla posizione supina, dall’alzarsi 

al mattino e da movimenti veloci. 

 

4.1.9-PROBLEMI DEL SONNO 

 

I pazienti possono riportare difficoltà a dormire dovute a dolore, ansia, difficoltà di respirare quando 

sono sdraiati o una generale insonnia. Possono inoltre riportare aumentata sonnolenza e il desiderio 

di dormire più di 10 ore per notte4.  

Dauvilliers et al25 Riportano che il 73%  degli adulti e il 60% dei bambini con malformazione di 

Chiari soffrono di apnee notturne. Se non trattata l’apnea notturna può provocare ipertensione 

sanguigna, problemi cardiovascolari, problemi di memoria, aumento di peso, cefalee e nei casi più 

gravi la morte. 

Con la chirurgia de compressiva, si possono ridurre le apnee notturne del 90%. 

Effetti della malformazione di Chiari sui centri respiratorio e cardiaco possono causare respiro 

corto, dolore toracico, episodi di tachicardia, svenimenti e ipertensione. Sintomi addominali 

possono includere nausea, dolore addominale o vomito7. 

 

4.1.10-PROBLEMI CARDIACI 

 

Possono variare da tachicardie non correlate a stress o sforzi, dolore al petto non correlato ad una 

documentata o pre-esistente anormalità cardiaca, senso di stretta al torace e palpitazioni4. 
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4.1.11-SINTOMI COGNITIVI 

Alcuni notano problemi con la memoria, il pensiero e la parola. Alcuni riferiscono la sensazione di 

un annebbiamento del cervello con difficoltà di pensiero e di concentrazione. Non è raro rilevare 

difficoltà nel trovare la parola giusta4 7. 

4.1.12-SINTOMI EMOZIONALI 

 

Molti pazienti con malformazione di Chairi I soffrono di depressione, alcuni con ideazioni suicide4. 

È anche riportato che problemi di ansia e basso tono dell’umore sono maggiormente collegati ai 

pazienti che riportano una lunga storia di dolore cronico8. 

Tra i pazienti ai quali la malformazione di Chiari si rende evidente dopo colpo di frusta, è molto 

comune trovare associati depressione, problemi di coping e insistente richiesta di compenso per la 

loro patologia7. 

 

4.2-SEGNI E CONDIZIONI ASSOCIATE A 

MALFORMAZIONE DI CHIARI 

 

Oltre ai sintomi sopra riportati, vi sono condizioni cliniche associate che possono concorrere a 

provocare i sintomi, o possono essere le uniche sintomatiche nel caso di una malformazione di 

Chiari asintomatica. 

 

4.2.1-SIRINGOMIELIA 

 

Si verifica nel 40-75% dei casi. Al contrario, il 90% dei casi di siringomielia sono associati a Chiari 

I. La siringomielia è un difetto del midollo spinale caratterizzato dalla presenza di una cavità 

tubulare, o centrale in uno o più segmenti del midollo spinale (Figura 7). È presente più 

frequentemente nella regione cervicale tuttavia questa dilatazione si può estendere in direzione 

craniale verso il tronco encefalico o in direzione caudale verso le porzioni toraciche o lombari del 

midollo. Alcuni autori la ritengono la principale causa della scoliosi1. 
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Figura 8 

 

4.2.2-SCOLIOSI 

 

La scoliosi è stata vista nel 50-70% dei pazienti con sindrome di Chiari II mentre questa 

associazione sembra meno frequente nel sindrome di Chiari I. In questi casi, la scoliosi, che è quasi 

sempre associata alla siringomielia (25-85%), ha una curvatura a sinistra (Figura 8), diversamente 

dalla scoliosi idiopatica che solitamente ha una curvatura a destra. Nei casi con siringomielia, la 

debolezza della muscolatura dell’asse spinale è dovuta ad una alterazione progressiva dei 

motoneuroni, che risulta da una denervazione dei muscoli paravertebrali. Non vi è relazione tra la 

grandezza della siringa della siringomielia e la progressione della curva della scoliosi.  

Vi può anche essere scoliosi in pazienti che presentano la malformazione di Chiari I in assenza di 

siringomielia (10%)26. 

Fattori che possono predire la progressione della scoliosi e fusione vertebrale in presenza 

malformazione di Chiari I in adolescenti sono la presenza di una doppia curva, cifosi e rotazione 

(Perdriolle >2 o più). Invece i bambini che presentano scoliosi senza queste caratteristiche, spesso 

stabilizzano e a volte, la scoliosi si risolve completamente. Non vi è relazione tra la progressione o 

meno della curva scoliotica e genere, equilibrio frontale, risultati dell’esame neurologico e il grado 

di siringomielia.27  

Non esistono criteri assoluti radiografici assoluti per poter risalire alla Malformazione di Chiari e 

prescrivere quindi una risonanza. In generale comunque, si suggerisce un approfondimento tramite 

risonanza magnetica in presenza di pattern scoliotici atipici come una scoliosi sinistro convessa, 

scoliosi con doppia curva toracica, scoliosi con tripla curva e scoliosi destro convessa lunga con 

T12 come vertebra caudale, soprattutto se il paziente è maschio e presenta una ipercifosi dorsale28 
29.  
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Figura 9 

 

4.2.3-DISORDINI DEL TESSUTO CONNETTIVO 

 

Recentemente uno studio30 ha identificato un gruppo di pazienti con malformazione di Chiari I che 

sembrano anche avere problemi al tessuto connettivo, che vengono attribuiti a Disordini Ereditari 

del Tessuto Connettivo (HDCT). Questi problemi non sono sempre bene definiti e possono essere 

difficili da diagnosticare, molti disordini del tessuto connettivo sono di natura genetica ed ereditaria. 

Essendoci per ora solo uno studio su questo argomento, la percentuale di pazienti con 

malformazione di Chiari I e Disordini Ereditari del Tessuto Connettivo non è ancora definibile. 

I Disordini Ereditari del Tessuto Connettivo sono stati identificati usando criteri accettati che 

tengono conto della presenza di problemi quali: ipermobilità delle articolazioni, fragilità dei tessuti, 

difficoltà nella cicatrizzazione delle ferite, problemi cardiaci.  

All’interno di questo gruppo, si rilevavano problemi di instabilità cranio-cervicale, probabilmente 

dovuti a una ipermobilità delle articolazioni. 

Si trattava di pazienti più giovani, principalmente donne e che avevano sviluppato i sintomi da 

giovani. Inoltre, questi pazienti tendevano a manifestare più sintomi associati alle funzioni della 

parte più bassa del tronco encefalico, quali disfagia e dolore facciale (vedi Tabella 2). Nella 

maggior parte di questi pazienti l’intervento di decompressione non ha avuto successo. In totale, i 

ricercatori hanno trovato nove tra segni e sintomi  che erano significativamente più comuni nel 

gruppo con Disordini Ereditari del Tessuto Connettivo.  

Il risultato più eclatante è stato che più del 70% dei pazienti con Disordini Ereditari del Tessuto 

Connettivo aveva l’Odontoide che formava un angolo improprio contro l’11% dei pazienti del 

gruppo con solo malformazione di Chiari I. In modo simile, usando le Risonanze Magnetiche in 
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posizione eretta, i ricercatori hanno scoperto che i pazienti del gruppo con Disordini Ereditari del 

Tessuto Connettivo soffrivano di Cranial Settling (Slittamento del Cranio ). Ciò significa che 

quando queste persone stavano sdraiate, non c’era molto “affollamento” intorno al tronco encefalico 

e al cervelletto, ma quando si mettevano sedute, c’era uno spostavano verso il basso con 

affollamento e pressione. 

 
   Con HDCT senza HDCT 
Nausea  67%  14%  
Disfagia 69%  26%  
Apnea 31%  11%  
Dolore facciale 25%  7%  
Diplopia 26%  5%  
Segno di Lhermitte  69%  3%  
Prolasso della Valvola Mitralica 49%  3%  
Retro odontoide 71%  12%  
Scoliosi 49%  22%  
TMJ* 65%  17%  

*disturbi alle articolazioni temporomandibolari 

Tabella 4: differenze evidenziate tra Pazienti con malformazione di Chiari I e Disordini del Tessuto Connettivo 
(HDCT) e Pazienti con solo malformazione di Chiari I 

 

Nota: tutte le differenze mostrate sono statisticamente significative; molte sono indicative di 

problemi a livello della parte inferiore del tronco encefalico 

 

4.2.4-MALFORMAZIONI OSSEE DELLA GIUNZIONE CRANIO CERVICALE 

 

Si ritrovano nel 50% circa dei pazienti con sindrome di Chiari I anche se le frequenze riportate 

vanno dal 45 al 60% a seconda delle casistiche1. 

 

4.2.5-ANOMALIE DEL CRANIO 

 

Sella turcica vuota, platibasia (appiattimento della base del cranio), impressione basilare 

(innalzamento del pavimento della fossa posteriore con spostamento in avanti del dente verso il 

forame occipitale), terzo condilo occipitale e vestigia del pro-atlante solitamente provocano la 

compressione anteriore della giunzione bulbo-spinale e contribuiscono, insieme alla compressione 

posteriore causata dalla sindrome di Chiari I, alla riduzione dello spazio per l’asse neuronale a 

livello della giunzione bulbo spinale1. 
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4.2.6-IDROCEFALO 

 

L’idrocefalo si verifica solo nel 3-10% dei casi di sindrome di Chiari I. Al contrario, si verifica 

pressoché nella totalità dei casi con sindrome di Chiari II1. 

Per riconoscere la presenza di una malformazione di Chiari, non vi sono sintomi o condizioni 

cliniche patognonomiche, è quindi necessario cogliere la relazione e la consequenzialità tra tutti i 

segni e sintomi riportati dal paziente, come riportato nell’articolo di Ziadeh et al10. In questo caso la 

paziente lamentava sintomi che simulavano una Sindrome da Tunnel Carpale, ma c’erano alcuni 

elementi che avrebbero dovuto far sorgere il sospetto di un altro tipo. L’esordio per esempio non era 

avvenuto dopo un periodo di lavoro intenso svolto con l’arto superiore affetto, bensì dopo due 

settimane di riposo a letto con ricorrenti episodi di emesi. Inoltre i sintomi aumentavano con la 

flessione del collo, il che suggeriva un’origine cervicale, si distribuivano in area ulnare della mano 

invece ch sulla faccia palmare, ed erano più marcati nella mano sinistra,quella non dominante. 

Infine dopo due anni di trattamento conservativo per Sindrome da Tunnel Carpale, non aveva 

riportato alcun miglioramento, anzi era peggiorata. 

Come anche suggerito nel trattamento di altre patologie, nel caso non ci sia il miglioramento 

prognosticato durante il trattamento della patologia del paziente, sarebbe opportuno eseguire una 

risonanza magnetica15. 

 

4.3-TRATTAMENTO 

 

Nei case study riportati non vi è menzionato nessun tipo di trattamento riabilitativo, fatta eccezione 

dei due case study che affrontano l’esito i due trattamenti svolti da chiropratici, in generale però 

possiamo dire che per quanto riguarda il trattamento non chirurgico, è il caso di adattarsi ai segni e 

sintomi manifestati dal paziente. 

 

4.3.1-CONTROLLO DEL DOLORE 

 

Negli articoli reperiti non vi sono indicazioni, fatta eccezione per il caso trattato da Ziadeh et al10 in 

cui si fa riferimento a antinfiammatori non steroidei, somministrati però contro una presunta 

sindrome del tunnel carpale, i qual non hanno avuto alcun effetto sui sintomi. In una review1 sono 

riportate queste indicazioni riguardanti il controllo del dolore. 

 

 



 
 

 36 

Analgesia farmacologica 

 

Il dolore neuropatico dovrebbe essere trattato con un approccio multifattoriale usando farmaci che 

agiscono su diverse componenti del dolore, come l’alterata attività neuronale (anticonvulsivanti e 

anestetici locali), il potenziamento delle vie inibitorie discendenti (antidepressivi) o 

l’interessamento di centri dello sviluppo e conduzione delle risposte nocicettive (analgesici). 

Alcuni studi suggeriscono che l’uso di una combinazione di farmaci, per esempio oppiacei deboli e 

anticonvulsivanti, potrebbe essere più efficace nel dolore neuropatico e quindi richiedere dosaggi 

inferiori. Per anni è stata applicata l’infusione di farmaci per via spinale, tuttavia sulla sua efficacia 

nel dolore neuropatico esistono poche evidenze e nessuna nella sindrome di Chiari.  

I farmaci spesso utilizzati con questo sistema comprendono morfina, bupivacaina, clonidina e 

baclofen1. 

 

Controllo non farmacologico del dolore 

 

Vi sono diverse opzioni terapeutiche e tecniche utilizzate anche se attualmente non vi è alcune 

evidenza a supporto di tali metodiche. Le terapie non farmacologiche sono principalmente basate 

sulla stimolazione elettrica spinale o periferica. Quando i sintomi del dolore neuropatico sono 

localizzati in una regione specifica, come uno o entrambi gli arti superiori o inferiori, la 

stimolazione elettrica è una potenziale possibilità. La stimolazione spinale si è dimostrata efficace 

in alcuni tipi di dolore neuropatico, tuttavia non è così per il dolore centrale e non vi è nessuna 

evidenza di una sua efficacia nei pazienti con sindrome di Chiari. Tuttavia, dal momento che questa 

terapia non ha effetti collaterali importanti ed ogni effetto collaterale che si dovesse eventualmente 

manifestare è reversibile, andrebbe presa in considerazione prima di intraprendere altri approcci 

terapeutici più incerti. Per il controllo del dolore vengono anche menzionate termoterapia 

superficiale e profonda e massoterapia1.  

 

4.3.2-FISIOTERAPIA 

 

Nei case study raccolti, non viene menzionato nel dettaglio nessun tipo di trattamento fisioterapico, 

fatta eccezione di manipolazioni17 e approccio craniosacrale16 17 di cui si parlerà in seguito. È 

comunque ragionevole pensare che il ruolo della fisioterapia nel processo di riabilitazione è 

essenzialmente quello di gestire il fisico del paziente. Considerando le manifestazioni più frequenti, 

gli obiettivi degli interventi di fisioterapia sono la riduzione del dolore e della spasticità, la 
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normalizzazione del tono muscolare, il miglioramento dell’attività muscolare e della capacità di 

movimento articolare, la rieducazione dell’equilibrio e delle reazioni ortostatiche come anche il 

miglioramento dei movimenti della colonna cervicale, della zona dorsale e lombare, degli arti 

superiori ed inferiori. Fernandez et al1 riportano che i metodi che meritano un commento in quanto 

in grado di alleviare i problemi motori sono la kinesiterapia generale, il trattamento posturale, la 

kinesiterapia specifica (facilitazione propriocettiva neuromuscolare), l’inibizione-facilitazione degli 

schemi di movimento, gli esercizi di terapia cognitiva, tecniche di rieducazione dell’equilibrio 

(rieducazione della sindrome cerebellare), le tecniche di rieducazione dell’andatura, la funzione 

oro-facciale, l’idroterapia e la balneoterapia. 

 

4.3.3-MANIPOLAZIONI 

 

Nel case study 817 è riportato il caso di una donna con malformazione di Chiari ancora non 

diagnosticata, che a seguito di manipolazioni cervicali ha riportato un notevole peggioramento della 

sintomatologia. È ragionevole includere la malformazione di Chiari tra le controindicazioni assolute 

alla manipolazione cervico-toracica. In alcuni dei siti delle associazioni dedicate ai pazienti affetti 

da malformazione di Chiari sconsigliano caldamente la manipolazione cervicale (es: 

http://www.pressenter.com/~wacma/info.htm/; http://www.aismac.org/patologie_001.php ). 

Come riportato sopra, inoltre vi è una parte di pazienti con malformazione di Chiari che presenta 

lassità del tessuto connettivo30 o anormalità delle ossa, ulteriore motivo di cautela nel trattamento 

del rachide cervicale. Prima di manipolare, è sempre bene effettuare un’intervista anamnestica 

approfondita ed effettuare un accurato esame clinico. Nel case study 817 non sono riportate le 

indagini preliminari alla decisione di manipolare il rachide cervicale.  

 

4.3.4-TECNICHE OSTEOPATICHE CRANIOSACRALI 

 

Nella sua espressione minimale l’approccio terapeutico si fonda su due principi di base: 

l’integrazione della biomeccanica vertebrale e la normalizzazione della biodinamica tissutale che 

insieme costituiscono una unità funzionale integrata i cui componenti si influenzano ed 

interagiscono a vicenda nel sistema cranio sacrale. L’obiettivo dell’osteopatia cranio sacrale è 

quello di eliminare le restrizioni che si oppongono o che limitano li flusso cerebrospinale per 

mantenere valori idrodinamici costanti e permettere un sufficiente afflusso a tessuti e nervi per 

conservare l’integrità omeostatica. 
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Interventi sulla biomeccanica dell’asse cranio sacrale e sulle restrizioni del tessuto connettivo e 

sulla matrice extracellulare dove si verificano tutti i processi metabolici, enzimatici e di 

trasmissione degli stimoli, secondo quanto riportato da Fernandez et al1, costituiscono le basi 

terapeutiche dell’osteopatia cranio-sacrale nella sindrome di Chiari.  

È riportato nel case study 716 un miglioramento ottenuto dopo un trattamento costruito da un 

chiropratico, secondo questi principi. Il trattamento eseguito però non è riportato in maniera chiara e 

dettagliata. Inoltre attualmente non vi sono evidenze dell’efficacia in merito alla terapia 

craniosacrale31 32. 

 

4.3.5-ESERCIZIO AEROBICO 

 

Vi sono diversi studi che discutono se e quando far tornare un soggetto con malformazione di Chiari 

all’attività sportiva13. Nella tabella sottostante sono riportate le indicazioni fornite da Harrel et al13.  

 

RITONO ALL’ATTIVITà SPORTIVA DI PAZIENTE CON ACM 

• Sospensione degli sport di contatto in pazienti con malformazione di Chiari I e: 

1. siringomielia 

2. obliterazione dello spazio sub aracnoideo 

3. evidenze di solchi midollari 

4. presenza di sintomi che possono essere imputati alla malformazione poiché questo 

potrebbe essere indicativo di un’alterazione della circolazione del fluido 

cerebrospinale 

• il medico che ha in cura il paziente affetto da malformazione di Chiari dovrebbe consultare 

il neurochirurgo per sancirene il ritorno all’attività sportiva 

• bisognerebbe fare una risonanza magnetica sia del cranio che dell’intera colonna per 

verificare la presenza di lesioni misconosciute o eventuale siringomielia 

• se uno specialista (es. neurochirurgo) permette ad un paziente con malformazione di Chiari 

viene permesso di praticare sport da contatto, il paziente deve essere seguito attentamente 

dal medico curante per poter individuare ogni segno clinico potenzialmente correlabile con 

la sua condizione 

Tabella 5: Indicazioni per il ritorno all’attività sportiva in paziente con malformazione di Chiari13 

 

Gli autori specificano che non hanno la pretesa di essere linee guida, perché attualmente non vi 

sono sufficienti evidenze in letteratura. È necessario che ogni caso vada valutato singolarmente in 
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collaborazione con neurochirurgo, per poter arrivare al giusto equilibrio tra sicurezza del paziente e 

qualità di vita.  

Per quanto riguarda l’esercizio aerobico in pazienti con malformazione di Chiari I non ancora 

operati e sintomatici, bisogna prestare attenzione a consigliarlo in quanto bisogna tener conto della 

pressione del fluido cerebrospinale che aumenta ad ogni battito del cuore e dell’effetto che questo 

può avere sulla compressione sul romboecefalo. Durante l’esercizio aerobico le pulsazioni 

aumentano e, essendo il forame magno bloccato dall’erniazione delle tonsille cerebellari, si viene a 

creare una potente onda che comprime il romboencefalo esacerbando i sintomi33. 

Nel caso di pazienti già operati, l’esercizio aerobico dovrebbe essere sicuro, poiché le corrette 

dinamiche del fluido cerebrospinale dovrebbero esser state ripristinate. In ogni caso è consigliato un 

esercizio aerobico leggero per il primo periodo per poi progredire gradualmente. Ci son pazienti che 

partecipano a maratone. Ancora una volta comunque, la nostra guida dovrebbe essere l’esacerbarsi 

dei sintomi.  

 

4.3.6-TERAPIA DEL LINGUAGGIO 

 

Nella revisione di Fernandez et al13 è inoltre riportato un riferimento alla terapia del linguaggio che 

riporto nonostante non vi sia esplicita citazione nei case study raccolti.  

Le malformazioni cranio cervicali possono provocare disturbi del linguaggio come conseguenza di 

paralisi, debolezza o scoordinamento delle muscolatura della parola, con disturbi motori e 

funzionali che influenzano la fonazione, la risonanza, l’articolazione e la metrica. 

La terapia del linguaggio ha due tipologie di intervento: preventivo e riabilitativo. È importante 

effettuare un rafforzamento delle capacità di deglutizione, respirazione, tensione vocale e capacità 

di lettura per preservare queste funzioni. Se non viene iniziata nessuna riabilitazione, ad un 

problema se ne può aggiungere un altro. Per esempio, alterazioni della motricità bucco-facciale 

possono causare non solo anomalie della deglutizione, ma anche della masticazione e della 

fonazione. Una volta presente la lesione, gli interventi dei terapisti del linguaggio sono palliativi e si 

indirizzano alle aree nelle quali è stata riscontrata la disfunzione. 
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5-CONCLUSIONI 
 

Le malformazioni cranio cervicali si presentano con sintomi diversi, che variano nel tempo e ciò 

complica la tempestività della diagnosi. E’ necessario che il fisioterapista, impari ad identificare i 

sintomi e le manifestazioni cliniche più ordinarie delle malformazioni più frequenti della giunzione 

cranio cervicale (Chiari I e siringomielia) in modo da formulare un sospetto diagnostico e 

indirizzare nel modo appropriato i pazienti allo specialista per la conferma diagnostica. 

In presenza di storia di trauma cervicale con mal di testa suboccipitale persistente, aggravato da 

tosse o in presenza di deficit bilaterali sensoriali o motori agli arti superiori, è consigliabile 

procedere con l’esame neurologico sia di arti superiori che inferiori e far eseguire una risonanza 

magnetica. 

Nel caso il dolore del nostro paziente non receda, nonostante l’esame neurologico risulti negativo, è 

consigliabile procedere con una risonanza. 

Il sospetto di una malformazione di Chiari I dovrebbe esser presa in considerazione in presenza di 

vertigini posizionali atipiche e paresi ricorrente del volto. 

Bisognerebbe sempre eseguire l’esame neurologico in pazienti con scoliosi atipica idiopatica. 

Il trattamento conservativo o post operatorio, deve basarsi sui sintomi riportati da ogni singolo 

paziente, in collaborazione con le altre figure mediche e riabilitative (es neurochirurgo, logopedista) 

che si occupano del paziente.  

Occorre cautela a prescrivere esercizio aerobico, a causa dei cambiamenti pressori del liquido 

cerebrospinale. Essendo le manifestazioni cliniche così diverse e variabili, sarà principalmente 

l’andamento dei sintomi a guidare il trattamento. Stando allo stato della letteratura, le manipolazioni 

cervicali sono controindicate.  

La letteratura trovata si limita a case study, quindi le conclusioni sopra riportate sono frutto 

dell’analisi solo di questi dati clinici. Ciò comporta chiaramente limiti metodologici e quantitativo-

qualitativo.  

Ad oggi sembra che il ruolo del trattamento conservativo non abbia un riscontro positivo sulla 

sintomatologia del quadro clinico preso in esame. Probabilmente un limite di questa tesi è stato 

quello di escludere i pazienti con età inferiore ai 18 anni dove forse invece potrebbe esserci la 

capacità da parte delle strutture muscolo scheletriche di adattarsi o modificarsi. 

Ci si augura però che questa tesi possa dare lo spunto a nuove ricerche che valutino un percorso 

diagnostico differenziale attraverso l’utilizzo di un iter investigativo che permetta di rendere 

evidente questa possibile red flag al professionista. 
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