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Percorso diagnostico

| percorsi intrapresi dalle persone per arrivare alla diagnosi di Chiari sono
numerosi e vari quanti i molti sintomi della malattia

Per alcune persone |l
percorso € breve ed una
diagnosi  accurata  viene

effettuata rapidamente. In tali
pazienti i sintomi insorgono
improvvisamente e Spesso
sono scatenati da un trauma.
Viene prescritta una RM e
viene scoperta la Chiari. La
distanza di tempo fra i sintomi
e la diagnosi si misura in
settimane o mesi.

Per molte persone il
percorso € molto piu lungo.
Queste persone sperimentano
una comparsa graduale dei
sintomi che peggiorano con il
tempo, si incontrano molti
specialistit e spesso si e
diagnosticati di altre malattie.
La distanza di tempo che
intercorre dalla comparsa dei

'~ sintomi alla diagnosi si misura

. in mesi 0 anni.

| pazienti adulti spesso arrivano alla diagnosi corretta dopo 5 anni
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Processo diagnhostico

Il processo diagnostico comprende diversi fattori dei quali un medico, spesso
un neurochirurgo, dovra tenere conto nell’effettuare la diagnosi

Sintomi riferiti dal paziente
e se sono verosimilmente
Chiatri.

causati dalla Chiari.

Evidenza RM di una anatomia anomala: tonsille cerebellari fuori
posizione, restringimento o blocco del passaggio del liquor,
affollamento o compressione del tessuto cerebrale, anormalita
ossee e/o presenza di una siringa.

i

Esperienza e giudizio personali del medico.

Valutazione dei sintomi neurologici
|:> e se sono verosimilmente causati da

Non esiste un test oggettivo per diagnosticare una Chiari sintomatica
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Test diagnhostici

Gli esami piu comuni;:

= Esame neurologico - un mezzo per esplorare cosa accade al sistema nervoso
esaminando come differenti parti del corpo rispondono a diversi stimoli e
all’esecuzione di compiti funzionali.

= RM - Risonanza magnetica, crea una immagine del cervello e della colonna.

= Cine-RM, anche nota come RM a contrasto di fase, crea una immagine del flusso
del fluido spinale.

Altri test:

= Raggi X = Test vestibolare /“
= TAC = Test urodinamico \ s

= Test udito = Punturalombare

= Test vista = Test neuropsicologico

= RMin ortostasi

Gli esperti raccomandano di fare la RM all’intera colonna a tutti i pazienti
con diagnosi di Chiari
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Esame neurologico

Un esame neurologico completo comprende molti test tra i quali:

Nervi cranici

112 paia di nervi nel cervello sono responsabili delle sensazioni e della funzionalita dell’area del cranio,
guali: movimenti della faccia e degli occhi, dilatazione delle pupille, odorato, gusto, deglutizione,
movimenti della lingua.

] 1 test per valutare la funzionalita dei nervi cranici possono comprendere la capacita di percepire odori
forti, la capacita di sorridere o aggrottarsi, e I'accertamento di problemi nella deglutizione.

Coordinazione e deambulazione

| test di coordinazione e deambulazione possono evidenziare problemi ai nervi che riportano al cervello
le informazioni sul movimento e la posizione dei muscoli, sull’equilibrio e sulla funzione cerebellare.

| tests di coordinazione comprendono:_

» Movimenti rapidi di alternazione — toccare il proprio pollice con la punta delle altre dita in successione
» Movimenti da punto a punto — toccare qualcosa con il dito, quindi toccare il proprio naso
» Test di Romberg — stare in piedi a piedi uniti e occhi chiusi per circa 10 secondi.

Lo stare in equilibrio o il camminare richiedono la coordinazione di molte funzioni nervose e sono un
buon indice di problemi del sistema nervoso.

Oltre alla capacita di camminare normalmente, un dottore puo osservare anche come un paziente
cammina sulle punte dei piedi, sui talloni o come cammina lungo una linea senza distanziare i piedi.
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Esame neurologico (segue)

Riflessi Funzione motoria T
® Nella valutazione dei riflessi tendinei profondi, il ® La valutazione della funzione motoria consiste

medico usa un martelletto per colpire un essenzialmente nel verificare se i nervi che

tendine e valutarne la risposta. In molti casi di controllano | muscoli funzionano normalmente.

Chiari/siringomielia vi € una risposta eccessiva
che indica un problema in una posizione
specifica.

" Un medico valutera la dimensione e il tono
muscolare e verifichera la presenza di debolezza
muscolare, sbilanciamento fra lato destro e sinistro

= I riflessi vengono valutati usando una scala e se i muscoli sono troppo rigidi o troppo rilassati.
che va da 0 a 4, con 0 che indica I'assenza di
riflessi e 4 che indica la presenza di un
riflesso eccessivamente intenso con un clono,
cioé una serie di contrazioni muscolari.

= La forza muscolare € valutata con una scala che
va da0ab e simisuracon la capacita di un
paziente nel resistere all’applicazione di una forza.

Scala di valutazione dei riflessi Scala di accertamento della forza muscolare

Punteggio Descrizione Punteggio De one

0 Nessun riflesso 0 Nessun movimento muscolare

1+ Ipoattivo (meno del normale) Alcuni movimenti visibili

2+ Normale Gamma completa di movimenti, non contro la gravita
3+ Iperattivo (piu del normale) Movimenti contro la gravita ma nessuna resistenza
4+ lrgﬁg%tct)ié?egon clono (simile a spasmo / Movimenti contro la resistenza, meno del normale

Forza normale
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Esame neurologico (segue)

Pulsazioni Venose Spontanee (PVS)

Le vene della retina nel fondo dell’occhio possono essere viste pulsare quando un medico le
esamina attraverso la pupilla.

In persone con elevata pressione intracranica — la pressione dentro la testa - queste pulsazioni
solitamente non si verificano.

Se un medico osserva I'assenza di PVS, questo € un indice di pressione intracranica elevata e
potrebbe indicare una malformazione di Chiari (anche se alcune persone normali non hanno PVS).

Sensibilita

Un test per la sensibilita potrebbe comprendere 'uso di un “cotton fioc” per il tocco lieve, di un
diapason per la vibrazione e di uno spillo per le punture. Questo test valutera la sensibilita di braccia,
LI gambe e altre aree del corpo in base ai risultati e alla storia del paziente.

Sensibilita anomale in una data area, come la spalla, possono servire a identificare sia il tipo che la
localizzazione di un problema neurologico.

Non tutti i medici fanno un esame neurologico completo, la maggior parte di essi fa
solo i test necessari a decidere se il sistema neurologico € compromesso 0 meno
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Risonanza Magnetica (RM)

b --"-.'n:s.f
Il processo di acquisizione di immagini con la risonanza magnetica prevede -5
I'utilizzo di magneti e di una risonanza (vibrazione) e la creazione di immagini

Cosa aspettarsi:

MRI Scanner Cutaway
Dopo I'attesa iniziale in sala d’aspetto un tecnico

spieghera la procedura, porra una serie di domande K\u\ -
o = Radi
e vi accompagnera nella sala della RM. rrowﬁcy

Patient
Table

Una volta dentro la stanza, solitamente fredda, della
RM, verrete fatti sdraiare su un lettino piatto.

Gradient
Colls

Poiche lo strumento per la RM é rumoroso, vi
Magnet

verranno forniti dei tappi per orecchie o cuffie per N N
ascoltare la musica e parlare con il tecnico. \'v

A seconda del tipo di strumentazione potrebbe esservi applicata sul viso una specie di maschera.

Il lettino verra fatto scivolare in un carrello a forma di tubo fino a dentro la macchina per RM. Riceverete
un pulsante da premere in caso di attacco di panico

Per il periodo di tempo successivo, dai 20 ai 60 minuti, la macchina per RM fara dei rumori forti, talvolta
provenienti da punti diversi. Per ottenere immagini accurate € importante stare il piu immobili possibile.

Nel corso del primo anno dalla diagnosi potrebbero essere richieste parecchie RM,;
negli anni successivi, RM di controllo

© 2010 C&S Patient Education Foundation. Questa presentazione ha solo scopo informativo. Consultare sempre personale qualificato per un parere medico. 8



RM cinetica

RM cinetica a contrasto di fase (cine-RM ) — il contrasto di fase viene fatto con
la stessa modalita di una RM normale, con 'aggiunta di un polsino o di
derivazioni elettrocardiografiche sul torace per misurare la frequenza cardiaca.

Lo strumento utilizzato per la RM cinetica € lo stesso che esegue la RM standard, il
tecnico di radiologia programmera lo strumento in modo leggermente diverso ed il

computer che produce le immagini interpretera i dati ricevuti dalla macchina in modo
L tale da mostrare un movimento.

La RM cinetica permette di visualizzare il flusso del liquido cerebrospinale (CSF) e puo
essere usata per determinare se una malformazione di Chiari blocca, e di quanto, il
|| flusso naturale in andata e ritorno fra il cervello e il midollo spinale.

Nel caso di Chiari con siringomielia il contrasto di fase € uno strumento utile
per valutare se la siringa e attiva
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Diagnosi pediatrica

| bambini non possono sempre esprimere a parole
quello che provano, a volte il primo segno € la
mancanza di uno sviluppo appropriato di tipo fisico
0 cognitivo.

= Alcuni bambini si colpiscono il capo quando non

B ™
possono dire a parole che gli fa male la testa. et

= | sintomi possono provocare cambiamenti di
comportamento atteggiamento e inclinazioni.

= La RM richiede che il paziente rimanga immobile per un periodo prolungato, questo non
e facile per un bambino che potrebbe essere quindi anestetizzato.

= Nei bambini piu grandi la comparsa di una scoliosi insolita puo essere un forte indicatore
per una esame di RM.

| medici pediatri stanno diventando piu consapevoli del Chiari e il
risultato € una diagnosi piu precoce nei bambini
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Diagnosi mancate - diagnosi errate

Le diagnosi mancate avvengono quando i medici attribuiscono i sintomi iniziali allo stress
o ad altri fattori. Sfortunatamente ad alcuni pazienti viene detto che i loro sintomi sono di
tipo psicologico. In altri casi viene detto ai pazienti che il Chiari non e la causa dei loro
sintomi oppure che il Chiari non € una malformazione della quale preoccuparsi e che sono
semplicemente nati cosi.

Le dlag_n05| .errate. Sl _verlfl.cano Serie di sintomi Condizioni con
quando i molti possibili sintomi del sintomi simili

Chiari sono comuni con quelli di altre

patologie come sclerosi multipla, o @allea Sclerosi multipla
fibromialgia, stanchezza cronica, lupus, - Capogiri Fibromialgia
emicrania, sindrome del tunnel carpale o Bl & braealaima Stanchezza cronica
e sclerosi laterale amiotrofica (SLA). Intorpidimento a Lupus

Queste associazioni di patologie braccia/mani Emicrania
possono causare confusione e Debolezza alle gambe Tunnel carpale

pOSsSONo provocare un ritardo cruciale Fatica Sclerosi laterale
nella diagnosi e quindi nell’'ottenimento Ronzio nelle orecchie amiotrofica
di un trattamento adeguato.

Uno studio fondamentale di Milhorat su oltre 300 pazienti con Chiari ha dimostrato che ad
oltre la meta di loro era stato detto da un medico che soffrivano di un problema mentale
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Diagnosi casuale o asintomatica

L'utilizzo sempre piu diffuso della RM ha portato ad un nuovo fenomeno, la diagnosi di
Chiari casuale o asintomatica. Una diagnosi accidentale si riferisce ad una persona alla
guale viene riscontrata una erniazione delle tonsille cerebellari ma non ha i sintomi

solitamente associati al Chiari.

Nonostante gli studi indichino che
molti, probabilmente la maggioranza
delle persone con diagnosi
accidentale di Chiari, difficilmente
diventeranno sintomatici, puo essere
difficile per un paziente non
preoccuparsi del proprio futuro. Nel
caso di bambini con diagnosi
casuale, i genitori devono decidere,
sulla base di poche informazioni
concrete, se debbano essere prese
alcune precauzioni.

Nessun
sintomo

Nessun
sintomo?

Sintomi?

Prima della RM

Dopo la RM

In assenza di unateoria chiara di come e perché le persone diventano sintomatiche,
la diagnosi casuale rimane un problema che causa confusione nei pazienti
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Cosi la maggior
parte delle
persone reagisce
alla diagnosi

Peggioramento
rapido dei
sintomi

Collegamento

di ogni sintomo
al Chiari

Reazioni alla diaghosi

Per i pazienti per i quali i sintomi insorgono all'improvviso la diagnosi
costituisce uno shock.

Per | pazienti che hanno cercato per anni la causa dei loro sintomi la
diagnosi porta un senso di sollievo e di convalida.

La consapevolezza della malattia rende alcune persone piu in sintonia
con quanto sta accadendo al loro corpo.

Viene dato rilievo ai sintomi che erano in sottofondo prima della
diagnosi.

Possono comparire sintomi di secondo ordine, normalmente non
associati al Chiari ma che possono derivare di un cambiamento di stile
di vita associato al Chiari.

L’ampio spettro di sintomi causati dal Chiari rende difficile dire se un
dato sintomo sia “dovuto” al Chiari.
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Conquer Chiari - Per saperne di piu

Articoli:

*From The Desk of Regina S Bland, MD: Finding A Doctor...
*Magnetic Resonance Imaging

*The Neurological Exam

*How useful is measuring CSF Flow?

*Bridging The Patient-Doctor Communication Gap (Part 1 of 3)
*Bridging The Patient-Doctor Communication Gap (Part 2 of 3)
*Bridging The Patient-Doctor Communication Gap (Part 3 of 3)
«Talking About Chiari With Others

Libri:

*Conquer Chiari: A Patient’s Guide
«Contents Under Pressure
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