Patologie implicate e definizioni nella

Espina Bifida

Mielomeningocele

Meningocele

Espina bifida oculta



Definizione, nomenclatura e descrizione di concetti, termini e patologie che verranno di
seguito menzionati con freque

pnominazione della
V), cosi come
a cosiddetta

0-Cranio-Vertebra
buo essere causa di confti
me del Filum Terminale (S*
ome, 0 Filum Terminale Synd

PF) e della “Sind
quella che g ccedentemente descritta

¢ dzione Midollare (S.TM), o
inale teso, o Cord-traction
nale Syndrome.

A “Patologia del Filum” viene co
0, 0 Tethered Cord Syndrome, e il M
ord.

con altre due patologie simili: 1
Ancorato con spina bifida occulta, o

ilitarne la distinzione, si descrivono il @fi€etto e tutte le patologie relazionate con
ologie che vengono confuse si menzionano con terminologia in italiano e inglese e
ti:

idollo ancorato o midollo ancorato da spina bifida//Tethered Cord Syndro

idollo ancorato occulto g dollo anco da spina bifida occulta/
aal Cord.

3. fdollare/Sindrome
u ord-tracti Syndrome/F

m Terminale Syndrome.
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5. di Arnold Chi

6.

7. Patologie associate: , Inversione del processo
odontoide, Kinkin

8. Sindrome Neuro-C

9. Patologia del Filum.

10. Filum System®.



1. Midollo ancorato o midollo ancorato da spina bifida//Tethered Cord Syndrome

9 a una malformazione
ano esternamente

Definizione: il Midolle
neuro-vertebrale

(prevalentemg egione lombare cne il midollo sp¥ ovoca lesioni
meccanichg One in tutto il sistema né icl cranio e nella colonna ale. Produce
inoltre Specifiche, come [’abbassa delle tonsille cerebellari, josi ¢ la
siringQ

Bifida

el suo libro
0gical Surgeons

°1 Yamada. American As

“Tethered cor
Publications Com



Consider the word “tethered” in the context of
the lumbosacral spinal cord. One can visualize
an unnatural, unmitigated, abnormal con-
straint and immediately recognize the aptness
of the medical term “tethered cord syndrome”
for this condition. However, many clinicians
and scientists did not agree with the usage of
this term for many years. Even after the appear-
ance of the diagnostic term “tethered spinal
cord” and “cord tethering” in the literature in
the mid-1950s,*debate continued as to whether
these terms were acceptable (McLone DG
[moderator], Reigel DH, Pang D, Mickle JP:
Tethered cord: fact or fiction. Annual Meeting
of the American Association of Neurological
Surgeons, May 5, 1987, Dallas, Texas).

Figura 2. Frammento di testo tratto dal libro “Tethered
cord Syndrome”. Shokei Yamada. American Association of
Neurological Surgeons Publications Commitee”. 1996.
Corrisponde all’introduzione al primo capitolo del libro,
dove si menziona [’esistenza del dibattito sulle altre
descrizioni patologiche.

2.
Co

0 ancorato da sp

Defi il midollo ancorato 0 C Spinal Cord” ¢ assog una
malfo e neuro-vertebrale, § fida e mield oocele, non visibili Amente,
prevalent nella regione ¢, che ancora il ollo spinale pro 0 lesioni

vertebrale. Pg 1zzarlo ed
quali R AC. Si puo

e a livello midolla
Sari esami di neuroi
tonsille cerebellari, scoli@

meccanicht ione, princig
effettuarne i
manifestare co

Descrizione: nel 1976, Hoff
“Tethered Spinal Cord” co,
ancorato, pero associata all
Hoffman descrive 31 casi di
bifida occulta, in cui 1 deficit
midollare. Il nuovo concetto d
protean manifestations, diagno
Humphreys RP. Childs Brain. 1976

o0 di Toronto, definisce il
oni e sintomi di un midollo

0 per la trazione di una spina
ell’eliminazione della trazione
The Tethered Spinal Cord: its
, Hoffman HJ, Hendrick EB,

and surgical correcti
;2(3):145-55.




3. Caso di midollo ancorato occulto. Da sinistra a destra: RX lombo-sacrale con spina bifida ossea da L4
schema e foto operatoria di meningocele lombo-sacrale visibile solo con esami di neuroimaging.

3. me da Trazione Midolls
Filu inale teso//Cord-tr
Ter DIIE

del Filum Terminale/Sin
erminale Syndro

I'M)/Sind
Syndrome/

Deft e: sindro g"Che associ ni di altcraz ologiche g ema
nerve evalentemente a livello m binazione con possibilg 0si e
sindro Arnold Chiari, co scguenza @ ilum terminale teso altra
malfo apparente del sisteqg 0s0, incluso 1 terminale.

elazione la
cKenzie KG,

0 di Toronto, ¢ il pr
m terminale teso nel
cgia”, J Bone Joint Surg (B

Descriziong nzie, neurog
comparsa di p

Deward FP, “Sco

tore a me

Nomenclatura: nel 1953, G, ano, da per la prima volta il

nome alla “sindrome da tr dollare”, differenziand® assico “midollo ancorato”,

come si legge nella sua pub C inale syndrome. (The cord-
traction syndrome)”, J Bone



DISCUSSION

The cord-traction symptoms
associated with dysraphism have
been  recognized by neurosur-
geons for many years. The nenro-
surgical literature abounds with im(-i
excellent articles, The syndrome  foll
has been associated with simple
spina bifida oceulta, meningocele,
myclomeningocele, diastematomyelia,
congenital scoliosis, Klippel-Feil syn-
drome, eranium bifidum, tight fibrous
bands, and hony spicules. All of these
conditions may be associated with
congenital deformities, expecially in
the lower extremitiex. These are usun-
ally evident at birth, The neurologieal
abnormalities may be progressive,

The associated pathological le-
stons were different in the three eases
here reported. In the first patient the
tight filum terminale had prevented
the distal migration of the spinal
column, so that the conus medullaris
had retained the foetal position. Pa-
ralysis occurred during the period of
rapid growth.

Figura 4 atto dalla pubblicazione g
neurochir? nolti anni [...[Nella lette

una sempli bifida occulta, meni
Klippel-Feil, do, bande fibro

au: “[...] La traz
eurochirurgica esisto
ielomeningocele, diasté
picole ossee. Tutte queste

dollare associata a disrafi nota ai
ellenti articoli. La sind| sociata a
omielia, scoliosi co ndrome di
joni possono ass deformazioni

congenite, specio gli arti_iu ono solitamente visibili all e anou ogiche possono
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2. “Outcome, reoperation, and complications in 9
Bierbrauer KS, Kuntz C 4th. World Neurosurg. 2012
19.

en operated for tight or fatty filum.”, Ostling LR,
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4. Scoliosi

aterale della colonna vertebrale, di cui €
rso una radiografia della colonna in toto

Definizione: patologia caratterizzata da
possibile identificare e controllare I’evo
sul piano frontale o anteroposteriore.



Tipi di Scoliosi in base all’eziologia:

4.1. Scoliosi idiopati

Definizione:
causa igng
sviluppo

a vertebrale, di
ell’eta dello

diopatica (SC. azione laterale d¢
I frequente nel sesso f@ ¢ € Sl osserva maggio
ate IV secolo a.C.).

Desci * la Scoliosi (SC) ¢ descritta per
“Su enti della riduzione”.

ma volta da Ippocrate di Cos n¢

N atura: il nome “Scoliosi” ¢ dato da 0 (129-199) quando crea i termini “
' e “lordosi”, nel passaggio del libro icolazioni” in cui menziona la descrt

ate delle differenti forme di lussazione drale.

Figura 5.- RM con sezione cQ
il canale vertebrale con
vertebrale, indicando la p

Teorie sulla SC.I.:

iidiopatica, in cui si visualizza
ita all’interno del canale

A. Teorie convenzionali: squilil ebrale, anomalia legamentosa,
alterazioni posturali propriocett come la gravita o all’azione
muscolare legamentosa, errore innd : ioni neurologiche.

B. Teoria secondo il Filum System®:
compensazione dell’azione di una trazi
evidenziabile con le tecniche di neuroi idono la stessa causa le altre deviazioni
idiopatiche della colonna vertebrale, com¢" | iperCifosi, 1’iperlordosi, il raddrizzamento della
curvatura vertebrale, la rotazione vertebrale e 1’inversione delle curvature vertebrali con il

odotta da un filum terminale teso, non



medesimo significato biomeccanico.

4.2. Scoliosi secg

one della colonna ve
10 essere di natura tumorale,

sul piano frontale o ant€
Atica, infettiva o altro.

iore, la cui

Fig. 7. Neuro-vertebral diagram drawn
according to observation of Hamilton
and Schmidt [3]

5. Sindrome di

Definizione: la sindrome di
dell’encefalo, le tonsille ce
verso il canale vertebrale. S
essere maggiore di 5 mm, s&
impegno delle tonsille cerebell?

jazione della parte inferiore
attraverso il foro occipitale
ille cerebellari (ATC) deve
cora puo essere di 0 mm, o

Descrizione: nel 1883 il chirurgo¥a
descrive I’allungamento del verme cerebellare, I’abbg
in un bambino con idrocefalo, encefalocele, spina bi
Chiari descrive nuovi casi ed una sua azi
sua diffusione.

(1835-1925) di Pertshire, Scozia,
to del cervelletto e del IV ventricolo
ieloschisi. Nel 1891 e nel 1896 Hans
lel 1894 Julius Arnold contribuisce alla

Nomenclatura: nel 1907 Schwalbe e Gredig la definiscono “malformazione di Arnold-Chiari”.



La nomenclatura ufficiale attuale ¢ “sindrome o malattia di Arnold-Chiari” (SACH), secondo il
Nomenclatore e la classificazigne.delle malattie della O del 1002,

Alcuni autori si rifes ogia g

“sindrome di g ]
classificaziong itologie della O
Omettere ; mplica ignorare le rego
che si are con la nomenclatura dell:
confo drome di Chiari-Fromel, sinds
Nel G di classificazione delle malattie d
Diseg ind Related Health Problems, 10
qusg ologia la voce "Sindrome o malatti

g, di Chiari”, “Chiari”,
nel Codice di
giari” (SACH).
errore, cosa
i ci sipud

¢ o malattia d1
azionali recenti e inco
, dato che esistono altre vo
1 Budd-Chiari, osteologia di
MS (International Statistical Cla
ision (c¢) Ginevra, OMS, 1992),
old-Chiari I" (Q07.0, CIE-10).

jon of
A per

I

e
v

za: un caso ogni mille nati vivi,
zione. In entrambi 1 casi si tratta di cif
nm.

autori indicano poco meno dell’l
criteri attuali molto restrittivi, con un

Figura 7. a che mostra ['abba ento delle
tonsille i e il conseguente aument 0 spazio
soprag , nello spostarsi tutto il ce Verso
brale, nella SACH.I.

Tipi di Sindrome di AFHE i esi i oL, 111, IV) e due (“07,
“1,5”) descritte recentement:

Tipo 1. ATC (abbassame alformazione del sistema
Nervoso.
vertebrale, che fissa il midollo

Tipo II. ATC con malformazio vertebrale nella col

spinale al canale vertebrale.
Tipo III. ATC con encefalocele occipitale ed anom

Tipo IV. ATC con aplasia o ipoplasi‘
cervelletto.

o associata ad aplasia del tentorio del



Tipo “0”. Attualmente si ¢ menzionata ’esistenza di casi con la clinica propria della SACH.I.
pero senza ATC.

Tipo “1,5”. Recg jazione del tronco

encefalico at

Oro occipitale.

a Sindrome di Arnold-Chiar

puo essere dovuto alla trazione eS
ne forme di SACH, esclusa la SACI cui
, esistono le seguenti teorie:

ento delle tonsille cerebellari (A
pinale da malformazioni associate a
I’unica alterazione morfologica. In t:

rie convenzionali:

dinamica: I’ ATC ¢ la conseguenza di un’anomalia della circolazione del LCR.

ormativa: la teoria della fossa cranica piccola, ritiene che questa malformazione p
zione del cervelletto verso il canale vertebrale.

idera PAT@
ovuta ad

na SACH.IL. come il risul
anomalo non evidenzi

secondo il Filum System®;
pmala del midollo spi
pimaging.

dé anifestargeingfomme. diverscs iPpI ¢
a casistica, la classificazig on frequenza da maggiore
alea, cervicalgie, paresi g glla vista, dolore agli a
la sensibilita, vertigi erazioni mnestiche,
cammin® aloie, alterazione ¢ turbi del linguag
degli sfint8 pnia, vomito, p

Figura 8. RM di una paziente a 8 e 20 mesi, in cui si MseMm ATC tra la prima e la seconda RM.
Huang P. "Adquired” Chiari I malformation, J Neurosurg 1994.



6. Siringomielia

avita cistica nel
idollo spinale,

Definizione: la Si S
midollo spi flata a sintomi
prevalenteq gati alla sensibilita termic

ento generalizza

Descri a Siringomielia (SM) ¢ descr r la prima volta da Estienne era “La

disec corps humain” nel 1546.

No la

atura: Parigi, 1824, 1’anatomista C Prosper Ollivier d’Angers (1796
1a e la pubblica nel "Traité de la moe iére et ses maladies".

za: 84 malati di siringomielia per ogn ne di abitanti.

lo interstiziale o siero
| dei tessuti dovuta

Figura 9. Modello che
della cavita centro-
all’ischemia da trazi

riempimento c6
e, generata dalla né
1lum terminale.

Tipi di Siring i Dgia:
A. Siringomielia p

Definizione: si tratta di ug icolma di liquido, la causa
della cui formazione ¢ igno
Nella nostra casistica, la cla
algie agli arti, cervicalgie, alf
cefalee, alterazione del cammind

Teorie sull’eziologia della SM.I.

- Teoria idrodinamica: considera ch
un’anomalia nella circolazione del

achidiano (LCR).

- Teoria malformativa: ritiene che 1’esistenza di una fossa cranica piccola determini lo



spostamento del cervelletto verso il canale vertebrale, generando un conflitto idrodinamico,

con deviazione del LCR.allianterno del midollo spinale.e.conseguente formazione di una
cavita siringomig

he la CS sia
a sua volta
e tecniche

ilum System
dollare, prodotta da un
inale teso, non identifical
ica si forma liquido inters
stola nello spazio perimidollare
o con LCR.

one midollare
della necrosi del tessuto
A trazione midollare di un fill
0imaging. Nella cavita siring
oluzione della CS, puo crearsi
dimale, con scambio di siero intrac

- Teoria

gomielia secondaria

M secondaria secondo il FS®, esis 1 cavita intramidollare che contiene
iziale o siero, dovuta a una causa t ale, traumatica, infettiva o altro. Puo
ata da una necrosi del parenchima del midollo spinale, in cui la causa esercita un
o da compressione o trazione, o da una combinazione dei tre meccanismi.

ne patologie associate:

* tibasia (PTB). E un’ano pssea caratf ata dall’appiattimento dellg
), che si traduce nell’apg ell’angolo € o di Boogard. Secondo i
jone ossea si P ando coesis struttura 0sseg per

? o per destrutturaZ
ma Crata da jone. midoll?

contorno osseo del fog
o volume, che confe
normale (convessg

" questa defo
per mag maturazione
, che ¢ quella

inazione Basilare (IB).
interno della fossa pos
9 una forma a ¢
pcccanismo de

Q

del tessuto osseo, ed
azione midellasesdellanS. )\

alformazione della porzione
bne all’indietro dell’apofisi
e adiacenti. Secondo il FS®,
lone generate da una trazione
nzioni muscolo-legamentose e

* Inversione del procg
superiore della colo
odontoide, fino a spos
I’TPO ¢ la manifestazior
midollare, che giunge a @
I’0sso dell’estremita prossi

are le articolazioni, le
della colonna vertebra

In una curvatura in avanti fra la
la PTB, IB e I'IPO, specialmente nei
rta I’adattamento del contenuto anteriore
el cranio, unitamente alla deformazione

* Kinking del tronco cerebrale (KTC). Cg
protuberanza e il midollo spinale che acco
casi maggiormente colpiti. Secon E
della fossa posteriore ad una de
prodotta dalla trazione midollare di una S.NCV.



iro-Cranio-Vertebrale (S.

e consiste in un insieme di
il sistema nervoso, includendo 1
a colonna vertebrale, a consegue
emente normale. La trazione midol
erminale non rilevabile (Patologia de
quelle cause che possono deformare i
rtebrale e il midollo-filum terminale.

la sindrome Neuro-Cranio-Ve
ntomi e segni, che coinvolgono
rebrale, il midollo spinale, il cra
anomala di un filum terminale ap
lovuta ad un’anomalia congenita del {
isita, per un tumore, un trauma o per
rale e la relazione meccanica fra il cana

zione: effettuata dal Dott. Royo Salvador in:

eurol 1996; 24: 937-959. Siringomielia, escoliosis y malformacion de Arnold.
as. Etiologia comun. Royo Salvador M.B.

1996; 24: 1241-1250. 810n basila pasia, retroceso odontoig
bral, etiologia cg la siringomie josis y malforng

J.

ura: anch’essa realizzata daldl Or in:

filum
0 unidad

euro-Cranco-Vertebr
Jornadas de Fisi
biodinami@ £ Marzo 2009, )
“Sindrome anio-Ve
Foundation™. 1

oliosis, Ck
1a de la ONCE.
. Espana.

. IV Riunione “C
o, Sicilia, Italia.

iringomielia. Seccig
jstema craneosacy

yringomyelia
“Sindrome Neuro-Cranio-Vey isultati di 400 casi operati di
SEZIONE DEL FILUM 0 coliosis & Syringomyelia

Foundation”. 12 Noviembr

di SEZIONE DEL FILUM
yelia Foundation”. 17 Marzo

“Sindrome Neuro-Cranio-Ve
TERMINALE”. VI Riunione
2012. Oristano, Italia.

& Scoliosis & Syri

dad mas frecuente”. Ciclo de Charlas
anzada). 8 Mayo 2012. Barcelona,

“El nuevo Sindrome Neuro-Craneo-Vertebral. La ex
divulgativas CIMA (Centro Internacional Medi
Espana.

Clinica: la Sindrome Neuro-Cranio-Vertebrale si pud manifestare clinicamente in forma di una o



varie patologie, descritte in momenti diversi della storia della medicina, fino ad oggi conosciute
come idiopatiche e la maggiorpaste delle quali non relazignatedtra loro. Si tratta di: Sindrome di
Arnold-Chiari I, Sitia diopati asilare, Inversione del
processo odontoi o ) Sie zioni del normale
allineamento g na vertebrale (cif€ 10si, iperlordosi, P "allineamento
vertebrale alcune alterazioni neut ogiche, alcune sindro jnsufficienza
vascolarg ale da vasi di piccolo calibra e discopatie vertebrali, alc omi delle
faccettg ari, enuresi notturna.

»

Inci con i nuovi criteri per la SACH.
re e patologie implicate, I’incidenza d
dg polazione mondiale.

.1 e SC.I, cifosi, iperlordosi, rotos i e il
NCV puo risultare di poco superio 20%

]

Figura 10. delle tre patologie é ['a
sintomaticg si puo manifestare la S.

espressione

9. Patologia dé

indrome Neuro-Cranio-Vertebrale
mente normale, che tuttavia

Definizione: la patologia del
causata da un’anomalia co.
esercita una trazione sul m

pnale e sul resto del sistems

Nomenclatura: viene present
Risultati in Sindrome d’Arno
“Chiari & Scoliosis & Syringom

osi idiopatiche”. VII Riunione
013. Bari, Italia.

Incidenza: con i nuovi criteri per la SACH.I, SM.
resto delle patologie implicate, e con la prevalenzg
puo risultare di poco superiore al 20% d



10. Filum System® (FS®)

applicato a oltre 900

Definizione: il Filum
casi di sindrome

pazienti in 21 ag
Neuro-Cranig

C non congenita.

Chiari,
omyelia

e Scoliosi idiopatiche”. VII
. 10 febbraio 2013. Oristano, Ita
con il titolo di Marchio Registra




