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CHİARİ MALFORMASYONLARI

Giriş
Chiari malformasyonları, serebellar tonsillerin 
foramen magnumdan servikal kanala doğru 
herniasyonundan, serebellar ageneziye kadar 
uzanan geniş bir klinik yelpazeyi kapsayan kra-
niovertebral bileşkenin ve arka beynin konjeni-
tal anomalileridir. Sinir sisteminin diğer ano-
malileri (hidrosefali, sirinks, ensefalosel, spinal 
disrafizm) CM’larına sıklıkla eşlik eder.1,2 İlk 
olarak Cleland tarafından 1883 yılında hid-
rosefali ve spina bifidalı pediatrik bir olguda 
tanımlanmıştır.3 Avusturyalı Hans Von Chiari 
1891 ve 1896’da yaptığı otopsi çalışmaları ile ilk 
serisini yayınlamıştır. Chiari bu serisinde her-
niasyonu derecesine göre üç tip olarak tanım-
lamıştır.4,5 Alman Julius Arnold 1894 yılında 
arka beyin herniasyonu olan myelodisplastik 
bir hasta tanımlamıştır. Arnold’un öğrencileri 
tarafından 1907 yayınlanan 4 olguluk seride 
sendroma hocalarının adını eklemeleriyle Ar-
nold-Chiari malformasyonu tanımı doğmuş-
tur. Bu tanım daha çok CM’nu Tip 2 için kulla-
nılmaktadır.6,7 CM’larında klinik ve radyolojik 
korelasyon uyumsuzluk gösterdiğinden klinis-
yenler arasında kabul görmüş ortak bir tanım 

yoktur.8 CM’ları omurilik kanalındaki herni-
asyon tipine ve beyin ile omurganın gelişim 
anomalilerinin özelliklerine göre sınıflandı-
rılır. CM’ları baziler invajinasyonlarla birlikte 
erişkinlerde en yaygın görülen kranioservikal 
bileşke anomalileridir. Klinik olarak CM’nu tip 
I asemptomatik veya geç çocuklukta, yetişkin-
likte tussif baş ağrıları ve fokal nörolojik belir-
tilerle görülebilir. Tip II, III, IV, V ise doğuştan 
itibaren görülmekle beraber klinik olarak daha 
önemlidir.9

Tanı Yöntemleri
MRG tanı için seçilmesi gereken ilk yöntem-
dir ve tek başına yeterlidir. Kranyoservikal bir-
leşkenin anatomisinin iyi bir tasvirini sağlar.10 
Hastaya MRG çekilemediği durumlarda tanıda 
yardımcı olabilecek diğer yöntemler arasında 
BT miyelografi, kontrastsız BT ve baş boyun 
radyografileri bulunur.11 Kranyovertebral bi-
leşke gelişim anomalileri düşünülen olgularda 
kemik yapıyı araştırmak için BT, ve direkt kafa 
grafileri tercih edilir. CM’nu radyolojik olarak 
serebellar tonsillerin foramen magnumdan ser-
vikal kanala doğru 5 mm veya üstü yer değiş-
tirmesi olarak tanımlanır.12 Tonsil herniasyonu 
izlenen hastalarda kafa içi basınç artışı yapacak 
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nı bozan tümör (hemanjioblastoma, epandi-
moma) cerrahi olarak çıkarılmalıdır. Mevcut 
obstrüksiyonun kaldırılması ile BOS dolaşımı 
normale döner ve sirinks küçülebilir.61 Hidro-
sefalisi olan hastalarda tedavi sonrası beyin ve 
omurilik basıncı azalır ve çoğunlukla siringo-
miyeli küçülür.14 İdiopatik siringomiyelide ve 
tedaviya cevap vermeyen hastalarda siringo 
subaraknoid şant cerrahisi yapılır. Bu cerra-
hinin başarısızlığı durumunda siringo perito-
neal veya siringoplevral şant cerrahisi yapılır. 
Ancak, şant cerrahilerinin komplikasyon oranı 
yüksektir. Ayrıca, başarı oranının düşük olma-
sı nedeniyle, tedavi algoritmasında en son çare 
olarak tercih edilir.64
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