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Che cosa ¯ ñChiariò?

Persona con ChiariPersona normale 

ÅEssa fu identificata per la prima volta da Hans Chiari nel 1890.

ÅNe esistono tipi diversi, il Tipo I è illustrato qui sopra; il Tipo II è associato alla spina bifida.

ÅEô conosciuta anche come: Malformazione di Arnold Chiari, erniazione tonsillare, ectopia 

tonsillare ed erniazione del rombencefalo.

La Malformazione di Chiari (AC) è una patologia neurologica in cui la parte inferiore  

del cervelletto, le tonsille cerebellari, scende e comprime il midollo spinale, causando 

molti sintomi. 

Chiari colpisce ciascuno in modo diverso!!

Cervelletto

Midollo spinale 

Chiari
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Evoluzione della definizione

ÅLa Malformazione di Chiari è definita tradizionalmente come la discesa delle 

tonsille cerebellari di 3-5 mm o pi½ al di sotto del foramen magnum (lôapertura alla 

base del cranio) misurata con una risonanza magnetica (RM). Comunque la ricerca 

ha dimostrato che la dimensione dellôerniazione NON ¯ direttamente legata alla 

gravità dei sintomi o alla risposta  del malato al trattamento

Vecchia 

definizione

Alcuni soggetti presentano erniazioni di grandi dimensioni ma 

non hanno sintomi;  altri hanno erniazioni piccole e sintomi gravi
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Evoluzione della definizione 

ÅI ricercatori stanno cercando nuove strade per misurare la gravità di Chiari

ÅGli studi si concentrano su nuove tecniche di risonanza magnetica e nuove  

metodologie per quantificare il flusso del fluido cerebrospinale (CSF), lôaffollamento  

dei tessuti e il tipo di anormalità

ÅAlcuni risultati preliminari sono incoraggianti, ma occorrerà del tempo per svilupparli

Nuova 

definizione ?

Conquer Chiari finanzia la ricerca per sviluppare un 

test quantitativo oggettivo del Chiari sintomatico

© 2010  C&S Patient Education Foundation.   Questa presentazione è da intendere a soli scopi informativi.  Consultate sempre unospecialista qualificato per consigli medici.



5

Quali sono le cause di Chiari? 

Fossa cranica posteriore piccola 

la parte posteriore del cranio è troppo 

piccola per un cervello normale.          

Può essere la causa più comune.

Problemi del fluido cerebrospinale
Le alterazioni nella dinamica  del flusso 

cerebrospinale ñspingonoò il cervelletto 

verso il basso. Esempio: lôidrocefalo.

Midollo  ancorato (questione molto 

controversa) Un ancoraggio anormale  

del midollo spinale al fondo della colonna 

provoca erniazione, ma  causa anche 

sintomi specifici. 

Oggi si ritiene che Chiari sia provocato da diverse cause. Tuttavia si 

tratta solo di ipotesi e non sono  stati individuati i meccanismi 

precisi. Non si sa quale sia la frequenza di ogni tipo. 

ÅAltre cause: Presenza di 

una massa nel cervello

ÅSpina Bifida (Chiari II) 

ÅCondizioni genetiche quali   

sindrome di Ehlers-Danlos

ÅRilevamento casuale a  seguito 

di RM fatta per altri motivi, per 

esempio dopo incidenti. 
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Domande frequenti

ÅQuante persone hanno Chiari?

Chiari è più diffusa di quanto non si creda. Conquer 

Chiari stima che questa patologia colpisca una persona 

su mille, il che significa 300.000 persone soltanto negli 

Stati Uniti. Secondo la American Association of 

Neurological Surgeons, ogni anno si operano più di 

10.000 persone affette da questa patologia.

ÅChi viene colpito da Chiari?

Dai dati risulta che colpisce maggiormente le donne 

che gli uomini. I sintomi possono svilupparsi a qualunque 

età, ma la diagnosi più spesso viene fatta ai bambini o agli   

adulti intorno al trentesimo anno di età.
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Domande frequenti  (continuazione)

ÅChiari è una malattia di natura genetica?             

La ricerca ha individuato parecchie famiglie in cui diversi membri 

sono affetti da questa patologia, il che ipotizza che almeno in qualche 

caso vi sia unôorigine genetica. Ad ogni modo non vi sono dati 

percentuali, non si sa quali siano i geni coinvolti e non vi sono test 

genetici per Chiari.

ÅChiari ha esiti letali?
In generale Chiari I non è da considerarsi letale. Per esempio non 

vengono calcolati, né sono oggetto di discussione, tassi di sopravvivenza 

di 5 anni. Si sono tuttavia  rilevati casi di morte improvvisa legati a Chiari I 

a causa di problemi di respirazione, benché ciò sia molto raro. Non è stato 

neppure studiato lôimpatto che i sintomi a lungo termine possano avere 

sulle aspettativa di vita. Possono avere esito letale casi gravi di Chiari II 

nellôet¨ infantile.
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