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1. TITOLO, DESCRIZIONE E GRUPPO DI LAVORO

Gestione integrata aziendale del paziente con Siringomielia e Sindrome di Chiari

TORINO

1.1 Descrizione sintetica

Il documento descrive il percorso diagnostico-terapeutico-assistenziale del paziente con Malformazione di
Chiari e/o Siringomielia (sospetta o accertata). Sono sintetizzate le modalita di accesso alle prestazioni
sanitarie nell'ambito di tale percorso, le fasi dei processi diagnostico - terapeutico e della presa in carico
assistenziale, sulla base delle Linee Guida Internazionali esistenti e, ove mancanti, secondo le
Raccomandazioni condivise in ambito Interregionale (Consorzio Piemonte e Valle d’Aosta “Siringomielia e
Sindrome di Chiari”), Nazionale e Internazionale (Consensus Conference sulla Malformazione di Chiari).

1.2 Gruppo di lavoro

Nome e Cognome Struttura di appartenenza Ruolo firma
Palma Ciaramitaro S.S.D. Neurofisiologia Clinica, Presidio CTO Coordinatore del firmato in originale
gruppo di lavoro
Giuliano Faccani S.C. Neurochirurgia, Presidio CTO Componente firmato in originale
Michele Naddeo S.C. Neurochirurgia, Presidio CTO Componente firmato in originale
Fulvio Massaro S.C. Neurochirurgia, Presidio CTO Componente firmato in originale
Marilena Ferraris S.C. Neuroradiologia, Presidio CTO Componente firmato in originale
Consuelo Valentini S.C. Neuroradiologia, Presidio CTO Componente firmato in originale
Alessandra Gallo S.C. Radiologia, Presidio CTO Componente firmato in originale
Maria Vittoria Actis S.C. RRF USU, Presidio CTO Componente firmato in originale
llaria Rosso S.C. RRF USU, Presidio CTO Componente firmato in originale
Mauro Petrillo S.C. Neurourologia USU, Presidio CTO Componente firmato in originale
Aquilina Colonna S.C. USU Day Hospital, Presidio CTO Componente firmato in originale
Stefano Aleotti S.C. Chirurgia Vertebrale, Presidio CTO Componente firmato in originale
Pasquale Cinnella S.C. Chirurgia Vertebrale, Presidio CTO Componente firmato in originale
Maurizio Berardino S.C. Anestesia e Rianimazione, Presidio CTO Componente firmato in originale
Daniela De Caroli S.C. Anestesia e Rianimazione, Presidio CTO Componente firmato in originale
Maria Antonietta Baucia | S.C. Direzione Servizio Integrazione Territoriale, Presidio CTO Componente firmato in originale
Annamaria Zagni S.C. Direzione Sanitaria, Presidio CTO Componente firmato in originale
Maria Grazia Manzone S.5.D.Psicologia, Presidio CTO Componente firmato in originale
Michele Lanotte S.C.Neurochirurgia, Presidio Molinette Componente firmato in originale
Alessandro Cicolin S.C. Neurologia 1, Presidio Molinette Componente firmato in originale
Salvatore Gallone S.C. Neuroscienze e Salute Mentale, Presidio Molinette Componente firmato in originale
Andrea Canale S.C. ORL 2 Audiologia e Foniatria, Presidio Molinette Componente firmato in originale
Alessio Mattei S.C. Pneumologia, Presidio Molinette Componente firmato in originale
Rosario Urbino S.C. Anestesia e Rianimazione, Presidio Molinette Componente firmato in originale
Paola Peretta S.C. Neurochirurgia Pediatrica, Presidio OIRM-S.Anna Componente firmato in originale
Pietro Gaglioti S.C. Ginecologia e Ostetricia, Presidio OIRM-S.Anna Componente firmato in originale
Evelina Gollo S.C. Anestesia e Rianimazione, Presidio OIRM-S.Anna Componente firmato in originale
Sara Sammartano CAS Centro Accoglienza CRESSC Componente firmato in originale
Moriana Saccomani S.C. QRMA Supporto metodologico | firmato in originale
alla stesura
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2. INFORMAZIONI RELATIVE AL DOCUMENTO

2.1 Periodo di validita e revisione

Il presente documento ha validita di cinque anni dalla data di emissione, salvo che mutate esigenze
dell'’Azienda o nuove necessita organizzative non ne richiedano la revisione in tempi piu brevi.

Le richieste di modifica possono essere effettuate dal responsabile del processo o dal responsabile
del documento. Alla scadenza del terzo anno dalla emissione, la revisione del documento viene
effettuata dal responsabile del documento.

Il presente documento € quindi valido sino al 2020.

2.2 Revisioni

Revisione Emissione Modifiche apportate

0 15/09/2015 Trattandosi della prima edizione non esistono modifiche da segnalare

2.3 Obiettivi

» Gestione del paziente con Malformazione di Chiari e/o Siringomielia o altri disrafismi spinali correlati
(spina bifida, midollo ancorato) mediante un approccio standardizzato e multidisciplinare in ogni sua
fase del percorso diagnostico, terapeutico e assistenziale.

» Utilizzo e gestione appropriata delle risorse disponibili attraverso l'adozione di strategie
organizzative in grado di potenziale il livello di efficienza delle prestazioni erogate.

» Sviluppo ed implementazione di un Ambulatorio dedicato alla diagnosi precoce e alla presa in carico
delle malattie rare Siringomielia e Sindrome di Chiari (Centro Regionale Esperto Siringomielia e
Sindrome di Chiari — CRESSC, istituito con DGR n. 95-13748 del 29.03.2010).

24 Ambito di applicazione

Il presente PDTA si applica a tutti i servizi interessati dell'attivita di gestione dei pazienti con
Sindrome di Chiari e/o Siringomielia nel’lambito dell’Azienda da parte del personale delle S.C. del
gruppo di lavoro deliberato (delibera n. 45 del 19.06.2012 e s.m.) che concorrono alla gestione della
patologia all'interno dell’Azienda nella fase diagnostica.

2.5 Terminologia e abbreviazioni

Acronimi
Abbreviazione Descrizione
SNC Sistema Nervoso Centrale
MC Malformazione di Chiari
MC1 Malformazione di Chiari di tipo 1
Syr Siringomielia
HDCT Disordini Ereditari del Tessuto Connettivo (Hereditary Disorders Connective Tissue)
IHS Societa Internazionale Cefalea (International Headache Society)
PTS Siringomielia Post-Traumatica (Post-Traumatic Syringomyelia)
SCI Trauma Midollare (Spinal Cord Injury)
0SAS Sindrome da Apnee Ostruttive del Sonno (Obstrutive Sleep Apnea Syndrome)
SEPs Potenziali Evocati Somatosensoriali (Somatosensory Evoked Potentials)
VEPs Potenziali Evocati Visivi (Visual Evoked Potentials)
BAEPs Potenziali Evocati Acustici (Brainstem Auditory Evoked Potentials)
MEPs Potenziali Evocati Motori (Motor Evoked Potentials)
EMG Elettromiografia (Electromyography)
QST Test Quantitativo Sensoriale (Quantitative Sensory Testing)
CSP Periodo Silente Cutaneo (Cutaneous Silent Period)
BDI Beck Depression Inventory
TCSST Tethered Cord Syndrome Screening Tool
Bl Barthel Index
VCM Valutazioni Collegiali Multidisciplinari
MR Malattie Rare
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GESTIONE INTEGRATA AZIENDALE DEL

2.5.1 Gradazione delle raccomandazioni

La tabella seguente riporta la definizione della graduazione delle Raccomandazioni fornite dalle Linee
Guida utilizzate e dei livelli di evidenza su cui tali Raccomandazioni sono state definite (vedi

bibliografia).

Livello di Evidenza

Definizione

Evidenza supportata da pit studi clinici controllati randomizzati e/o da revisioni sistematiche

Livello| di studi randomizzati
Livello II Evidenza .supporta.ta da uno o p_iul studi clinici di coorte non randomizzati con controlli
concorrenti o storici o loro metanalisi
Livello Il Evidenzg supportata da studi non §p_eri_menta|i des.cri.tti\{i odi casist.ica (§tudi comparativi, di
correlazione, caso-controllo) o analisi di sottogruppi di trials randomizzati
Livello IV Eyigienza.sppporta.ta da relallz‘ioni od opinioni di commissioni di esperti e/0 da esperienze
cliniche di riconosciuta autorita
Grado Forza della raccomandazione Implicazioni
A Basata direttamente su evidenza di cat.| L'esecuzione della procedura €& fortemente
raccomandata
B Basata direttamente su evidenza di cat.ll  Sinutrono dubbi sul fatto che la procedura o I'intervento
elo raccomandazioni estrapolate da debba essere sempre raccomandato, ma si ritiene che
evidenza di cat.l la sua esecuzione debba essere attentamente
considerata
c Basata direttamente su evidenza di cat.lll  Esiste una sostanziale incertezza a favore o contro la
elo raccomandazioni estrapolate da raccomandazione di eseguire la procedura o
evidenza di cat.lolll lintervento
D Basata direttamente su evidenza di catlV  L’esecuzione della procedura non € raccomandata

e/o raccomandazioni
evidenza di cat.l, ll o lll

estrapolate  da

3. CONTENUTI DEL DOCUMENTO

3.1

Generalita

La Sindrome di Chiari € riconosciuta tra le Malattie Rare per le quali il Servizio Sanitario Nazionale
riconosce I'esenzione dalla partecipazione al costo delle relative cure (Allegato del DM 279/2001), tra
le Malformazioni Congenite del Sistema Nervoso Centrale (SNC).

Si caratterizza per un complesso di sintomi, tra cui cefalea, vertigini, alterazioni dell’equilibrio, disturbi
visivi transitori e disturbi acustici, spesso di tipo aspecifico. Segni neurologici distintivi per la diagnosi
di Sindrome di Chiari sono quelli di coinvolgimento del cervelletto (atassia, dismetria), del midollo
cervicale (ipoestesia, parestesie, paresi agli arti superiori), del troncoencefalo o degli ultimi nervi
cranici (disfagia, disfonia, dispnea, ipoacusia o iperacusia, nistagmo, diplopia), in accordo ai Criteri
diagnostici dell'International Headache Society (ICHD-II, 2004).

Da un punto di vista clinico rappresenta la forma sintomatica della Malformazione di Chiari (MC) o
Malformazione di Arnold-Chiari, dai nomi dei due patologi che per primi la descrissero circa 100 anni
fa. La MC comprende un gruppo eterogeneo di anomalie del cervelletto caratterizzate dall’ernia della
sua parte caudale attraverso il forame magno. La MC di tipo 1 (MC1), la forma piu comune,
sembrerebbe essere causata da un ridotto sviluppo della fossa cranica posteriore, da un
sovraffollamento del cervelletto normalmente sviluppato e dalla conseguente ernia delle tonsille verso
il basso.

Una delle piu severe condizioni patologiche associate alla MC1 € la Siringomielia, osservata nel 60-
85% dei pazienti; si tratta di una malattia neurologica ad andamento cronico che colpisce
prevalentemente l'eta adulta (30-40 anni), caratterizzata dalla presenza di cavita (siringa), unica o
multipla, all'interno del midollo spinale e, a volte, del bulbo (da cui il termine di “Siringobulbia”).
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Esistono forme congenite (per lo piu associate a ostruzione del forame magno da MC1) e forme
acquisite (secondarie a tumori spinali, mielopatia post-traumatica, aracnoiditi e pachimeningiti spinali).
La prevalenza di siringomielia post-traumatica (PTS) varia da 0,6 — 3.2% (vecchi studi) al 3.5 — 28%
(studi di piu recenti), lesioni complete versus incomplete in rapporto 2:1; il tempo di insorgenza varia
da 2 mesi a 30 anni dal trauma. Sono descritte forme familiari di siringomielia con ereditarieta
autosomica dominante ad espressione variabile, associate a MC1, dismorfismi cranio-vertebrali e
disordini ereditari del tessuto connettivo (HDCT).

Nonostante la siringomielia possa causare la rottura delle connessioni neurali del midollo spinale e
danni neurologici, il 50% dei pazienti non presenta nessun tipo di invalidita oppure soltanto lieve
invalidita. Nei pazienti sintomatici I'esordio & caratterizzato, di solito, da dolore (prevalentemente
dolore neuropatico) e da disturbi sensitivi, che variano dall'assenza di sensibilita alle punture (spilli,
aghi) o alla temperatura (anestesia termo-dolorifica), ad un aumento della sensibilita agli stimoli
(iperestesia-iperalgesia). All'esame neurologico € relativamente comune e caratteristico all’esordio la
perdita della capacita di differenziare il caldo e il freddo, causa frequente di ustioni e ulcere cutanee
autoprovocate; I'evoluzione dei sintomi neurologici comprende la perdita della sensibilita termo-
dolorifica con mantenimento di quella tattile superficiale (anestesia "dissociata”) o la perdita della
sensibilita tattile e termo-dolorifica in una zona delimitata come il collo e il cingolo scapolo-omerale
(anestesia a “mantellina” o “sospesa”), dolore neuropatico “centrale” (con prevalenza sino al 75% a 5
anni nelle PTS), riduzione della forza muscolare agli arti superiori e/o inferiori per lesione diretta dei
neuroni motori spinali (Il motoneurone) e, successivamente, dei fasci nervosi che collegano il midollo
ai neuroni motori corticali (I motoneurone), con quadri di paresi mista flaccida/spastica. | quadri clinici
pil severi e avanzati comprendono tetraparesi/paraplegia, alterazione delle funzioni sfinteriche e
sessuali, sino all'incontinenza vescicale - fecale e perdita completa di autonomia; inoltre, nella
siringobulbia e in casi di Sindrome di Chiari “complessa” si verifica la perdita delle abilita di
deglutizione, fonazione e di respirazione. Per definire la diagnosi di siringomielia-siringobulbia e di
sindrome di Chiari sono necessari esami neurologici - neurofisiologici e la risonanza magnetica
(RMN), che resta il gold standard per la diagnosi di siringomielia. Il trattamento consiste nel follow-up a
lungo termine e, nel caso di deterioramento neurologico ingravescente, nell’intervento neurochirurgico,
che varia in base al tipo e alla causa che ha determinato la malattia. Circa il 50% dei pazienti affetti da
MC 1 associata a siringomielia presentano quadri stabili dal punto di vista neurologico.

Benché non vi siano studi formali di prevalenza sulla MC1, la Sindrome di Arnold-Chiari € inserita
nel’Elenco Nazionale Malattie Rare con diritto di esenzione dalla partecipazione alla spesa sanitaria
dal 2001 (gruppo 14, “Altre Malformazioni Congenite del Sistema Nervoso Centrale”, codice esenzione
RNO0010, DM 279/2001).

Nota: per la bassa prevalenza stimata (8,4/100.000, dati Orphanet, portale internazionale sulle malattie rare), la
potenziale gravita clinica a carattere cronicamente invalidante e la conseguente onerosita della spesa sanitaria
per i suoi trattamenti, la Siringomielia-Siringobulbia & stata inserita fra le Malattie Rare che colpiscono il Sistema
Nervoso, con diritto di esenzione nella Regione Piemonte e Valle d’Aosta (codice esenzione RF0321, DGR 12
aprile 2005).

Definizioni e classificazioni:

Le definizioni, classificazioni e criteri di diagnosi di Malformazione e Sindrome di Chiari, Siringomielia e
Siringobulbia sono stati elaborati dal Consorzio Interregionale Piemonte e Valle d’Aosta “Siringomielia
e Sindrome di Chiari” (Nota protocollare 33363/DB2005 del 17/11/2010, Regione Piemonte).

Inoltre, tali criteri definiscono in modo preciso I'accesso del paziente al percorso di esenzione per
malattia rara.

§ Definizione di Malformazione di Chiari:  definizione neuroradiologica secondo i criteri diagnostici
IHS, seconda edizione aggiornata “International Classification of Headache Disorders”, codice 7.7:

Erniazione delle tonsille cerebellari alla RMN cranio-cervicale definita da 1 dei seguenti criteri:

- Discesa caudale delle tonsille cerebellari > 5 mm
oppure
- Discesa caudale delle tonsille cerebellari > 3 mm con almeno 1 dei seguenti indicatori di
ingombro dello spazio sub aracnoideo a livello della giunzione cranio-cervicale:

= Compressione degli spazi liquorali posteriori e laterali rispetto al cervelletto
= Ridotta altezza della squama dell’osso occipitale
= Aumentata inclinazione del tentorio
= Inginocchiamento del midollo allungato
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§ Classificazione della Malformazione di Chiari:
= Tipo I: disordine del mesoderma parassiale, con anomalie della fossa cranica
posteriore e conseguente discesa delle tonsille cerebellari
= Tipo II: malformazione cerebello-midollare con mielomeningocele (> nell'infanzia)
= Tipo lll: idem con mielomeningocele cervicale alto o occipito-cervicale (forma assai
rara e grave)
= Tipo IV: ipoplasia del cervelletto

§ Definizione di Sindrome di Chiari: Malformazione di Chiari (definita neuroradiologicamente
secondo le indicazioni soprariportate) associata a manifestazioni cliniche (segni e sintomi) valutate
dallo specialista neurologo o neurochirurgo e rappresentate da:
1. Cefalea in accordo ai Criteri diagnostici IHS (codice 7.7, Classificazione ICHD-II, 2004)
caratterizzata da almeno una delle seguenti caratteristiche:
a. Scatenata dalla tosse e/o dalla manovra di Valsalva
b. Localizzazione occipitale e/o sub-occipitale e durata protratta (da ore a giorni)
c. Associata a sintomi e/o segni di disfunzione tronco encefalica, cerebellare e/o del
midollo cervicale
Il dolore & localizzato alla nuca, scatenato dalla flessione del collo, dalla tosse, dagli starnuti, dagli
sforzi fisici, spesso associato a vertigini, disturbi dell’equilibrio e della deambulazione, disturbi
vertebro-basilari, segni di coinvolgimento delle diverse strutture nervose (tronco encefalo, midollo
cervicale, prime radici cervicali).

2. otoneurologici (come capogiro, perdita di equilibrio, sensazione di alterazione della pressione
endoauricolare, ipoacusia o iperacusia, vertigini, nistagmo verso il basso, oscillopsia)

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

4. di coinvolgimento del midollo cervicale (da mielopatia cervicale), del tronco-encefalo o degli ultimi
nervi cranici (disfagia), di atassia o di dismetria.

§ Definizione di Siringomielia-Siringobulbia: presenza di cavita (siringa), unica o multipla,
all'interno del midollo spinale e, a volte, del bulbo (siringobulbia) associata a segni e sintomi spinali o
bulbari correlati alla sede della cavita.

8 Definizione di Idromielia:  sottile, filiforme cavita centro-midollare rivestita da cellule ependimali
colonnari ciliate, a carattere non evolutivo. Se la cavita é localizzata in pochi segmenti (3 - 5 segmenti,
prevalentemente in sede toracica), viene anche definita “idromielia localizzata idiopatica”.

Clinicamente si manifesta con dolore diffuso, in assenza di dolore neuropatico, di dissociazione termo-
dolorifica o di altri deficit neurologici di origine spinale e in presenza di studi neurofisiologici che
esplorano le vie spinali normali.

§ Classificazione della Siringomielia:
= Tipo I: con ostruzione del forame magno e dilatazione del canale centrale

A. con MC1
B. con altre lesioni ostruttive del forame magno
= Tipo Il: senza ostruzione del forame magno
= Tipo lll: con altre patologie del midollo (forma acquisita o secondaria)
A. tumori spinali (intramidollari)
B. mielopatia post-traumatica
C. aracnoiditi e pachimeningiti spinali
D. mielomalacia secondaria compressiva (tumori, ernie) o ischemica (MAV)
= Tipo IV: idromielia pura (dilatazione del canale centrale in corso di sviluppo), in genere associata
ad idrocefalo
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3.3
3.3.1

3.3.2

Attivita
Identificazione della patologia e indagini diagnost iche specifiche

Il percorso del paziente con i sintomi di cui al paragrafo 3.1 o0 con riscontro occasionale di
Malformazione di Chiari e/o Siringomielia inizia con la visita neurologica presso I'’Ambulatorio
neurologico dedicato “Siringomielia-Sindrome di Chiari”. A questo ambulatorio afferiscono tutti i
pazienti con diagnosi o sospetto diagnostico di Sindrome di Chiari e/o Siringomielia, inviati dal
medico di Medicina Generale o dal Medico Specialista (in particolare neurologo-neurochirurgo) e
prenotati tramite il CUP aziendale (esclusivamente le Prime Visite). | pazienti possono anche essere
inviati a questo Ambulatorio con richiesta specialistica interna aziendale.

Nel corso della stessa giornata il paziente puo essere sottoposto agli esami strumentali e alle visite
specialistiche di cui ai paragrafi successivi base di specifiche indicazioni cliniche emerse durante la
visita neurologica.

Tale modalita permette di acquisire, in un’unica giornata, i principali dati anamnestici, clinici e
strumentali necessari per la valutazione del caso clinico; a completamento pud essere eseguita una
Valutazione Collegiale Multidisciplinare (vedere paragrafo 3.3.12), pianificata con frequenza
periodica (quindicinale). Inoltre, questa procedura ha lo scopo di ridurre il numero di accessi dei
pazienti presso il Centro, ottimizzando i tempi di diagnosi e limitando il disagio per i pazienti, in
particolare a quelli provenienti da fuori Regione e a quei pazienti affetti da disabilitd secondaria alla
malattia rara.

Prima visita neurologica

| pazienti possono accedere al CRESSC, e al relativo Percorso Diagnostico-Terapeutico-
Assistenziale (PDTA), attraverso una prima visita neurologica presso I’Ambulatorio neurologico
dedicato “Siringomielia-Sindrome di Chiari” del Presidio CTO, piano terra, ingresso C. Dopo
'accettazione, il paziente potra presentarsi al Centro Accoglienza/Segreteria del CRESSC, piano
terra a destra, area Sala Stampa del Presidio CTO, per la raccolta della documentazione clinica-
neuroradiologica, per richiedere materiale informativo sulle patologie e per ricevere il questionario di
gradimento anonimo, da compilare e restituire al termine della visita neurologica (vedere in Allegati).
Il paziente che accede alla prima visita neurologica presso il CRESSC viene sottoposto in prima
istanza ad un’attenta anamnesi familiare, fisiologica, patologica remota, patologica prossima e
farmacologica mediante la compilazione di apposita cartella clinica. In particolare, I'anamnesi
familiare € mirata ad accertare nei familiari del paziente la presenza di MC1, Siringomielia,
Siringobulbia, scoliosi, epilessia, disordini ereditari del tessuto connettivo (HCTD), come la Sindrome
di Ehlers-Danlos.

Nellambito dell’anamnesi fisiologica alle pazienti che hanno avuto una o piu gravidanze sono
richieste informazioni sulle modalita del parto e sull’eventuale esecuzione di anestesia epidurale.
L'anamnesi patologica remota valuta nel paziente lo sviluppo psicomotorio, I'eventuale presenza di
crisi epilettiche, scoliosi, eventi traumatici, altre patologie neurologiche e/o neurochirurgiche, altri
eventi clinici rilevanti e I'esecuzione di interventi chirurgici per MC1, Siringomielia, midollo ancorato,
Sindrome di Ehlers-Danlos e scoliosi.

Sono quindi raccolte informazioni dettagliate sui sintomi manifestati sin dall’esordio dal paziente, con
particolare attenzione alla cefalea (raccogliendo le informazioni su frequenza, durata, caratteristiche,
localizzazione, sintomi associati, fattori che la aggravano e la alleviano), alla presenza di dolore (con
compilazione di scale cliniche standardizzate per il dolore e il dolore neuropatico, quali VAS, Likert
sonno, DN4, BDI e SF-36, in Allegati), alla sintomatologia da coinvolgimento degli ultimi nervi
cranici, del cervelletto, del tronco dell’encefalo e del midollo cervicale, a disturbi sensitivi e/0 motori
e/o neuro-urologici, in particolare compilando la scala Tethered Cord Syndrome Screening Tool
(TCSST) per lo screening della sindrome del midollo ancorato occulto, la Beighton Score per la
valutazione dell’eventuale iperlassita legamentosa (in corso di HCTD), le scale della disabilita
Barthel Index (BI) e Rankin (in Allegati), quest'ultima per la selezione dei pazienti con necessita di
valutazione fisiatrica (Rankinz2).

L'esame neurologico obiettivo (ENO) é finalizzato a valutare la presenza di segni di sofferenza
midollare o del tronco encefalo e di escludere altre patologie del SNC o periferico, che entrino in
diagnosi differenziale con la siringomielia. La visita si conclude con l'indicazione ad eseguire gli
approfondimenti diagnostici e le valutazioni specialistiche, che saranno collegialmente esaminate
nel corso della successiva valutazione multidisciplinare, ovvero:
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3.3.3

3.34

- Studio neurofisiologico (vedere paragrafo 3.3.3)

- Studio neuroradiologico e radiologico (vedere paragrafo 3.3.4 e 3.3.5)
= Completamento RMN encefalo con studio dinamica liquorale alla giunzione cranio-
cervicale e del midollo in toto
= Radiografia cervicale con dinamiche in flesso-estensione

- Visita neuro-urologica (vedere paragrafo 3.3.6)

- Visita fisiatrica (vedere paragrafo 3.3.7)

- Visita chirurgico-vertebrale (vedere paragrafo 3.3.8)

- Valutazione psicologica-neuropsicologica (vedere paragrafo 3.3.9)
- Visita foniatrica (vedere paragrafo 3.3.10)

- Valutazione genetica (vedere paragrafo 3.3.11)

- Valutazione pneumologica e studio polisonnografico, in caso di apnee o sospette apnee
(vedere paragrafo 3.3.12 e 3.3.13)

Studio neurofisiologico

Nell'ambito della valutazione neurofisiologica di | livello vengono eseguiti per tutti i pazienti alla prima
visita, in fase diagnostica, lo studio dei Potenziali Evocati Somatosensoraili ai 4 arti (SEPS), dei
Potenziali Evocati Uditivi del Tronco Encefalico (BAEPS) e, in relazione al quadro clinico, dei
Potenziali Evocati Visivi (VEPS).

La valutazione di Il livello & costituita dallo studio dei Potenziali Evocati Motori (MEPs) e
dall'Elettromiografia agli arti (EMG); in presenza o sospetto di dolore neuropatico sono indicati anche
lo studio psicofisiologico del dolore con il Quantitative Sensory Testing (QST) e lo studio
neurofisiologico con il Periodo Silente Cutaneo (CSP).

Lo studio neurofisiologico con i Potenziali evocati multimodali viene eseguito anche nel follow up sia
post-chirurgico sia nei pazienti non trattati chirurgicamente, per una migliore valutazione della
progressione clinica e subclinica della malattia, anche ai fini di una tempestiva indicazione
chirurgica.

Studio neuroradiologico
I livello

Malformazione di Chiari

La misurazione quantitativa dell’erniazione delle tonsille cerebellari al di sotto del forame occipitale
viene eseguita utilizzando la linea che congiunge il punto mediale del bordo anteriore (=basion) con
il bordo posteriore (=opistion) del forame magno sull'osso occipitale.

In presenza di Malformazione di Chiari 'esame di RMN encefalo viene completato con lo studio
della dinamica liquorale alla giunzione occipito-cervicale (cine-RMN encefalo) e con RMN del
midollo in toto, se non ancora eseguito, per la valutazione del midollo in tutta la sua estensione e
per escludere quadri radiologici non noti di midollo ancorato (es. midollo ancorato "occulto”, lipoma
del filum terminale).

Siringo-idromielia

Quando e presente una IDROMIELIA o una SIRINGOMIELIA isolata, viene eseguito 'esame RMN
del midollo in toto per la valutazione della sede della cavita, la sua estensione in senso
longitudinale (numero di metameri coinvolti) e la sua ampiezza (Vaquero Index =rapporto tra il
diametro della cavita nel punto di massima espansione e il diametro del canale spinale allo stesso
livello sulla linea sagittale mediana, misurato con sequenza T1); 'esame viene completato con
sequenze DP, T2 FSE assiali su tutto I'encefalo, per la escludere la presenza di malformazioni
della giunzione occipito-cervicale associate.

- Encefalo sequenze convenzionali nei tre piani dello spazio:
= T1 sagittali: FSE o S.E. 5/1mm thk

T2 sagittali: FSE 5 o 3/0.3 thk/sp sulla linea mediana

T2 FSE assiali: 4 o 3mm thk mirate tra il ponte e C2

T2 o0 T1 FSE coronali: 4/0,4 thk/sp FOV 24 cm
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3.35

3.3.6

3.3.7

- Midollo sequenze convenzionali:
= Sagittali T2: FRSE 3/0,5 thk/sp } cervicale
= Sagittali T1: FSE 3/0,5 thk/
= Sagittali T2: FRSE 4/0,5 thk/sp dorsolombare
= Sagittali T1: FSE 4/0,5 thk/
= Assiale T1: FSE 3-5/1 thk/sp

= Assiale T2*: GRE 5/1 thk/sp

= GRE 3D « Cosmic/CISS/BALANCE » 22 mm/1 mirato sulla Siringa o sul sito lesionale (in
caso di PTS)

= Coronale T2 se paziente con scoliosi

Il livello

= Studio RMN encefalo e cervicale con dinamiche (flesso-estensione)

= Angio-TAC cervicale

= Studio RMN spinale con gadolinio (nelle forme isolate, per escludere Siringhe secondarie o
patologie midollari in diagnosi differenziale)

= Cine- RMN spinale per studio dinamica liquorale intracistica

Studio radiologico

Radiogramma standard del rachide cervicale completato con proiezioni dinamiche in massima
flessione ed estensione (in presenza di instabilita cervicale).

Valutazione neuro-urologica

| pazienti con siringomielia (associata o0 meno a Malformazione di Chiari) o con punteggio alla scala
TCSST >4 sono indirizzati alla visita neuro-urologica, presso I'Unita Spinale Unipolare (USU) del
CTO.

Sulla base dellanamnesi, dell’esame obiettivo urologico, neuro-urologico e uro-ginecologico viene
valutata la presenza di segni o sintomi indicativi di disfunzione vescico-sfinterica. In assenza di essi,
sono indicati ricontrolli solo in presenza di sintomi minzionali.

In presenza di sintomi o segni di sospetta disfunzione vescico-sfinterica, il paziente & sottoposto ai
seguenti esami:

I livello

Esame delle urine e urocoltura, ecografia addome completo, diario minzionale e dosaggio PSA (in
soggetti di eta > 50 anni). Gli esiti di tali esami sono valutati in occasione della visita di controllo
presso I'ambulatorio di Neuro-urologia (USU). In caso di esito negativo per disfunzione vescico-
sfinterica, sono indicati ricontrolli solo in presenza di sintomi minzionali. In caso di esito positivo, se
viene riscontrata una disfunzione organica, il paziente € inviato ai servizi urologici territoriali.

In presenza di una disfunzione neurogena, dubbia o certa, il paziente viene sottoposto ad
uroflussometria (Il linea).

Il livello

Uroflussometria, con valutazione del residuo vescicale post-minzionale (in caso di disfunzione
neurogena, dubbia o certa). Se la diagnosi di vescica neurogena € confermata, viene eseguito un
esame video-urodinamico. Il paziente viene quindi preso in carico presso 'USU del CTO per la
riabilitazione vescico-sfinterica.

Valutazione fisiatrica (Ambulatorio fisiatrico mala ttie rare)

L’Ambulatorio fisiatrico malattie rare dellUSU/CTO € rivolto a pazienti affetti da Siringomielia,
primitiva e secondaria, associata 0 meno a Malformazione di Chiari, che presentino punteggio alla
Rankin =2 e che vengano inviati alla valutazione fisiatrica attraverso la segnalazione da parte
dell’Ambulatorio neurologico dedicato “Siringomielia - Sindrome di Chiari” (CRESSC).

Per tali pazienti & prevista visita e valutazione con le scale SCIM e FIM (vedi allegati moduli 5.1) al
fine di identificare la congruenza tra esame clinico e livello di funzionalita atteso.

Qualora si riconoscano degli spazi di miglioramento viene stesa una proposta di percorso
riabilitativo.

Tale percorso si avvale sia di trattamenti volti al miglioramento del quadro neuromotorio osservato e
delle eventuali complicanze da sovraccarico, che di interventi occupazionali ed educativi incentrati
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sulle modalita di assistenza e/o supervisione durante I'esecuzione delle attivita della vita quotidiana,
di prevenzione di complicanze e di condizioni di affaticabilita che possono condurre ad ulteriore
perdita funzionale.

Tali intenti coinvolgono l'utente, il nucleo familiare ed eventualmente il caregiver.

E anche prevista una valutazione delle soluzioni, degli adattamenti, degli ausili ed ortesi disponibili ai
fini di ottimizzare il grado di indipendenza e di funzionalita complessiva del paziente.

Concluso il percorso, il ricorso ad ulteriori interventi riabilitativi viene richiesto, ove necessario, previa
selezione da parte dell’ambulatorio neurologico che esegue il follow-up.

Pazienti con trauma spinale e lesione midollare (Spinal Cord Injury-SCI) sequiti in USU (degenza e
DH): per i tempi e le modalita necessarie al percorso riabilitativo individuale e del follow-up clinico
generale i pazienti con SCI seguono un algoritmo diagnostico condiviso per escludere una
siringomielia post-traumatica (vedi flow chart PTS). Questo consiste in un follow-up neuroradiologico
mediante RMN spinale a 3 e 12 mesi dal trauma e successive RMN secondo variazioni cliniche, o
annualmente, se comparsa di PTS.

Se si osserva la comparsa di siringomielia, il paziente viene inviato allAmbulatorio Neurologico
“Siringomielia - Sindrome di Chiari” (CRESSC) per completamento studio ed eventuale indicazione
chirurgica, in assenza della quale & consigliato il monitoraggio neurologico clinico annuale.

| pazienti operati di PTS vengono sottoposti a controlli clinici e RM post-chirurgici a 6 e 12 mesi; i
successivi controlli RM vengono programmati sulla base del monitoraggio neurologico clinico,
previsto annualmente.

Protocollo Siringomielia Post-Traumatica (PTS) nei pazienti con SCI (Spinal Cord Injury)

RMN spinale a 3 mesi
dopo SCI o intervento
chirurgia vertebrale

PTS? ‘

NO

v

RMN spinale a 12 mesi
dopo SCI o intervento
chirurgia vertebrale

B

Visita CRESSC

RMN se variano
condizioni
cliniche

Indicazione
Nch?

NO
intervento
v
RMN a 6 e 12 mesi, follow follow up
up neurologico annuale neurologico annuale
CRESSC a 6 e 12 mesi CRESSC con RMN

poi annuale
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3.3.8 Valutazione chirurgico-vertebrale

| pazienti con siringomielia (con o senza MC associata) sono indirizzati alla visita chirurgico-
vertebrale in presenza di segni di scoliosi. Il paziente & quindi sottoposto a radiografia della colonna
in toto in 2 proiezioni.

Il percorso varia a seconda dell’eta del paziente (evolutiva o adulta):

Pazienti in eta evolutiva

Se 'angolo € inferiore ai 20° sono indicati contr olli clinici ogni 6 mesi.

Se l'angolo € compreso tra 20° e 45° il trattament o indicato € di tipo conservativo con un
corsetto ortopedico e controlli clinici ogni 3 mesi e radiografici ogni anno della colonna.

Se l'angolo € maggiore di 45° vi € l'indicazione al trattamento chirurgico della scoliosi, che
viene eseguito successivamente all’eventuale intervento neurochirurgico per siringomielia.

Pazienti in eta adulta

Se la scoliosi € stabile e vi & assenza di dolore (VAS < 2), il monitoraggio clinico prosegue con
cadenza annuale e nuove radiografie della colonna sono effettuate se vi € un peggioramento
clinico. Se la scoliosi & evolutiva e/o sintomatica, € indicato il trattamento chirurgico (artrodesi
vertebrale posteriore), che viene eseguito successivamente all’eventuale intervento
neurochirurgico per siringomielia.

Pazienti con SCI:
Seguono le stesse modalita di monitoraggio della comparsa di PTS dei pazienti del’'USU (vd.
Flow chart PTS, valutazione fisiatrica paragrafo 3.3.7)
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Protocollo chirurgico-vertebrale nei pazienti con S

Prima visita
Amb Siringomielia - Chiari

iringomielia (con o senza MC1) e segni di scoliosi

Evidenza clinica

di scoliosi

v

C

Eta evolutiva

Siringomielia gia nota
e sospetta scoliosi

Visita chirurgo-vertebrale

Fi

!

Eventuale Rx colonna in toto

in 2 proiezioni

Controlli clinici
ogni 6 mesi

A
m.

Trattamento conservativo:
Corsetto ortopedico

A
Controlli clinici
ogni 3 mesi
Rx colonna
ogni anno

Intervento chirurgia
vertebrale

v

Follow up chirurgo-vertebrale
(tutti) e
Follow-up neurologico annuale
Ambulatorio Siringomielia-Chiari

Valutazione
esito Rx

Quale grado di
coliosi rilevato?

Angolo < 20°

no

Angolo 20°- 45°

no

v

Angolo > 45°

Indicazion

hirurgi

Visita
Neurochirurgica

Indicazione
all'intervento
Nch?

Sl

v

Intervento NCH
per siringomielia

)
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Protocollo chirurgico-vertebrale nei pazienti con S

Prima visita
Amb Siringomielia - Chiari

Evidenza clinica
di scoliosi

iringomielia (con o senza MC1) e segni di scoliosi

Eta adulta

Siringomielia gia nota
e sospetta scoliosi

Visita chirurgo-vertebrale

A

Rx colonna in toto in 2
proiezioni

A

Valutazione esito Rx

Monitoraggio

A

St clinico e radiologico
ogni anno?

Scoliosi stabile e
Assenza di dolore (VAS =< 2)

l

Controlli clinici ogni anno

Rx colonna

se peggioramento clinico

Intervento chirurgia vertebrale

v

Follow up chirurgo-vertebrale
(tutti) e
Follow-up neurologico annuale
Ambulatorio
Siringomielia-Chiari

NO

¢—N

Scoliosi evolutiva e/o
sintomatica

Indicazione chirurgica

A

Visita Neurochirurgica

ndicazione
all’ intervento
Nch?

Sl

v

Intervento NCH per
siringomielia
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Protocollo chirurgico-vertebrale nei pazienti con S

coliosi_ed evidenza successiva _ di Siringomielia

Controlli clinici

ogni 6 mesi /<

Trattamento conservativo:

S——"""—

Eta evolutiva

Evidenza clinica
di scoliosi

N

Visita chirurgo-vertebrale

A

Eventuale Rx colonna in toto
in 2 proiezioni

N

Valutazione
esito Rx

Quale grado di
coliosi rilevato?

Angolo < 20°

no

Corsetto ortopedico ' st Angolo 20°- 45
¢ no
Controlli clinici
%gnl 3 mesi Angolo > 45°
x colonna
ogni anno
Indicazione chirurgi
4
Visita
Neurochirurgica
. . Indicazione
Intervento chirurgia « N allintervento

vertebrale

v

Follow up chirurgo-vertebrale
(tutti) e
Follow-up neurologico annuale
Ambulatorio Siringomielia-Chiari

Nch?

Si

v

Intervento NCH
per siringomielia
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Protocollo chirurgico-vertebrale nei pazienti con S coliosi_ed evidenza successiva _ di Siringomielia

Eta adulta

Evidenza clinica
di scoliosi

‘ Visita chirurgo-vertebrale ‘

Rx colonna in toto in 2
proiezioni

Valutazione esito Rx

Monitoraggio
clinico e radiologico
ogni anno?

Scoliosi stabile e Scoliosi evolutiva e/o
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3.3.9 Valutazione psicologica-neuropsicologica

Il paziente con diagnosi o sospetta Siringomielia — Sindrome di Chiari e il suo nucleo familiare, ad alta
complessita di cura e ad elevato carico emozionale, accedono all’Ambulatorio della SSCVD Psicologia
nel’ambito della collaborazione con il Gruppo Multidisciplinare Aziendale “Siringomielia — Sindrome di
Chiari”, a livello multidisciplinare.

L’accesso all’Ambulatorio di Psicologia puo avvenire sia successivamente alla prima visita neurologica
che al controllo medico neurologico del paziente presso il CRESSC prenotando al CUP per primo
colloquio psicologico, con richiesta del Neurologo del CRESSC o del Medico Specialista o del Medico
di Medicina Generale.

L’attivita psicologica Ambulatoriale prevede:

I. livello: valutazione pscicodiagnostica
« colloquio psicologico clinico (con prenotazione CUP — prime visite).

Gli appuntamenti successivi saranno dati direttamente dallo psicologo per:

e psicodiagnosi: assessment psicologico con eventuale somministrazione di test ansia, depressione,
di personalita;

« valutazione neuropsicologica con somministrazione test delle funzioni cognitive;

» consulto rivolto al nucleo familiare;

« refertazione e restituzione diagnostica al paziente;

e presa in carico dal’Ambulatorio di Psicologia per Trattamento (Il Livello) oppure invio eventuale
allo Psicologo del Servizio di zona di competenza (modalita continuita diagnostico/terapeutica
Ospedale-Territorio).

IIl. livello: trattamento psicologico

e colloquio psicologico clinico (con prenotazione CUP);

* psicoterapia breve, con utilizzo di mirate tecniche individualizzate quali: training di rilassamento, di
gestione dei sintomi, e/o psicoterapiche specifiche;

« counseling e/o psicoterapia breve rivolto ai familiari.

3.3.10 Valutazione foniatrica

Prime visite:

laccesso alla valutazione foniatrica avviene tramite richiesta dell’Ambulatorio Neurologico
“Siringomielia - Sindrome di Chiari” in presenza di una delle seguenti condizioni:

a) positivita alla prova del bicchiere d’acqua, effettuata in sede di prima visita neurologica (T0)
su tutti i pazienti con Malformazione di Chiari (con o senza siringomielia associata).
La prova della deglutizione di acqua, in accordo alle Linee Guida Italiane SPREAD, edizione
2012 (Raccomandazione 11.20, Grado D)consiste: il paziente, seduto e con la testa in
asse, viene invitato a bere dell'acqua, possibilmente liscia e a temperatura ambiente,
effettuando due prove:

1) bere un sorso alla volta: tiene troppo in bocca prima di deglutire?
- tossisce prima, durante, dopo?
- dopo cambia voce?
2) bere alcuni sorsi di seguito: stesse osservazioni.
Se si e risposto "si" anche solo ad una delle domande relative alla prova 1 e alla prova 2,
viene richiesta la valutazione foniatrica.
b) Pazienti (anche asintomatici per disfagia) in attesa di intervento chirurgico di
decompressione occipito-cervicale: valutazione pre-operatoria (T0O), eseguita in tutti i casi.

Visite di controllo (Follow up):
Le successive visite di follow up nei pazienti non chirurgici verranno effettuate con il seguente timing:

A) Controlli_successivi (programmati in funzione dell’esito della prima visita (Livello 1-7
classificato con scala O’Neil):

- T1: controllo dopo 6 mesiin caso di Livello 1 — 4 alla prima visita

- T2: controllo dopo 1 anno in caso di Livello 5 — 6 alla prima visita

- T3: controllo dopo 2 anni in caso di Livello 7 alla prima visita




GESTIONE INTEGRATA AZIENDALE DEL
PAZIENTE CON SIRINGOMIELIA E PDTA.909.0008 Rev. 0
SINDROME DI CHIARI

Percorsi Diagnostico Terapeutici Assistenziali 15/09/2015 Pagina 20 di 50

B) Follow up post-chirurgico:
- T1: controllo 6 mesi dopo l'intervento in tutti i pazienti;
- T2: controllo dopo 1 anno, se al T1 Livello 5-6
- T3: controllo dopo 2 anni, se al T1 Livello 7.

3.3.11 Valutazione Genetica

La consulenza genetica € un processo informativo attraverso il quale i pazienti o i loro familiari affetti
da Malformazione di Chiari e/o Siringomielia ricevono informazioni relative alle caratteristiche della
malattia stessa, alle modalita di trasmissione, al rischio di ricorrenza e alle possibili terapie, incluse le
opzioni riproduttive.

La diagnosi precisa della malformazione costituisce premessa fondamentale e necessaria per poter
effettuare la consulenza genetica. Puo essere esclusivamente clinica, ovvero basata sulla valutazione
del medico specialista e su dati derivati da indagini strumentali. Nel caso della Malformazione di Chiari
e della Siringomielia non esiste al momento un test genetico in ambito sanitario con valore
diagnostico; nonostante cid anche un eventuale prelievo a scopo di ricerca deve essere sempre
accompagnato da tutte le informazioni importanti al riguardo e dall'offerta di una consulenza genetica
individuale e/o familiare.

La consulenza genetica per la Malformazione di Chiari e/o Siringomielia si articola in 4 fasi:

1. Raccolta delle informazioni: viene effettuata tramite I'anamnesi personale e familiare del
probando. Vengono annotate informazioni precise sui diversi componenti familiari, inclusi quelli
deceduti, che si ritiene abbiano avuto la stessa malattia.

2. Ricostruzione dell'albero genealogico (pedigree): & una ricostruzione grafica che consente di
raccogliere le informazioni di carattere genetico della famiglia in esame. Deve essere estesa ad
almeno tre generazioni: probando, genitori € nonni.

3. Calcolo del rischio genetico: € la possibilita che una condizione patologica a base genetica
presente nel probando si verifichi nuovamente in altri membri appartenenti alla stessa famiglia. Il
calcolo del rischio si basa sull'accertamento della modalita di trasmissione della malattia, sui dati
strumentali e di laboratorio disponibili e sulla posizione del probando all'interno della famiglia. Il
rischio genetico pud essere fornito in termini probabilistici o con un valore percentuale.

4. Comunicazione: & il momento in cui lo specialista in genetica medica comunica al probando o ai
suoi familiari le informazioni ottenute e le possibili conseguenze. La consulenza non deve
essere mai direttiva e quindi non deve influenzare le possibili decisioni del probando o della
famiglia.

Eventuali prelievi di sangue per l'esecuzione di esami genetici a scopo di ricerca possono
comprendere l'analisi del DNA. In particolare, I'esecuzione dei test genetici richiede che chi vi si
sottopone prenda visione e approvi un consenso informato che spieghi i rischi, i limiti e le
conseguenze di tali esami.

3.3.12 Valutazione pneumologica

Nella Sindrome di Chiari con o senza Siringomielia risulta molto frequente la presenza di Disturbi
Correlati al Sonno -DRS- (le statistiche variano dal 24 al 75%) comprendenti la Sindrome delle Apnee
Ostruttive nel Sonno (OSAS), la Sindrome delle Apnee Centrali, forme miste e periodismo respiratorio.
I DRS risultano aumentare i rischi di andare incontro a insufficienza respiratoria nei pazienti candidati
alla terapia chirurgica decompressiva. Pertanto, risulta necessaria una sistematica ricerca dei DRS.
Dalla letteratura (presenza solo di case report) si evidenzia che solo raramente i pazienti affetti da S.
di Chiari evolvano verso linsufficienza respiratoria tipo Il per deficit di pompa. Tale patologia nelle
forme pit comuni (non chirurgiche) non sembra compromettere in modo progressivo la Capacita
Vitale (CV) e la forza dei muscoli respiratori, diversamente dalle forme severe di S. di Chiari, di
Siringomielia cervicale e, in generale, da tutte le Siringobulbie che possono essere considerate
patologie neuromuscolari progressive, come ad esempio la Sclerosi Laterale Amiotrofica, la Distrofia di
Duchenne, la SMA 1 e 2.

L'accesso c/o I'Ambulatorio di Pneumologia dedicato alla Ventilazione domiciliare ed ai disturbi
Respiratori correlati al sonno (Presidio Molinette) sara riservato ai pazienti che presentano le seguenti
caratteristiche:
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1) esame annuale spirometrico ed emogasanalitico (EGA) arterioso  (da eseguirsi in qualsiasi
centro di Fisiopatologia Respiratoria e da valutare c/o il centro neurologico CRESSC del presidio
CTO) che evidenzi uno o piu dei seguenti parametri:

- CVoFVC <60% del predetto
- Pa02 < 65 mmHg

- PaCO2 > 45 mmHg

- HCO3>27.5 mmol/L

In tal caso si programmare visita pneumologica . La saturimetria notturna o il monitoraggio
cardiorespiratorio notturno e la cadenza dei successivi controlli funzionali sara deciso e prenotato
direttamente e autonomamente.

| pazienti con i requisiti suddetti saranno presi in carico dal’Ambulatorio dedicato alla ventilazione
domiciliare e sara cosi organizzato il follow-up e/o adattamento alla Ventilazione Meccanica Non-
Invasiva-NIMV ( e/o FKT respiratoria specifica).

2) In caso di eventi respiratori acuti o in caso di ingombro secretivo sara garantita una visita nell'arco
di 7-10 giorni.

3) | pazienti trattati per DRS c/o Centro del Sonno, che presenteranno al controllo annuale
spirometrico ed emogasanalitico i sopracitati valori di CV o FVC, Pa0O2, PaCO2 e HCO3 saranno
comungue anch’essi da prendere in carico.

4) Pazienti inviati direttamente dal Centro del Sonno per l'alta complessita dei disturbi notturni
(mancato adattamento a CPAP o necessita di supplementazione di O2).

3.3.13 Studio apnee notturne (polisonnografia)

In caso di sospette o accertate apnee notturne il paziente verra inviato c/o Centro del Sonno,
Dipartimento Neuroscienze, via Cherasco 15, piano terra (tel. 011/6335038, fax 011/6334193), per
eseguire assessment diagnostico.

Fase di assessment diagnostico (valutazione prechirurgica):

- Questionari sonno per lo screening di insonnia e RLS (Epworth Sleepiness Scale, criteri insonnia,
criteri Restless Leg Syndrome, ASA STOP) ed eventuale successiva consulenza presso Centro
Sonno (soprattutto in caso di sospette OSAS).

- | livello : monitoraggio cardiorespiratorio completo (flusso aereo, pletismografia toracica ed
addominale, pulsossimetria, posizione corporea, tono muscolare tibiali anteriori), polisonnografia
ambulatoriale o stanziale (EEG, EOG, EMG miloioideo, flusso aereo, pletismografia toracica ed
addominale, pulsossimetria, posizione corporea, tono muscolare tibiali anteriori)

- lllivello : in caso di positivita del monitoraggio per DRS, o di diagnosi nota di apnee notturne,
indicata esecuzione annuale di prove di funzionalita respiratoria (spirometria, EGA arterioso) e
visita pneumologica (se parametri respiratori alterati); in caso di positivita per disturbi motori nel
sonno (RLS/mioclono notturno) utile completamento con ematochimici (emocromo con formula,
creatinina, Fe, ferritina, acido folico, B12, funzione tiroidea)

- Fase preoperatoria: eventuale titolazione e ventiloterapia pre-operatoria, come da procedure
aziendali concordate con gli anestesisti (paragrafo 3.3.16)

Fase postoperatoria o di follow up clinico

- Questionari sonno (Epworth Sleepiness Scale, criteri insonnia, criteri Restless Leg Syndrome,
ASA STOP, in allegati) ed eventuale consulenza presso Centro Sonno

- Titolazione almeno annuale CPAP se in ventiloterapia.

In assenza di dati certi in letteratura, pud essere indicata I'esecuzione di una valutazione clinica presso

il Centro del Sonno a 3 mesi dall'intervento con somministrazione dei questionari e di una

polisonnografia di controllo a distanza di 6 mesi.
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3.3.14 Percorso ostetrico ed anestesiologico in gr  avidanza

La paziente viene presa in carico su invio, da parte del CRESSC, presso I'ambulatorio di Patologia
della gravidanza, all'attenzione del dr. Pietro Gaglioti (S.C.D.U. ostetricia e ginecologia 2U, direttore
Professoressa Tullia Todros), al riscontro di test di gravidanza positivo. Gia durante la prima visita
viene effettuato un counselling relativo alla diagnosi prenatale, al percorso ostetrico ed alle possibili
modalita del parto. Sono previste, salvo diversa indicazione clinica, visite mensili con prescrizione
degli esami ematochimici da effettuare e la prenotazione delle ecografie ostetriche.

In caso di regolare decorso della gravidanza e in assenza di sintomatologia neurologica, il percorso
ostetrico non prevede grosse variazioni rispetto a quello effettuato in caso di gravidanza fisiologica, se
si escludono I'esecuzione di ecografia di Il livello a 20-21 settimane di eta gestazionale e di
consulenza anestesiologica entro le 20 settimane (responsabile dr.ssa Evelina Gollo, Direttore Unita
Anestesia e Rianimazione, Presidio Ospedaliero S.Anna).

Per quanto riguarda la diagnosi prenatale, non & possibile diagnosticare in utero la malformazione di
Chiari tipo I, ma solo la malformazione di Chiari tipo Il (associata a spina bifida/idrocefalia), tipo Ill e
tipo IV.

A 35-36 settimane di eta gestazionale viene effettuato counselling multidisciplinare ostetrico-
anestesiologico per la valutazione delle modalita ed eventualmente del timing del parto. Oggetto di
discussione in corso di counselling sono le modalita del parto (parto vaginale o taglio cesareo, TC),
'eventuale anticipazione della data del parto (mediante induzione del travaglio o taglio cesareo
elettivo), il tipo di anestesia che verra effettuata (loco-regionale o generale). Tali aspetti sono
condizionati dal tipo e dalla gravita dell'alterazione anatomica, dalla presenza di patologie associate e
dalla presenza o comparsa di sintomi durante la gravidanza.

In qualsiasi fase della gravidanza, in caso di comparsa di sintomatologia o di peggioramento delle
condizioni cliniche, pud essere richiesta da parte dell'ostetrico e/o dell'anestesista una consulenza
neurologica e neurochirurgica per la rivalutazione del caso, consulenza che viene effettuata in modo
multidisciplinare da parte di tutti gli specialisti coinvolti.

La maggiore casistica disponibile relativa al parto in donne con malformazione di Chiari (Chantigian
2002) raccoglie in totale 30 gravidanze di 12 pazienti, decorse negli anni 1950-1999, di cui 14 in donne
con Malformazione di Chiari | nota al momento del parto e 16 in donne con Malformazione di Chiari |
non nota al momento del parto. In nessuna di queste gravidanze si & assistito a comparsa di
sintomatologia neurologica correlata alla malformazione di Chiari né all'esacerbazione di sintomi pre-
esistenti, indipendentemente dalla modalita del parto e dal tipo di anestesia (narcosi, epidurale,
spinale).

Analogamente in una casistica di 7 gravidanze in donne con malformazione di Chiari I, associata o
non a siringomielia (Mueller 2005), in nessun caso si € assistito ad un aggravamento dei sintomi
neurologici nel postpartum, indipendentemente da modalita del parto e tipo di anestesia.

Dai dati attualmente disponibili in Letteratura (Sicuranza 2003, Chantigian 2002) si conclude che la
principale discriminante relativamente alla modalita del parto e al tipo di anestesia € la
presenza/assenza di ipertensione endocranica o di segni neurologici.

Allo stato attuale risulta non consigliabile I'esecuzione di anestesia spinale: soprattutto in caso di
ipertensione endocranica la puntura durale pud generare una pressione negativa al di sotto del forame
magno, che pud aggravare l'erniazione delle tonsille cerebellari e [l'ostruzione ventricolare
comportando deterioramento neurologico. Sono tuttavia riportati in Letteratura almeno 3 casi di TC in
anestesia spinale con esito favorevole (Chantigian 2002).

In assenza di ipertensione endocranica o segni neurologici € possibile il parto vaginale, eventualmente
in analgesia epidurale. In presenza di ipertensione endocranica o segni neurologici € possibile
valutare un parto vaginale, evitando tuttavia il ricorso ad analgesia epidurale (sono invece consentiti la
somministrazione parenterale di oppioidi, il blocco del nervo pudendo e I'anestesia perineale locale) ed
evitando un periodo espulsivo prolungato (eventuale parto operativo). L’alternativa € I'espletamento
del parto mediante taglio cesareo in narcosi. Relativamente alla narcosi occorre porre particolare
attenzione ad evitare l'ipertensione endocranica (eventualmente ricorrendo a lieve iperventilazione).

Si ricorda che nelle pazienti con siringomielia € riportato un aumentato rischio di reazioni avverse ai
bloccanti neuromuscolari (Murayama 2001).
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3.3.15 Valutazione collegiale multidisciplinare

La Valutazione Collegiale Multidisciplinare (VCM) viene eseguita per tutti i pazienti con Malformazione
di Chiari sintomatica e per i pazienti con siringomielia (associata o meno a Malformazione di Chiari)
con segni e sintomi spinali e/o bulbari.

Obiettivo della valutazione €& di stabilire se i dati clinici e strumentali del paziente, emersi dalle
consulenze, siano compatibili con una diagnosi di Sindrome di Chiari o di siringomielia-siringobulbia.
Se in base a tale valutazione la diagnosi di Siringomielia o Sindrome di Chiari &€ confermata, viene
posta indicazione all'intervento chirurgico (par. 3.3.15).

La diagnosi ha anche la finalita di permettere I'erogazione della richiesta di Certificato di esenzione
definitiva specifica per patologia rara (siringomielia-siringobulbia, RF0321; sindrome di Chiari,
RNO0010); questa fase e gestita dall’Ambulatorio neurologico dedicato, previo inserimento dei dati
anagrafici - clinici nellOsservatorio Regionale Malattie Rare e nel Registro Nazionale Malattie Rare,
come previsto dalla Normativa vigente. Nel caso, invece, in cui dalla valutazione collegiale
multidisciplinare non venga confermato il sospetto di malattia rara, I'esenzione temporanea
precedentemente erogata decade automaticamente alla scadenza e non viene rinnovata.

3.3.16 Valutazione neurochirurgica

In caso di indicazione al trattamento chirurgico, posta dal neurochirurgo durante la VCM alla luce della
gravita del quadro clinico, degli esami eseguiti e delle valutazioni multispecialistiche, il neurochirurgo
esegue una ulteriore valutazione clinica del paziente con revisione della diagnosi e delle indicazioni
chirurgiche. Durante la visita il paziente viene informato sul trattamento chirurgico piu indicato al suo
caso, sui rischi e benefici della chirurgia e sui possibili esiti attesi; in mancanza di una stretta
indicazione chirurgica, o in assenza di consenso del paziente alla procedura chirurgica, il paziente
viene informato sulle opzioni alternative (“wait and see”) ovvero presa in carico in Ambulatorio
neurologico dedicato (trattamento conservativo) tramite terapie farmacologiche e/o riabilitative. In caso
di consenso allintervento il paziente viene inviato al Day-Hospital di Neurochirurgia per gli ulteriori
esami pre-operatori di routine, compresa la valutazione anestesiologica (par. 3.3.14) e gli esami
radiologici preoperatori di Il livello (come la TAC della giunzione cranio-occipitale e I'Angio-TAC
cerebrale).

Eta evolutiva: i pazienti in eta evolutiva (eta 0-18 anni) possono far riferimento all’Ambulatorio dedicato
di Neurochirurgia Pediatrica dellOIRM, AOU Citta della Salute e della Scienza di Torino (per
prenotazioni / informazioni Segreteria: lun-merc-ven, ore 9.30-14.00, tel.011-3135612).

Percorso di transizione: per i pazienti tra i 16 e 18 anni gia seguiti presso la Neurochirurgia Pediatrica
e previsto un "accompagnamento” verso I'eta adulta (Percorso di transizione), che comprende 1-2
visite collegiali multidisciplinari (con specialisti dell’eta evolutiva e dell'adulto) per la condivisione della
documentazione clinica pregressa, la valutazione di casi complessi e successivo invio alllAmbulatorio
neurologico dell’adulto (CRESSC).

3.3.17 Valutazione anestesiologica

Per la valutazione anestesiologica si rinvia al protocollo clinico PRCA. psc 0001.02: “Valutazione
anestesiologica per procedure diagnostico-terapeutiche in elezione” e PRCA. psc 002.00: “Gestione
anestesiologico-rianimatoria del paziente con la sindrome delle apnee ostruttive notturne —OSAS” (in
Allegati).

In caso di disfunzione bulbare sospetta o accertata (forme severe di S. di Chiari, di Siringomielia
cervicale e, in generale, tutte le Siringobulbie) e in presenza di apnee centrali si fa riferimento alle
Raccomandazioni anestesiologiche e perioperatorie dei pazienti con disfunzioni neuromuscolari (vedi
Racca F. et al. 2013).

3.3.18 Trattamento chirurgico

Nella Sindrome di Chiari e nella Siringomielia con MC1 la terapia di prima linea é lintervento di
decompressione occipito-C1 con apertura della dura e plastica durale.

Nel paziente di eta pediatrica la decompressione si puo limitare all’osso, ovvero decompressione con
slaminamento del legamento atlo-occipitale.

Nella Siringomielia associata a MC1 l'indicazione chirurgica pud essere posta anche in assenza di
deficit neurologici indicativi di mielopatia, in particolare nei bambini (importanza di intervento precoce
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ai fini prognostici, ovvero sulla scomparsa-riduzione della siringa) e in presenza di almeno uno dei
seguenti criteri:

1) siringomielia olocorde;

2) siringa con tendenza “evolutiva”;

3) siringa centrale con Vaquero Index> 0.5 o siringa eccentrica.

Nella Siringomielia idiopatica  (hon associata a MC1) e asintomatica non vi sono attuali chiare
indicazioni chirurgiche sia in eta pediatrica che adulta.
Nella Siringomielia idiopatica sintomatica non c’'é consenso sull'indicazione chirurgica.

Nella MC1 isolata (non associata a siringomielia) e asintomatica non vi sono attuali chiare indicazioni
chirurgiche sia in eta pediatrica che adulta.

Nell'ldrocefalo associato a MC1 la strategia chirurgica di prima linea si basa sul trattamento
dell'idrocefalo mediante terzo ventricolocisternostomia per via endoscopica; il trattamento di seconda
linea prevede l'intervento di decompressione occipito-cervicale.

La resezione del Filum terminale non & un intervento indicato nel trattamento della Sindrome di Chiari

o nella MC1 o nella Siringomielia.

Nei pazienti con Siringomielia post-traumatica  sono emerse le seguenti raccomandazioni (Bonfield
CM et al., Spine 2010):
» nessuna indicazione a decompressione diretta al momento del trauma allo scopo specifico di
limitare il futuro rischio di siringomielia (bassa incidenza di siringomielie sintomatiche riportate)
= forti raccomandazioni all'intervento chirurgico di decompressione nelle siringomielie post-
traumatiche in presenza di deterioramento neurologico motorio
= debole raccomandazione all'intervento chirurgico in presenza di deterioramento neurologico
sensitivo o comparsa di dolore
= debole raccomandazione all'intervento chirurgico in presenza di siringomielia post-traumatica
evolutiva asintomatica

§ Reintervento

L'eventuale reintervento viene proposto in caso di evoluzione clinico-radiologica (aumento di
estensione della siringomielia, ricomparsa o peggioramento dei sintomi in siringomielia o S. Chiari)
dopo il trattamento di prima linea.

3.3.19 Continuita assistenziale: dimissioni al domi cilio

3.4

Per garantire la continuita della presa in carico globale del paziente al momento delle dimissioni, ove
prevista, il coordinatore del reparto di Neurochirurgia deve attivare il Servizio NOCC (Nucleo
Ospedaliero Continuita Cure), almeno 3 giorni lavorativi prima delle dimissioni dei pazienti presso il
proprio domicilio.

Responsabilita

Matrice delle responsabilita

Attivita

Attori

Neurologia

NCH

Chirurgo-
vertebrale

Foniatria

Neuro-
Radiologo

Radiologo

Infermiere

Neuro-
Urologo

Psicologo

Fisiatra

Anestesista

Visita
neurologica e
studio
neurofisiologico
17 visita

Visita
neurologica e
studio
neurofisiologico
controlli

RMN encefalo
e colonna
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Rx
colonna/torace

R

Visita
neurourologica

Visita fisiatrica

Visita chirurgo-
vertebrale

Visita foniatrica

OO O O

Valutazione
psicologica

Valutazione
neurochirurgica

Valutazione
anestesiologica

Fase pre e
post-chirurgica

Coordinamento
follow-up USU

R = Responsabile

3.5

C = Collabora

Bibliografia, Fonti e Riferimenti

Per la stesura del presente Protocollo & stata effettuata la ricerca bibliografica interrogando i seguenti
database:

- Medline attraverso l'interfaccia PubMed (www.pubmed.gov)
- Cochrane Library (attraverso la Biblioteca per la salute del Piemonte www.bvspiemonte.it)
- il database di linee guida National Guidelines Clearinghouse: www.guideline.gov

Per la ricerca bibliografica € stata utilizzata come chiave combinata:

- Medical Subject Headings [MeSH]: “Arnold-Chiari Malformation” or “Syringomyelia” or “Arnold-
Chiari Malformation” AND “Syringomyelia”.

- Publication Type [PT]: “Systematic Reviews”,
“Randomized Controlled Trial”, “Clinical Trial”

“Practice Guideline”, “Meta-Analysis”,

Le ricerche sono state eseguite sia utilizzando il Thesauro, dove disponibile, sia la “ricerca libera”.

risultati ottenuti dalle stringhe di ricerca elaborate sono stati poi filtrati attraverso i limiti al tipo di

pubblicazione secondo la piramide degli studi clinici evidence based, selezionati e valutati
criticamente.

risultati dalla ricerca con un basso livello di evidenza sono stati limitati per data (ultimi 10 anni), e

lingua (inglese, francese, tedesco, spagnolo, italiano) selezionati e valutati criticamente.

Dalla ricerca € emerso che sono state pubblicate su riviste scientifiche una Linea Guida, 14 revisioni
sistematiche (RS), 2 metanalisi e tre Trial clinici controllati randomizzati (RCT) sulla Siringomielia; 13
RS, 2 metanalisi e un RCT sulla Malformazione di Chiari; 7 RS, 2 metanalisi e un RCT su
Siringomielia e Malformazione di Chiari combinate.

La ricerca ha permesso di escludere la presenza di altre linee guida specifiche sull'argomento.

Livello di Evidenza Definizione

Evidenza supportata da pit studi clinici controllati randomizzati e/o da revisioni sistematiche

Livello | di studi randomizzati

Evidenza supportata da uno o piu studi clinici di coorte non randomizzati con controlli

Livello Il ) . .
concorrenti o storici o loro metanalisi

Aghakhani N, Parker F, David P, Morar S, Lacroix C, Benoudiba F, Tadie M.: Long-term follow-up of Chiari-related
syringomyelia in adults: analysis of 157 surgically treated cases. Neurosurgery 64: 308-315, 2009 Livello Il

Arnautovic A, Splavski B, Boop F A, Arnautovic K |. Pediatric and adult Chiari Malformation Type | surgical series 1965-2013
a review of demographics, operative treatment, and outcomes. J Neurosurg Pediatr 2014. Livello |

Blegvad C, Grotenhuis J A, Juhler M. Syringomyelia: a practical, clinical concept for classification. Acta Neurochir
Livello |

Bonfield CM, Levi AD, Arnold PM and Okonkwo DO: Surgical Management of Post-Traumatic Syringomyelia. Spine 35 (21
Suppl): S245-58, 2010. Livello |

(2014).

Botelho RV, Bittencourt LR, Rotta JM, Tufik S. Adult Chiari malformation and sleep apnoea. Neurosurg Rev . 2005
Jul;28(3):169-76. Epub 2005 May 21. Review. Livello ||
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10.
11.

12.

13.

14.
15.
16.
17.

18.
19.
20.
21.
22.

23.
24,

25.

26.
. Parker JD et al. Maternal Arnold-Chiari type | malformation and syringomyelia: a labor management dilemma. Am J

28.
29.
30.

31.

32.

33.

34.

35.
36.

Bradley LJ, Ratahi ED, Crawford HA, Barnes MJ. The outcomes of scoliosis surgery in patients with syringomyelia. Spine 21:
2327-33, 2007 Livello |

Cacciola F, Capozza M, Perrini P, Benedetto N, Di Lorenzo N. Syringopleural shunt as a rescue procedure in patients with
syringomyelia refractory to restoration of cerebrospinal fluid flow. Neurosurgery 65(3): 471-6, 2009 Livello 11

Caldarelli M, Novegno F, Vassimi L, Romani R, Tamburrini G, Di Rocco C. The role of limited posterior fossa craniectomy in
the surgical treatment of Chiari malformation Type |: experience with a pediatric series. J Neurosurg . 106: 187-95, 2007
Livello Il

Cesmebasi A, Loukas M, Hogan E, Kralovic S, Tubbs R S, Cohen-Gadol A. The Chiari Malformations: A Review With
Emphasis on Anatomical Traits. Clinical Anatomy 00:00-00 (2014). Livello |

Chantigian RC et al. Chiari | malformation in parturients. J Clin Anesth. 2002 May;14(3):201-5. Livello Il

Chotai S, Kshettr VR, Lamki T, Ammirati M. Surgical outcomes using wide suboccipital decompression for adult Chiari |
malformation with and without syringomyelia. Clinical Neurology and Neurosurgery 120 (2014) 129-135 Livello Il

Colak A, Boran BO, Kutlay M, Demirican N: A modified technique for syringo-subarachnoid shunt for treatment of
syringomyelia. J Clin Neurosci . 12(6): 677-9, 2005 Livello Il

Decreto Ministeriale 18 maggio 2001, n. 279 Regolamento di istituzione della rete nazionale delle malattie rare e di esenzione
dalla partecipazione al costo delle relative prestazioni sanitarie ai sensi dell'articolo 5, comma 1, lettera b) del D.lgs. 29 aprile
1998, n.124. Gazzetta Ufficiale della Repubblica Italiana n. 160 del 12 luglio 2001, S.O. n.180/L

Deng X, Wang K, Wu L, Yang, Yang T, Zhao L. Asymmetry of tonsillar ectopia, syringomyelia and clinical manifestations in
adult Chiari | malformation. Acta Neurochir (2014) 156:715-722 Livello Il

Depreitere B, Van Calenbergh F, Van Loon J, et al: Posterior fossa decompression in syringomyelia associated with a Chiari
malformation: a retrospective analysis of 22 patients. Clin Neurol Neurosurg 102: 91-96, 2000 Livello Il

Fernandez A, Guerriero A | et al. Malformations of the craniocervical junction (chiari type | and syringomyelia: classification,
diagnosis and treatment). BMC Musculoskeletal Disorders 2009, 10(Suppl 1):S1. Livello I

Forander P, Sjavik K, Solheim O,Riphagen I, Gulati S, Salvesen &, Jakolac A S. The case for duraplasty in adults undergoing
posterior fossa decompression for Chiari | malformation: A systematic review and meta-analysis of observational studies.
Clinical Neurology and Neurosurgery 125 (2014) 58-64 Livello |

Hershberger ML, Chidekel A. Arnold-Chiari malformation type | and sleep-disordered breathing: an uncommon manifestation
of an important pediatric problem. J Pediatr Health Care. 2003 Jul-Aug;17(4):190-7. Livello Il

Levine DN: The pathogenesis of syringomyelia associated with lesions at the foramen magnum: a critical review of existing
theories and proposal of a new hypothesis. J Neurol Sci 15; 220(1-2): 3-21, 2004 Livello |

Massimi L, Della Pepa G M, Caldarelli M, Di Rocco C. Abrupt clinical onset of Chiari type I/syringomyelia complex: clinical and
physiopathological implications. Neurosurg Rev (2012) 35:321-329. Livello |

Masson C, Colombani JM. [Chiari type 1 malformation and magnetic resonance imaging]. Presse Med. 2005 Dec
3;34(21):1662-7. Livello Il

Mueller DM, Oro J.Chiari | malformation with or without syringomyelia and pregnancy: case studies and review of the
literature. Am J Perinatol. 2005 Feb;22(2):67-70. Livello Il

Murayama K et al. Cesarean section in a patient with syringomyelia. Can J Anaesth . 2001 May;48(5):474-7. Livello Il

Nota protocollare 33363/DB2005 del 17/11//2010, Regione Piemonte. Esenzione ticket per pazienti affetti da malattie rare -
Ulteriori indicazioni al fine del rilascio dell'attestato di esenzione

Oishi M, Hayashi Y, Kita D, Fukui I, Shinohara M, Heiss J D, Hamada J. Rapidly progressing monoparesis caused by Chiari
malformation type | without syringomyelia. Surgical Neurology International 2013, 4-79 Livello Il

Parfitt SE, Roth CK. Chiari malformation in pregnancy. Nurs Womens Health . 2015 Apr-May;19(2):177-81. Livello |

Perinatol . 2002 Nov;19(8):445-50. Livello |

Prat R and Galeano |: Pain improvement in patients with syringomyelia and Chiari | malformation treated with suboccipital
decompression and tonsillar coagulation. J Clin Neurosci 16 (4): 531-4, 2009 Livello Il

Racca F, Mongini T, Wofler A, Vianello A. et al Recommendations for anesthesia and perioperative management of patients
with neuromuscolar disorders. Minerva medica 2013;79:4, 419-433

Regione Piemonte Deliberazione della Giunta Regionale 29 marzo 2010 n. 95-13748. Percorso di continuita' assistenziale dei
soggetti affetti da Siringomielia-Siringobulbia e da Sindrome di Chiari Allegato A, definizione della rete regionale, ruolo e
caratteristiche del centro esperto per i pazienti con siringomielia-siringobulbia e sindrome di Chiari. Bollettino Ufficiale
Regione Piemonte n.17 del 29 aprile 2010 Disponibile all'indirizzo:
http://www.regione.piemonte.it/governo/bollettino/abbonati/2010/17/siste/00000259.htm

Rete regionale Malattie Rare Regione Lombardia: Percorso Diagnostico, Terapeutico e Assistenziale (PDTA) relativo a:
Malformazione di Chiari. Disponibile all'indirizzo:
http://malattierare.marionegri.it/images/downloads/PDTA/PDTA_schede/chiari_malformazione_di.pdf

Regione Piemonte Deliberazione della Giunta Regionale 12 aprile 2005 n. 38-15326. Decreto 18 maggio 2001 n. 279
“Regolamento di istituzione della rete nazionale delle malattie rare e di esenzione dalla partecipazione al costo delle relative
prestazioni sanitarie, ai sensi dell'art. 5, comma 1, lettera b), del decreto legislativo 29 aprile 1998, n. 124". Integrazione
disposizioni. Bollettino Ufficiale Regione Piemonte n. 20 del 19 maggio 2005 Disponibile all'indirizzo:
http://www.regione.piemonte.it/governo/bollettino/abbonati/2005/20/siste/00000144.htm

Rete Interregionale Malattie Rare Regione Piemonte e Valle dAosta: disponibile  all'indirizzo
http://www.malattierarepiemonte.it/attivita consortili.pdf Raccomandazioni Diagnostico-Terapeutiche a Cura del Consorzio
Interregionale “Chiari-Siringomielia” Piemonte e Valle D’Aosta

Roser F, Ebner FH, Sixt C, Mueller v. Hagen J, Tatagiba MS: Defining the line between hydromyelia and syringomyelia. A
differentiation is possible based on electrophysiological and magnetic resonance imaging studies. Acta neurochir 152: 213-
219, 2010 Livello Il

Sicuranza GB et al. Arnold-Chiari malformation in a pregnant woman. Obstet Gynecol. 2003 Nov;102 (5 Pt 2):1191-4.
Livello |

SPREAD (Stroke Prevention and Educational Awareness Diffusion). Ictus cerebrale: Linee guida italiane di prevenzione e
trattamento. VIl Edizione 2012:62




o

B AZIENDA OSPEDA AP
Citta della Salute e della Scienza di Torino

GESTIONE INTEGRATA AZIENDALE DEL
PAZIENTE CON SIRINGOMIELIA E PDTA.909.0008 Rev. 0
SINDROME DI CHIARI

Percorsi Diagnostico Terapeutici Assistenziali 15/09/2015 Pagina 27 di 50

37. Tubbs RS, Iskandar BJ, Bartolucci AA, Oakes WJ: A critical analysis of the Chiari 1.5 malformation. J Neurosurg (Pediatrics
2) 101: 179-183, 2004 Livello Il

38. Vaquero J, Martinez R, Arias A. Syringomyela-Chiari complex: magnetic resonance imaging and clinical evaluation of surgical
treatment. J Neurosurg. 1990 Jul;73(1):64-8. Livello Il

39. Vignatelli L, Plazzi G, Barbato A, Ferini-Strambi L, Manni R, Pompei F, D'Alessandro R; GINSEN (Gruppo Italiano
Narcolessia Studio Epidemiologico Nazionale. Italian version of the Epworth sleepiness scale: external validity. Neurol Sci .
2003 Feb;23(6):295-300. Livello Il

40. Zamel K, Galloway G, Kosnik E J, Raslan M, Adeli A. Intraoperative Neurophysiologic Monitoring in 80 Patients with Chiari |
Malformation: Role of Duraplasty. Journal of Clinical Neurophysiology , Volume 26, Number 2, April 2009 Livello Il

41. http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Disease Search.php?Ing=IT&data id=3712&Disease Disease Search
diseaseGroup=siringomielia&Disease Disease Search diseaseType=Pat&Malattia(e)/%20gruppo%20di%20malattie=Siringo
mielia&title=Siringomielia&search=Disease Search Simple

3.6 Aspetti etici
Il percorso previsto dal presente documento prevede I'accesso del paziente nella stessa giornata alla
prima visita Neurologica presso I’Ambulatorio dedicato “Siringomielia-Sindrome di Chiari” (CRESSC) e
alle ulteriori valutazioni specialistiche e/o esami strumentali ove indicati. Tale modalita organizzativa
permette I'acquisizione in tempi contenuti di tutti i dati clinico - strumentali necessari alla valutazione
collegiale multidisciplinare e consente di ridurre al minimo il numero di accessi sia nella fase
diagnostica sia in quella di follow up annuale, risultando gradita ai pazienti, molti dei quali residenti al
di fuori della Regione Piemonte e spesso portatori di disabilita anche severe, con limitazioni alla
deambulazione autonoma.
4. STRUMENTI DI GESTIONE DEL DOCUMENTO
4.1 Documenti correlati
Procedura - Preparazione dei pazienti per l'intervento chirurgico
Procedura - La gestione della continuita socio — sanitaria
Procedura - Informazione al Paziente e Consenso Informato
Procedura - Prevenzione degli errori anestesiologici in pazienti sottoposti ad interventi invasivi o
diagnostici/terapeutici
Protocollo - Gestione acuta del Mieloleso
Protocollo - Valutazione anestesiologica per procedure diagnostico terapeutiche in elezione
Protocollo - Gestione anestesiologico-rianimatoria del paziente con la sindrome delle apnee
ostruttive notturne (OSA)
Istruzione - Gestione della continuita socio — sanitaria CTO
Modulo - Fax per segnalazione dimissione ospedaliera in continuita assistenziale (allegato 2)
Modulo - MODU.psc.001.00 Questionario Stop-Bang
4.2 Monitoraggio
4.2.1 Attivita di controllo

Presentazione: il PDTA sara presentato in modo interattivo (con sessioni didattiche e di presentazione di
casi clinici in “working groups”) ai Referenti per le Malattie Rare di ciascuna S.C. nel’ambito degli
Incontri Periodici Formativi organizzati dal Gruppo Locale Aziendale Malattie Rare del Presidio CTO,
nelllambito di Corsi Nazionali di Aggiornamento Teorico-Pratico organizzati dal CRESSC e destinati agli
Specialisti coinvolti nella diagnosi e cura dei pazienti affetti da Siringomielia e Sindrome di Chiari e
nellambito di Corsi per Medici di Medicina Generale e Pediatri di libera scelta organizzati dalla
Commissione Ordinistica sulle Malattie Rare dell'Ordine dei Medici di Torino.

Audit: Verranno organizzati audit clinici rivolti ai membri del “Gruppo di Lavoro Interdisciplinare
Aziendale per la Gestione Integrata dei pazienti afferenti al CRESSC”, AOU Citta della Salute e della
Scienza di Torino, finalizzati al miglioramento dell’applicazione nella pratica clinica delle attivita
contenute nel protocollo, mediante adozione o cambiamento di strategie di intervento appropriate.

Diffusione: tale documento sara presentato e condiviso nellambito delle Riunioni del Consorzio
Interregionale Piemonte e Valle d’Aosta “Siringomielia e Sindrome di Chiari” e successivamente diffuso
tramite la Rete Regionale Malattie Rare del Piemonte e della Valle d’Aosta.
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4.2.2 Indicatori
indicatore N/D fonte dati responsabile standard
N ° Prime Visite* inat
Prime Visite (CRESSC) D Totaie Vister Direzione Sanitaria C%"é%'gasge 30%
N ° Visite di Controllo* inat
Pazienti in carico (CRESSC) 5 Fotaig Si:i'tg"” roto Direzione Sanitaria C%%?é'gasge 65%
, N n® Pazienti con appropriatezza invio Documentazione Coordinatore o
Appropriatezza D | Prime Visite® clinica CRESSC 90%
o N | Prime Visite extra-Regione* Documentazione Coordinatore
Mobilita Att L 209
obifia Ativa D | Totale Prime Visite® clinica CRESSC &
N |n°re-interventi NCH
Int tiNCH (CRESSC irezi itari i 59
nterventi ( ) D 1 intervent NCH Direzione Sanitaria |  Neurochiurgo %

* il numero delle Visite & riferito all’anno di riferimento

4.3

Modalita di implementazione

La distribuzione del documento viene garantita attraverso un sistema di trasmissione controllato di
copia elettronica alle strutture interessate

Il documento viene reso disponibile sull’'Intranet Aziendale e su Internet (www.CRESSC.org), dove
potra essere consultato e stampato.

5. ALLEGATI

5.1 Moduli

Scale cliniche, disabilita, dolore, qualita della vita e del sonno:
« Barthel Index;

« Beighton Score; Rankin;

« BDI-The Beck Depression Inventory;

¢ TCSST: Tethered Cord Sindrome Screening Tool;
« Criteri insonnia; Epworth Sleepiness Scale; Criteri Restlessleg Leg Syndrome; ASA Stop
* VAS; DN4;

¢ EuroQuol -5 D;
« FIM: Functional Independence Measure;

« SCIM: Spinal Cord Independence Measure;

 Likert sonno;
* PGIC- Patient’s Global Impression Of Change;

* SF-36.

5.2 Schede

=  Questionario di gradimento;
= Calendario appuntamenti.
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Allegato 1
BARTHEL INDEX: VALUTAZIONE DELLA DISABILITA’
Paziente: Eta: DataTy [ [/
ATTIVITA’ To|Ty|Ta|Ta| Ty
Alimentazione
0 = incapace
5 =necessita di assisterza, ad es. per tagliare il cibo
10 = indipendenie
Fare il bagno
0 = dipendente
5 = indipendents
lgiene personale

0 = necessita di aiuto

5 =gilava la faccia, si pefiing, si lava i denti, si rade (insensce la spina se usa il rasoio)

Vestirsi
0 = dipendents

10 = indipendente, 5i lega le scarpe. usa le cerniere lampo, botioni

5 =necessita di aiuto ma compie almeno meta del compito in \empo ragionevole

Controllo del retto

0 = incontinents

5 = occasionali incidenti o necessita di aiuio
10 = continents

Controllo della vescica

0 = incontinents

5 = occasionali incidenti o necessita di aiuto
10 = continente

Trasferimenti nel bagno
0 = dipendents

10 = indipendente con l'uso del baono o della padella

3 =necessita di qualche aiuto per l'equilibrio, vestirsifsvestirsi o usare carta igienica

Trasterimenti sedia/letto

0 = incapace, no equilibrio da seduto

5 =in grado di sedersi, ma necessita della max assistenza per trasferirsi
10 = minima assistenza e supervisions

15 = indipendenig

Deambulazione

0 = immaohile

5 = indipendente con la carmozzina per = 45m

10 = necessita di aiuto di una persona per= 45 m

15 = indipendente per pii di 45 m, pud usare ausili (gs. basione) ad eccezione del girello

Salire le scale

0 = incapace

5 = necessita di aiuto o supervisione
10 = indipendente, pub usare ausil

TOTALE (0-100)
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Allegato 2
Beighton score: valutazione della lassita legamentosa
Paziente: Eta: Data: [/ |/
Eccessiva versione del pollice verso l'avambraccio SX DX
(1 punto per ciascun pollice, max 2 punti)
Piegamento delle dita all'indietro maggiore o uguale a 90° SX DX
(1 punto per ciascuna mano, max 2 punti)
Iperestensione del gomito maggiore o uguale a 10°
(iperestensione nella direzione opposta a quella fisiologica) SX DX
(1 punto per ciascun braccio, max 2 punti)
Iperestensione del ginocchio (iperestensione nella direzione
opposta a quella fisiologica) SX DX
(1 punto per ciascun gionocchio, max 2 punti)
Gambe tese e palmi delle mani ben aderenti al pavimento capace in passaio
TOTALE

Per un massimo di 9 punti, un punteggio uguale o superiore a 4 & indicativo di una lassita

legamentosa (ipermobilita articolare)

Problemi/difficolta nella guarigione/cicatrizzazione di ferite e/o piaghe

Distorsioni o lussazioni spontanee di articolazioni

Lussazione congenita dell'anca

chirurgiche quali per es. deiscenza della ferita)

Caratteristiche di tipo vascolare (pelle tralucente; fragilita o rottura di vasi arteriosi,
utero o intesting; rotiura di muscoli o tendini; piede varo equino -frequentemente
riscontrabile alla nascita; invecchiamento precoce della pelle di mani e piedi; precocita
nella comparsa di varici venose; fistole arterovencse; fistole carotido-cavernose;
preumotorace e pneumoemotorace; riassorbimento gengivale; complicanze peri e post-

Prolasso della valvola mitralica (confermato all'ecocardiogramma)

Storia familiare positiva per doppia lussazione/disarticolazione

Scala di Rankin — Valutazione della disabilita

0 Messun sinfomo

1 Messuna disabilita significativa malgrado i sintomi: & in grado di svolgere tutte le attivita e

i compiti abituali

2 Disabilita lieve: non riesce piu a svolgere futte le atiivita precedenti, ma & autonomo/a nel

camminare e nelle attivita della vita quotidiana

3 Disabilita moderata: richiede qualche aiuto nelle attivita della vita quotidiana, ma

cammina senza assistenza

4  Disabilita moderatamente grave: non & pid in grado di camminare senza aiuto né di

badare ai propri bisogni corporali

£ Disabilita grave: costretto/a a letto, incontinente e bisognoso di assistenza infermieristica

e di attenzione costante
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Allegato 3

THE BECK DEPRESSION INVENTORY — BDI

Beck AT, Ward CH, Mendelson M et al: An inventory for measuring depression. Arch Gen Psychiatry 1961; 4: 561-571

ISTRUZIONI
In questo questionario ci sono dei gruppi di affermazioni. Leggi attentamente ogni affermazione.
Quindi segna I'affermazione che meglio descrive il modo in cui sei stato nellultima settimana,
compresa la giornata di oggi. Fai attenzione a leggere tutte le affermazioni prima di fare una scelta.

punteggio
1. 2 Mon mi sento triste 0 |
b Mi sento triste 1 O
C Sono triste sempre e non i posso fare niente 2 |
d Sono triste e infelice in modo insopportabile 3 O
2. a Mon sono particolarmente scoraggiato circa il futuro 0 O
b Mi sento scoraggiato per il futuro 1 O
C Sento di non avers niente da aspettarmi dal futuro 2 O
d Sento che il futuro & senza speranza, e che le cose non possono migliorare 3 O
3. a Non mi sento fallito 0 O
b Sento di aver fallito pit degli altri 1 O
C Se mi guardo indietro nella vita, vedo molti fallimenti 2 O
d Sento di essere un fallimento completo come persona 3 O
4. a Traggo soddisfazions dalle mie atiivita come sempre ] O
b MNon mi godo le cose come una volta 1 O
C Mon provo reale soddisfazione da nessuna cosa 2 O
d Sono insoddisfatto o annoiato con gualsiasi cosa 3 O
5 & Mon mi sento particolarmente in colpa ] O
b Mi sento in colpa per buona parte del tempo 1 O
C Mi senfo in colpa per Iz maggior parte del tempo 2 O
d Mi sento sempre in colpa 3 O
6. a MNon sento che dovrei essere punito ] O
b Sento che potrei essere punito 1 O
C Mi aspetto di essere punito 2 O
d Sento di essere punito 3 O
7. a Non mi sento deluso di me stesso 0 O
b Sono deluso di me stesso 1 O
C Sono disgustato di me stesso 2 O
d Odio me stesso 3 O
8. a2 MNon mi sento peggiore di chiungue aliro ] O
b Critico me stesso per la mia debolezza e i migi errori 1 O
C Mi accuso sempre per i miei difett 2 O
d Mi accuso per ogni cosa cattiva che accade 3 O
9. a Mon ho pensieri suicidi ] O
b Ho pensieri suicidi, ma non |i voglio mettere in pratica 1 O
C Mi vorrei uccidere 2 O
d Mi uccidersi se ne avessi la possibilita 3 O
10. a MNon piango pid del solito ] O
b Piango pil di una volta 1 O
C Ora piango sempre 2 O
d Una volta ero capace di piangere, ma ora non i riesco anche se vorrel fardo 3 O
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11. a Non sono pid imitato di una volta 0 O
b Mi irrito e mi infastidisco pid faclmente di una volta 1 O
C Ora, mi sento sempre initato 2 O
d Non mi irrito pid per le cose che una volta mi indtavano 3 O
12. a Non ho perso interesse per gl aliri 0 O
b Ho meno interesse per gl altri di guanto non lo avessi una volta 1 O
C Ho perso la gran parte di interesse per gli altri 2 O
d Ho perso ogni interesse per gli altri 3 O
13. & Prendo decisioni come una volta 0 O
b Rimando le decisioni pid di una volta 1 O
C Ho pil difficolta a prendere decisioni di una volta 2 O
d Non rigsco pill a prendere decisioni 3 O
14. 3z Non sento di avere un aspetto peggiore del mio solito 0 O
b Sono precccupato di sembrare vecchio o non attraente 1 O
C Sento di avere cambiament permanenti nel mio aspetto che mi rendono non
attraente 2 O
d Credo di sembrare brutto 3 O
15. a Posso lavorare bene come prima 0 O
b Devo fare uno sforzo per iniziare a fare qualcosa 1 O
C Devo sforzarmi tanto per fare qualcosa 2 O
d Non riesco a fare niente del tutto 3 O
16. a Posso dormire bene come al solito 0 O
b Non dormo bene come prima 1 O
C Mi sveqlio 1-2 org prima del solito ed & difficile riprendere il sonno 2 O
d Mi sveglio diverse ore prima del solito & non rdesco a riprendere il sonno 3 O
17. a Non sono pil stanco del solito 0 O
b Mi stanco pil facilmente del solito 1 O
C Mi stanco facendo pressoché qualsiasi cosa 2 O
d Sono troppo stanco per fare qualsiasi cosa 3 O
18. a Il mio appetito non & peggiorato rispetto al solito 0 O
b Lappetito non € buono come una volta 1 O
C Il mio appetito ora € molto peggiorato 2 O
d Non ho appetito per niente, ora 3 O
19. a Non ho perso molto peso e, se qualcosa, solo recentemente 0 O
b Ho perso pid di 2 kg 1 O
C Ho perso pid di 5 kg 2 O
d Ho perso pid di 7 kg (sto cercando di perdere peso mangiando mena) 3 O
20, a Non sono pid preoccupato del solito per la mia salute 0 O
b Sono preoccupato per problemi fisici come il dolore e la sofferenza, i campi allo
stomaco, la stitichezza 1 O
C Sono veramente preoccupato per | migl problemi fisici ed & difficile pensare ad
altro 2 O
d Sono cosi preoccupato per | miei problemi fisici che non riesco a pensare ad altro 3 O
21. a Non mi sembra di avere cambiamenti nell’ativita sessuals 0 O
b Sono meno interessato al sesso di una volta 1 O
C Ho molto meno interesse per il sesso ora 2 O
d Ho completamente perso interesse per il sesso 3 O
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Allegato 4
Tethered Cord Syndrome Screening Tool:
valutazione nella syndrome del midollo ancorato®
Pariente: Eta: DataTy /[
Domande Sl NO
Ha urgenza minzionale?
Urina spesso durante la giornata?
Quante volte?
Ha incontinenza urinaria?
Di lieve entita (poche gocce) Di entitd moderata/grave
Ha difficolta nello svuotare completamente la vescica?
Si nsveglia nel sonno per necessita di urinare 2 o piu volte a notte?
Quante volte?
Ha dei problemi nell'iniziare I'atto urinario?
Ha sofferto di ripetute infezioni del tratto urinario?
Ha subito interventi di chirurgia urologica? Se si, quanda?
Ha eseqguito dei test urodinamici? Se si, quando?
Ha talvolta incontinenza per le feci?
Ha difficolta nel raggiungere I'orgasmo?
Ha una riduzione della sensibilita in zona pelvica/inguinale?
Ha dolore alla schiena in particolare in zona lombo-sacrale?
Ha dolore alle gambe?
Sofire della sindrome delle gambe senza riposo?
Sofire di intorpidimento/parestesie alle piante dei piedi?
Deve mantenere le gambe piegate durante la notte per avere sollievo dal
dolore alle gambe?
Ha mal di schiena, o0 male alle gambe, o sintomi urinari mentre sale le scala?
Ha sofferto durante Iinfanzia e I'adclescenza di dolori importanti ed
ingravescenti?
Test per la sindrome del midollo ancorato | Positivo Commento
Camminata sui talloni
Camminata sulle punie
Flessione del tronco
Sl NO

E’ stata identificata una siringomielia terminale?

E' stata identificata una scoliosi?

* Morth Shore LIJ — The Chiari Institute
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EPWORTH SCALE

Qual & il rischio di assopirsi o di addormentarsi, in rapporto ad una situaricne di stanchezza?

Impieghi la scala seguente per sceghere il punteggio che comisponde meglio ad ogni situazione:
0 = mai assopitofa

I = rischio discrere di assopimento
2 = nischio moderaro di assopimento
3 = elevara possibilith di assopimento

Lettura da seduto

oo ol Oor O3
Guardare la Tv
oo Ol O O3

Essere seduti, fermi.in un lungo pubblico (leatro, conferenza)

o0 O1 Oz O3

Essene passeggero in una vettura senza inlerrizioni per un'ora

o0 Ol o2 O3

Stare disteso a fiposarsi durante ke ore pomeridiane guando le circostanze lo permettono

oo o1 02 O3

Stare seduti a conversare con qualcuno

oo o1 02 O3

Stare sedufi tranguillamente dopo un pranzo senea aver bevuolo alco

oo o1 02 O3

Al volapte. fermandon alcnm ounot & cavsa dh vn’ internezione del taffico

oo o1 02 O3

CRITERI DI INSONNILA

Dormo poco:

O Ho difficolti ad addorme ntarmi

O Mi sveglio frequentemente di notte
O Mi sveglio troppo presto la mattina

Dormo male:
O Mon sono soddisfatto del mio sonno

O La mattina mi sveglio stanco

Conse guenze diume:

O Stanchezza

O Sonnolenza

O Distarbi dell’atrenzione

O Ansia ed imitabilita

O Modificazione dell numeore

Allegato 5
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ASA STOP

1. Russa piit rumoerosamente del parlare o abbastanza da essere udito attraverso una porta chivsa?
Osi Ono

2. Ritiene di essere stanco o affaticato oppure sonnolento dorante il giorno?
Osi Ono

3. Qualcuno ha osservato un armesto del respiro (pausa respiratona) durante il tuo sonno?
Osi Ono

4.E" in terapia per ipertensione arteriosa?

Osi Ono

5. Ha un B.M.L maggiore di 357
Osi Onmo

&. Ha pan di 50 anni?
Osi Oono

7. Ha una circonferenza del collo maggiore di 40 cm?
Osi Ono

8. " maschio?

Osi-Ono

CRITERI RESTLESS LEG SYNDROME

Ha difficolra nell addommentamento a cansa di un forte bisogno di muovere le gambe, solitamente
accompagnato, o causato, da una sensazione spiacevole agli arti inferion?
Osi Ono

Le capita di svegliarsi a cansa di una sensazione di brucione alle gambe?
Osi Ono

Sente una sensazione di prurito o disagio alle gambe che le sembra iniziare, o peggiorare, in moment di
rilassamento o inattivith (come stendersi o sedersi), maggiormenie fa sera prima di andare a dormire?
Osi Ono

Le sembra che questi disturbi alle gambe, se presenti, traggano giovamento dal camminare, stirare i
muscoli o pralicare gqualungue altro tipo di movimento?

Osi Ono
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Allegato 6

Quuantificare il dolore nelle ultime 24 ore barrando con un tratto verticale la scala sottostante

VAS

Nessun | Peggior dolore
dolore | immaginabile

S

(i

QUESTIONARIO DN 4

Compilare il questionario scegliendo una risposta per ciascuno dei punti proposti nelle
domande riportate softo:

INTERVISTA AL PAZIENTE
Domanda 1: il dolore ha una o piG delle seguenti caratteristiche ?

» BRUCIANTEURENTE Sl NO
+ SENSAZIONE DI FREDDO DOLOROSO Sl NO
SCOSSE ELETTRICHE Sl NO

Domanda 2: il dolore & associato ad uno o pil dei seguenti sintomi nell'area del dolore
stesso 7

« FORMICOLIO Sl NO
+ PUNTURE DI SPILLO Sl NO
« [INTORPIDIMENTO Sl NO
« SENSAZIONE DI PRURITO Sl NO

ESAME DEL PAZIENTE
Domanda 3: il dolore & localizzato nella stessa area dove 'esame fisico pud rilevare una o
piu’ delle seguenti caratteristiche ?

+ |POESTESIAAL TATTO Sl NO
» |POESTESIAALLA PUNTURA Sl NO

Domanda 4: nell'area dolente il dolore pud essere causato o peggiorato dallo

« SFIORAMENTO DELLA PELLE Sl NO

PUNTEGGIO DEL PAZIENTE 10

Il punteggio si calcola attribuendo un punto ad ogni risposta positiva.
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EuroQol — 5D
1.Mobilita

1)Non ho problemi a camminare
21Ho gualche problema a camminare

JiSono confinato a letto

2. Cura di se

1'Non ho problemi ad accudire a me stesso

2 Ho gualche problema a vestirmi e lavarmi

31Sono incapace a vestirmi e lavarmi da solo
J.Attivita vsuali

1/Non ho problemi a compiere le mie abituali attivita

2iHo gualche problema a compiere e mie abituali attivita

3iMNon sono in grado di compiere le mie abituali attivita
4.Dolore/disagio

1'Non ho dolore o disagio

21sento un modesto dolore o disagio

31Ho vn estremo dolore o disagio
S.Ansia/depressione

1Non sono ansioso o depresso

2)5ono moderatamente ansioso o depresso

31Sono altamente ansioso o depresso.

Allegato 7
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Functional independence measure (FIM)

Allegato 8

Livelh

7. autosufficienza complela
6. autosufficienza

SENZA ASSISTENZA

NON AUTOSUFFICIENZA
PARZIALE

3. Supervisione/predisposizione
fadatiamenti

4. Assistenza mimma (= 73%)
3. Assistenza moderata (= 30%)

NON AUTOSUFFICIENZA TOTALE
2. Assistenza infensa (= 23%)
1. Assistenza totale (= 0%)

CON ASSISTENZA

Applicare etichetta
accettazione

CURA DELLA PERSONA

A. Nutrirsi

B. Rassettarsi

., Lavarsi

D. Vestirsi dalla vita in su
E. Vestirsi dalla vita in gi
F. lgiene perineale

CONTROLLO SFINTERICO
;. Vescica
H. Alvo

MOBILITA

Trasferimenti

I. Letlo-sedia-carrozzina
J. W.C.

K. Vasca o doccia

LOCOMOZIONE oy
L. Cammino
M. Scale

COMUNICAZIONE
N. Comprensiong
. Hspressiong

L
v

CAPACITA i
RELAZIONALICOGNITIVE

P. Rapporto con gli altri

(). Solurione di problemi

R. Memoria

PUNTEGGIO TOTALE FIM
Attenzione: non lasciare caselle bianche.

Assegnare un puntegeio | alle attivita non valutabili per motivi di sicurezza del paziente

INGRESSO USCITA

=H =F

R =

v
m

T
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Allegato 9

0-10 NUMERICAL RATING SCALE (11-Point Likert Scale)

Selezionare il numero che descrive meglio la qualita del suo sonno durante le
ultime 24 ore (segnare solo un numero)

Data:

0 1 2

fas
e
tn
(=]
=]
= e}
=

10

Il miglione sonno il pegpior sonno
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PATIENT'S GLOBAL IMPRESSION OF CHANGE (PGIC)
Rispetto all'inizio della terapia il mio stato globale &

migliorato moliissimo
migliorato molto
migliorato pochissimo
nessun cambiamento
peggiorato pochissimo
peggiorato molto
peggiorato moltissimo

=] @ i & W M =
C1 O 000 e

Allegato 10
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Allegato 11

SCIM 3 -SPINAL CORD INDEPENDENCE MEASURE-

(il pumde gpio assegnato Alia descrivione miativa ad ogni funcione dovrebbe e posto pel riguadm adacente sotto 1a data relatival

COGMONE _ NOME

1 TR SRR o,

D TTT T L o o U D U SN A

Cura di s¢

Vahiarione Numero

1123|456

(L nemessiE di nuiririons parenierale. gasrosionia o alm oo
orale compheiamente Assistita

|- necessita i parriale assisterea per mangiae @fo bene o per indossam
sl

2 mangia aubonomamente; mecessita di assistenya- oo ausili solo per
tegliare il cibo, efo versane det liquadi, ofo aprine conteniton

1 mangiae heve audonomamenie ; non necessila 4 asssenes o d sosii

preparar, indossam,
1. ATimme i e A Farke superiors del corpo
{1agliar, aprite coalenilon, versan, poram il cibo afla bocea, enem in 0. richiede assiviemnea lotale
TEno mna A con liguidi) 1. mchiede parzmiale assistenza nell'indossare abid  senza

2
a3

4.

bottomi. wp o 1o

& yutoname mell indessars abit senza botool, Zp o laccr
necessita di ausill fmeionali efo specifici adattamenti

& mumonamo sellindssars abit senza Dottonl. @p o lacc;
nan necessita di susili fanconadi el specifia adattaments;
necessita df assistenca o i ausill o specifici adattamenti
soflanio per boltoni, zip o lacci

5 vesle in modo sutoeoma (qualsiasi vestise), non ha

biseanae di ausili o specifici adaliameni

IFam il
112]3]4|5]|6

(imsaponarsy, Evars ed asciugarss | capo @ oorpo, capacity di aprime e
chiudars i mibinsto dell acona)

A -Parte inferiore del corpoe

1 12[3]4]|5(6

A - Parle superione del corpe
0. richiede assist rza todale
1. richiede Assiske nea parcizk

0. richiede assisteroa iolals
1.

2. 5i lava suionomamente con susili o con specificl adatiamenti 2. g mponomo eeliindossars
lies : mEnigliom o sedia)
3. i lava swonomamente, oon necessils 0 ausili 0 con specific 3.
miladtamenti
btz wp o lacc
4.

riclueds parzizle assistenza neilindessare abit senza bostood,
i 4 lacck,

abiti senza botmenl Hp. o Ilaccy;
necessita di ausili fimzsonali efo specifici adaitament

e zutonomo nell'indossare abid senza botomi xp o lacci: nom
mecessila i aasil funionali efo specificl adattamenti; necessits
ifi assistera o i ausili o specifici adalamenti soltanto per

&1 vesle in modo aslonomo (qualsiasi vestio), non ha bisogno di
ausil o specifici adadament

B - Parle inferiore del corps
1[{2|3]4]|5]|6

(. nchiede assisienea tofale
I. richiede assisterca parziale
2 si lava sulonmmamenie con ausili o con specifici adaitement (s manigiioni e sedia)
3. 51 Tava sulonomaments, non necessits di ansili o con specifici

4. Cura dells pe rsona

1123|456

(lavars: manie faccia, lavars | dend, pettinarsi, fars 12 barba, fuccars)
0. mchiede assisienya lotake
1. richiede assisenya parriake
2. sutondma con ausili
3. aubonomo senea ausili

Subtotale (0-20)
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Respiraione e pestione deghi sfinteri

5 Bespirariomne 6, Gestiope sfinterica - inkestino
11213456 1{2]/3]4]5]6
0. pchisde tobo endoirachesls (TT) e wenblamone — axasiila

permanents o imtermitents (1AW

2 respirs sutonomsmens con TT. necessita @ ossigeno, ekevata
assisienza nel iossine o assistenza nella pestione de| TT

4. mEspira adoromaments oo TT; rchiede poca dssistenza s

toasime o assisienra et gestions del TT

f. respiza anipnomamente serea TT: necessia di ossigeno, di elevata
assivenya nel tossire, di maschern fes: PEEP) odi IAY (BiPAR)

E. rspira amionomamenle senea TT; necessita di poca assistensa o
slimolarions nel inssme.

[ respirs autosomamente seed sssiskenes o ausii

. mmepotarith o frequerca di scariche mofto bassz (meno di | volla opni
3 piomil

5. scariche mgolan, ma con assstenss (en. per spplicam supposie),
pendile occastonali fmeno di dwe volle 3 mese)

. scaniche regolan. sends assistenys, pendie occasionali (meno i due
valie & mesa)

It scariche repolari. non necessila assislenra. mssenca i perdie
pecasinnali

7. Gestions sTimlerics - vescica B Usodel bagno
1 (2[3]4|5]|6

112|3|4|5|6

(L catelene permansnde

3 vomme di urins residua (RUY) = 100cc; nessuna catelerizearions
regolane ¢ cateenorazion: miermiliente assistita

& volume i unna mesides (BUVE < 1ce o aulocatetensmi
Imermite nt; necessita dF assistenea per i1 posizicnaments di strumento
di drenaggio

9. putocaketerisml misrmittenti; wilics stnomenti estemi 3 drenaggio
ma nen mecessiln di assistenea per il oo posizonaments

1L sutccafeterismi intermitlenti; continente = o caleersmo ¢ il
seguente, non uilicea soument estem di denagio

13, {lavarsi mam e faccia, lavarsi | denl, pettnarsi, fars (EUV) <
100 pecessity s dif stnomenti estemi i drenapgio non necessita &
assislenza per o svuotamentio

15 (RUWY < 100 continente; pon necessits df strumenti estemi di
denagpio

(ighens perinesks, sistemarione degli abi prima o dopo, use &
farrokettied assorbenti i

0. richizde assistenza ntale

I. richiede assistenza pacriabe, non @ in grado di palirs

2. richiede assistenea pacriake, & in gradodi palirs soonomamente

4. sogpetho autonema sotle ot afi aspeit, ma pecessits & ansli o con

ecifict adatamenti (ad esempio maniglioni )

5. indipendente, wewea ansiti oocon specifici adatlamenli

Subtotale (-0}
1123|456
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Spostame nti (stanza ¢ hagno)

Trasferimentl (internd ed esterni su superficl regolari)

o 5 nii mel ketlo ¢ srdoni nel prevenime whe da
decabiln

L2

4(5]6

Lad

b rchiede azsistenza o onmne w ANIVIE TUUEADIODE parie superionz del
corpo, rotarione pane mEnore del corpo, Asumes 13 posizions sedina
nel fetlo, fame sollevamenti m camoering, ©on o sonea ansili perché
elenirici

2 comgie ma defle sitivith senes assistenes

4 comypie due o tre delk aftivith s a assistensa

& cOmpE aotEwmaments g spostament nel belto e ke ariom per 1z
prevenione delle piaghe anbdecubiio;

10. Spostament inierni
112]13(4]|5]|6

0. rmchiede assisienrd completa
1. mecessia della camoering eletironica o assisenza parrisle per
ulilizrae CAMTUEEINA mameake

2. i sposta in mode inBpendenie con La carroering marnsie

3.  pecessilad supenvisione dorame il camming foon o sema agsiil

4. camming con il deambulalone o con bastond canadesi (pendain
sagittak)

5. cammina con basteni canadesi o con dee baston (pesso sliemsto)

B. cammina con un bastone

7.  oecessita sobo di ones per ke gambe

B.  cammina senea awsil

1L Traslerime nli kelio-carmm ving
1123|456

(hloceare camuenng, stlevane il pogpia-ped, nmuovers ¢ siemae
i braccioli, trasferirsi, soflevame | piedil

0. mecessita di assistenss comjista

ha bisopne & assiskens paiale efo supervisione efo aasili fes:
tavoletia di rasfenmento

2. midipendente (o nonnecessita di cammrzina )

=

11 Spostament per distanve modeste (10-100 mi|
1 12]3[4]5]6

0. richiede assisenea complata

1. mecossts dells camoeding eletironica o assisenea parcise per
Ll ane CATOETing mantak

2. si sposta in modo indpendents con fa cammrring mamiske

3.  mecessila & supenvizions dorante il cammEns fcon o sema aasifi

4. camming con i deambulsiore o con basionl canadesi ipendolo

sagitak)

camming can bastoni canadesi o con doe bastoni (pesso altemsto)

cAmmina can un hastone

necessila sobo di onesi per le gambe

CAMMINg 52023 ausili

mosm

1A% Trasferimenti carmorring basno-vasca da haeno
112|3(4(5|6

ige ilize camexing da bapno: trsferiments da-a; se usa mma
camzing normake: fenare 12 camoezing, sollevan: 1 poggia padi.
FIMmLEY ere @ sislemane braccioli, rasferrs, solkevar i piedid

0. michieds assistenza lotak

1. ha bisogno 8 assistenza pasriale @fo sapervisione efo aosili
{5 hame i sostegno)

2. imdipendente (o non necessita d camorrina)

14, Spoctamenti all'esterno (pim d1 100 me)
112]3]4]|5]6

F A =

0. richizde assisenra complata

1. pecessis dells cammring eletironica ¢ assisernes parcisk per
ol a6 CAMTOETinL mantske

2. =i sposts in modo imEpendents con la carroezing manuak

3. mecessta & supendsions darne it camming foon o semea asifi

4. camming con il deambutatore o con bastoni canadesi (pendolo
sagittake )

5. camming con bastoni canadesi o con due basioni (passo slemaio)
B. cammina con um bastone
7. mpecessila solo di oresi per k2 gambe
B.  camming senzs susili
15  Scake
L{2]13]14(5|6

0. Incapace di salite o scendete |2 scale

sake @ scende almeno 3 scalini oon Essislenza o supervistone di

1 alery persdmna

2. sale e scende almens 3 scalimd con Mature di commimano oo hastoni
canadese efo bastone

3. sakee seende slmenc 3 scaling sents Sloan supponto e swpenvisione
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16 Traslerimenti carvuing - sutomobile 17. Trasferimenti terra-carrozzina

1 [2]3]4]|5]|6
112[3[(4]|5|6

fmvvecimarsi  all'sumompbile.  femarsbloccare’ 1z carmozzina,
amuwere braccioli, masferimsi nella 2 sutompbile. pomarz la . . 3
carozzing dexmo e foarl dall aatomiobils 0. mecessita di assistenza
1. trasfenmento autonomo con o senza ausill (o non
0. mecessila d'.__asiu{er_r_a compieta ) - 3 necessita camorring)
1. neoessila i Assisterwa parviale efo sgpervisione efo di awsild
fanoiomati

2, indipendente mei trasferimenti. non pecessita awesili (o0 pon
neessila camer ing)

Subtotale (0-400)

MUNTEGGIO TOTALE i-SCIM3 (0-100
[ 1273141516 PUNTEGGIO TOTALE i-SCIM3 (0-100)

112]3]|4]5]6
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Allegato 12

QUESTIONARIO SULLO STATO DI SALUTE SF-36

Cognome Nome Data

ISTRUZIONI: Questo guestionario intende valutare cosa Lei pensa della Sua salute. Le informazioni
raccolte permetteranno di essere sempre aggiormati su come si sente & su come riesce a svolgere le Sus
attivitd consuete. Risponda a ogni domanda del questionario indicando la Sua risposta come mostrato di
volta in volta. Se non si sente certo della risposta, effettui la scelta che Le sembra migliore

1. In gensrale, direbbe che 2 Sua salute &:

{barrare una casella)

Ecceﬂmte Mol‘tc:_buma Buona F'aas_abile Scad_ente

2. Rispetto 2d un anno fa, come giudicherebbe, ora, la sua salute in generale?
{barrare una casella)
Decisamente migliore adesso rispetto ad un z2nno fa
Un po' mighore adesso rispetto 2d un anno fa
Pill o meno uguale adesso rispetto ad un anno fa
Un po' peggiore adesso rispetto 2d un anno fa
Decisamente peggiore adesso rispetto ad un anno fa

3. Le seguenti domande riguardano alcune attivita che potrebbe svolgere nel corso di una qualsiasi
giomata. La Sua salute La limita attualmente nello svolgimento di gueste attivita?

{indicare per ogni domanda il num. 1, 2 0 3]

Si, mi limitz | Si, mi limita | No, non mi
parecchio | parzialmente | limita per
nulla

Attivita fisicamente impagnative, come correre, 1 3 3
sollevare oggetti pesanti, praticare sport faticosi
Artivita di moderato impegno fisico, come spostare
un tavolo, usare I'aspirapolvere, giocare a bocce o 1 2 3
fare un giretto in bicideta
Sollevare o portare le borse della spesa 1 2 3
Salire qualche piano di scale 1 2 3
Salire un piano di scale 1 2 3
Piegarsi, inginocchiarsi o chinarsi 1 2 3
Camminare per un chilometro 1 2 3
Camminare per qualche centingia di metri 1 2 3
Camminare per circa cenfo metri 1 2 3
Fare il bagno o vestirsi da soli 1 2 k]

4, Nelle ultime 4 sefiimane, ha riscontrato | seguenti problemi sul lavoro o nelle aloe attivitg
quotidiane, a causa della Sua salute fisica?

{indicare per cgni domanda il num. 1 o 2)

o | NO
Ha ridotto il tempo dedicato al lavoro o ad aloe attivita 1 2
Ha reso meno di quanto avrebbe voluto 1 2
Ha dovuto limitare alcuni tipi di lavoro o di altre attvitg 1 2
g?jav]mn difficoltd nell'esequire il lavoro o altre attivita (ad esempio, ha fatto pid 1 2
ca

5. Melle ultime 4 settimane, ha riscontrato | seguenti problemi sul lavoro o nelle alre attivita, a causa
del Suo stato emotivo (quale il sentirsi depresso o ansioso)?

(indicare per ogni domanda il num. 1 o 2)

o | NO

a. Ha ridotto il tempo dedicato al lavoro o ad altre attivita 1 2

b. Ha reso meno di guanto avrebbe volubo 1 2

. Ha avuto un calo di concentrazione sul lavoro o in altre attivita 1 2
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7.

8

. Nelle ultime 4 setfimans, in che misura la Sua salute fisica o il Suoi stato emotivo hanno interfarito

con le nomali attivita sociali con la famighia, gli amid, 1 vicini di casa, i gruppi di cui fa parte?

(barrare una casella)
Per nulla Leggermente Un po’ Molto Moltissimo

Quanto dolore fisico ha provato nelle ulime 4 settimans?

{barrare una casella)

Per Eull.a Mol'to_ liewe Lizve Mﬂdgato Forte I'-mlto_ forte

. Nelle ultime 4 settimane, in che misura il dolore L'ha ostacolata nel lavoro che svolgs abitualments

(sia in casa sia fuor casa)?

(barrare una casella)

Per nulla Molto poco Un po’ Molto Moltissimo

. L& seguent domande si riferiscono a come si & sentito nelle ultime 4 setfimane. Risponda a

ciascuna domanda scegliendo |a risposta che pid si awicing al Suo caso.
Per quanto tempo nelle ulime 4 setfimane si é sentito...
{indicare un numero per ogni domanda))

Sempre | Quasi Molto Una parte Quasi Mai
sempre | tempo | del tempo miai

Vivace brillante? 1 2 3 4 5 6
Molto agitato? 1 2 3 4 5 [
Cosi gil di morale che niente 1 2 3 4 5 [+
avrebbe potuto tirarla su?

Calmo & sereno? 1 2 3 4 5 6
Pieno di energis? 1 2 3 4 5 [
SCoraggiato e triste? 1 2 3 4 3 6
Sfinito? 1 2 3 4 3 6
Felice? 1 2 3 4 3 6
Stanco? 1 2 3 4 5 6

10. Nelle ultime 4 setimane, per quanto tempo [z Sua salute fisica o il Suo stato emotivo hanno

interfarito nelle Sue attivita sodali, in famiglia, con gli amici?

(barrare una casella)

Sempre Quasi sempre Una parte del tempo Quasi mai Mai

11. Scelga la risposta che meglio descrive quanto siano VERE o FALSE le seguenti affermazioni,

Certamentz In gran Mon so In gran Cartaments
ver parte vero parte falso falso
Mi pare di ammalarmi un 1 2 3 4 5
po' pill facilmente degli altri
La miz salute & come quella 1 2 3 4 5
degli altri
Mi aspetto che la miz salute 1 2 3 4 5
andia peggiorando
Godo di ottima salute 1 2 3 4 3
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Allegato 13

A. 0. U. Citta della Salute e della Scienza di Torino

C Centro Regionale Esperto "Siringomiglia-Sindrome di Chiari” g
) ' Rete Regionale Malattie Rare del Piemante & della Valle d'Aosta C RE S C
.._k‘.‘“n |

§ 1-\ * ) - - . g
b AZIENDA DSPEDALIERO - UNIVERSTARIA -f‘ UOC Neurochirurgia, Presidio CTO
Citta della Salute e dalla Scianza di Torine Via Zuretti 29 - 10126 Torino

WWW.CTESsC.org

QUESTIONARIO DI GRADIMENTO RIVOLTO AGLI UTENTI DELL'AMBULATORIO "CHIARI-
SIRINGOMIELIA"

Gentile Sig./Sig.ra,

Le chiediamo cortesemente di dedicare alcuni minuti del suo tempo per rispondere alle domande
che seguono. Grazie al Vostro contributo potremo verificare la qualita dei nostri servizi, al fine di

migliorarli e renderli pil adeguati alle Vostre esigenze.

Il questionario & assolutamente anonimo e i dati forniti da esso verranno utilizzati esclusivamente
per il fine sopra indicato e verranno distrutti al termine dello studio.

(Apporre una croce sulla risposta scelta).

Grazie della collaborazione

Data o A

Eta Maschio O Femmina O

Titolo di studio
O O O a O

nessuno Licenza elementare licenza media inferiore Licenza media superiore Laurea
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1. Entrando in ospedale ha trovato facilmente l'ambulatorio?

Q 1 2 3 4 5 ¥] 7 8 9 10
Per nulla Molto

2. Ritiene di aver aspettato molto in sala di attesa?

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Per nulla Molto

3. Sié sentito trattare cortesemente dal personale medico e infermieristico dell’ambulatorio?

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Per nulla Molto

4. Ritiene che le informazioni, fomite dagli operatori sanitar sul suo stato di salute durante la
visita, siano state chiare e complete?

0 1 2 3 4 3 [+ 7 8 9 10
Per nulla Mokt

5. Sié sentito coinvolto nelle sue dedisioni sul trattamento e sulla cura del suo problema di
salute?

0 1 2 3 4 3 [+ 7 8 9 10
Per nulla Malkto

6. Al termine della visita ritiene di aver compreso le spiegazioni riguardo le cure gfo le
procedure che dovra seguire in futuro?

0 1 2 3 4 3 [+ 7 8 9 10
Per nulla Molto

7. E' soddisfatto di come sono state organizzate le cure e/o procedure da seguire in futuro?

0 1 2 3 4 3 [+ 7 8 9 10
Per nulla Molkto

8. Ritiene che siano state rispettate la sua privacy e |2 sua dignita durante |a presenza in
ambulatorio?

0 1 2 3 4 3 [+ 7 8 9 10
Per nulla Mokt

9. Da 0 a 10 quanto si rifene soddisfatto dalla prestazione ambulatoriale ricevuta?

0 1 2 3 4 3 [+ 7 8 9 10
Per nulla Molto
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Presidio C.T.0 (via Zuretti n. 29, Torino)

Amb. CRESSC p: terra. ingr. C tel. 011/6933883

prenctarion: poienra, ingr. A tel. 011/6933 716

Segreteria CRESSC tel. 0116933432 fax 3312 (Sig.ra Sara}
ptemra a destra, area Sala Stampa email- segreteria cressci@gmail com

Amb, '\euruclnrm'gia p- terr=, meT. A tel. 0116933135 fax 3730

v ¥ ; tel. 011/6933649

tel. 0116933362

i 2 tel. 0116933290

Consulenze in sede (presso Ambulatorio CRESSC:

Founiatra tel. 0116334604 (Sizra Antorndetta Elafanta)

I'nits Spinale Tnipolare TUST (via Zuretti n. 26, Toring)
Amb. Neuro-Urslogia, DH (z. 47) tel. D11/6937850-TEE6 (Lrodin.)
Amb. Fizsiatria . 3) tel. B11/653T823-TE16
Amb. Psicologia (p.terra) tel, 0116933126 CTUP; 0D1L/693T840
Servizio Sociale (p.tera) tel. DIT'693TEIR-12 34001532602

Presidio Maria Adelaide (Lungo Dora Firenze n. 57, Torino)
Amb. Chirurgia Vertebrale (p fena) tel. 01L/G93T3-49-6 CTUF; 0116337378 Amb.
prenctazom/info Signorm Peroth Manna
{p.tena) tel. 0116937228 CUP; 011'69373210

Amb., Pricologia

Precidio M Tineti
Iﬁ]]. ﬂth!]IﬂStiﬂl’Ie, Yia 'C'Hum-.. 15, Torimo:

- Nenrogenetica  (p. 'lu'r::! hlﬂlm f= 01176334743
T terra) tel. 0116335038 Qtﬂﬁﬂ'—mﬂ}hﬂufﬂﬂm

- Centro del So
Driv. P!].-E!lllliﬂngla, Via Genova 3, 'I_'um-n:
- Amb, Preumologia (p terwa) tel. 0

11/6336631
(Sizrs Anmach 11-13: B 14.30-15.50)
Diiv. Renmatologia, C.so Bramante u. §3/90, Toring:
- Amb, Renmatologia (pad beige. p- 17 tel. 011/6335318 fax 5361

5. Anna, Via Ventimiglia n. 3, Torino:
- Servizio Diagnostica Prenatale, S. Anna (p. 4%) tel 011/3135683-971
OIFAL Porza Polomia n. 947Via Ventimizlia n. 1, Torina:

Huﬂn.NHur'dlilwgi, B]El[(p. terra), tel. H11/3135612
fe i Signora Barbara: Tun-Mar-Ven h9.30-14.00

Allegato 14

¥
-59: AZIEMOA DSPECRLIERD - LINIVERSITARIA

Citta dalla Salute e della 5cienza di Torino

A Q. UL Citra della Salute ¢ della Sctenza ai Terine
Centreo Regionale Esperto Siringomielia& 5. Cliari- CRESSC

T, CPES S0, OFE
Gruppoe Multidisciplinare Aziendale
Siringomielia & Sindrome df Chiart - Presidio CTO

>

La Malfgrmaziene di Chiard
comprende un gruppo etevegense di momalie del cervelletio caratterizzare
dall ‘arria della parte caudale atraverso il forame magno; se alla malformazione
51 asseciane sinemi & segmi neurclogic di sefferenza delle strutturs coimvelie la
diagnosi  di Sindrome di Chiarg (RNOGI0 cod es.)
La Siringomiefia
& una malaitia caratierizzata da una raccolia abmorme di liguide cerebro-spinale
in una o pit cavitd (sivinga) all intermoe del midolle spinale o nel bulbo
Siringomielia-siringobulbia (RFG321 cod.es.)
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