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ÖNSÖZ

Değerli Meslektaşlarım,

Chiari Malformasyonları,  fizyopatolojisi, semptomatolojisi, cerrahi endikasyonları 
ve cerrahi tedavi yöntemleri ile Nöroşirürji alanındaki tartışmalı konuların başında 
gelmektedir.

Bu konuda, Türkçe literatürde konuyu her yönü ile ele alıp, değerlendiren kapsamlı 
güncel bilgi açığı olduğu aşikardır.

Chiari Malformasyonları konusunda geniş tecrübeye sahip ve bu malformasyon-
larla özellikle ilgilenen hocamız Prof. Dr. Hidayet Akdemir'i bu eksikliği görüp, bu çok 
özel ve güzel kitapla giderdiği için tebrik ederim. 

Kitap yazan, editörlük yapan her meslektaşım verilen emek ve özveriyi iyi bilir, Prof. 
Dr. Hidayet Akdemir'e bilim ve Nöroşirürjiye bu çok önemli, değerli katkısı ve birikimi-
ni kendisine saklamak yerine bizlerle cömertçe paylaştığı için teşekkür ederim.

Eminim okuyucular da, bu kitaptaki bilgiler ışığında tedavi edilen hastalar da min-
nettar kalacaklardır.

Saygılarımla

Prof. Dr. Hakan EMMEZ 
Türk Nöroşirürji Derneği Başkanı 

Gazi Üniversitesi Tıp Fakültesi 
Nöroşirürji AD. Öğr. Üyesi 
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Önsöz

Değerli okuyucular

19. yüzyılın sonlarından beridir Chiari malformasyonlarının tanısı konulup, tedavisi 
yapılmaktadır, ilk yıllarda Arnold Chiari malformasyonları şeklinde adlandırılmıştı, ancak 
Arnold’un 3 olgu dışında fazla katkısı olmadığından dolayı artık ‘’Chiari malformasyonları’’ 
olarak adlandırılmaktadır.

Bilgisayarlı Tomoğrafi ve Manyetik Rezonans Görüntüleme yöntemlerinin kullanıma 
girmesi ile tanı konulması kolaylaşmıştır, ancak  tedavi planlamasındaki algoritmalarda 
halen çeşitli tartışmalar mevcuttur.

Bu kitapta Chiari malformasyonları konusunda tanı ve özelliklede tedavi konusunda 
çok geniş en son literatür bilgilerini Prof. Dr. Hidayet Akdemir kendi tecrübeleri ile bir-
leştirerek özetlenmiş olarak sunmaktadır.  Nöroşirürji ve Nöroloji camiasındaki araştırma 
görevlileri ve uzmanları için önemli bir klavuz olacağı kanaatindeyim.  

Böyle geniş kapsamlı bir eserin hazırlanmasında emeği geçen Prof. Dr. Hidayet 
Akdemir’e ve katkı veren tüm bölüm yazarlarını kutluyorum. 

Prof. Dr. İ. Suat ÖKTEM 
Beyin Sinir Cerrahisi Uzmanı 
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Chiari malformasyonu başlıklı kitabımızda bilimsel yazının amacı hastalığın tarihçesin-
den günümüze kadar tüm tarihsel ve güncel akademik bilgileri özellikle konuyla yakından 
ilgili meslektaşlarımız (Beyin cerrahisi, nöroloji, pediatri, dahiliye, radyoloji, kardioloji, fizik 
tedavi rehabilitasyon, kulak burun boğaz, göğüs hastalıkları, acil tıp, anestezi, tıbbı gene-
tik, anatomi, histoloji ve aile hekimleri) ilgilendirmektedir. Chiari malformasyonu hastaları 
gerek çocukluk yaşı gerekse erişkin yaşlarındaki hastalar yukarıda ismi geçen bir çok bö-
lümlerin hastalıklarına klinik semptomları benzemesi nedeniyle polikilinik muayeneleri 
yapılmaktadır. Bu nedenle Chiari malformasyonu hastaları semptomları ve bulguları bir 
çok dahili veya cerrahi bölümlerin hastalıklarını taklit etmektedir. Chiari malformasyonla-
rı,fizyopatolojisi, etyopatogenezi, cerrahi endikasyonları, uygulanan cerrahi teknikleri ile 
Beyin cerrahisi pratikleri arasında tartışmalı konuların başında gelmektedir. XXI yüzyılın 
modern teknolojik gelişmeleriyle bu kompleks anomalinin tanısında ve ayırıcı tanısında 
özellikle yeni cerrahi teknikleri gelişimine neden olmuştur. 

Günümüzün ileri nörogörüntüleme teknolojileri Manyetik Rezonans Görüntüleme 
(MRG) ve Bilgisayarlı Tomografi (BT) test yöntemleri bu kompleks anomalinin teşhisin-
de altın standart test yöntemleridir. Statik veya dinamik MRG ve BT testleri özellikle kra-
niyovertebral kemik anomalilerini ve instabilitelerin tesbitinde oldukça faydalı bilgiler 
sunmaktadırlar.

Ayrıca beyin sapı semptomları belirgin olan chairi malformasyonlarda elektrofizyolojik 
testlerden Beyin Sapı Uyarılma Potansiyeli (BAEP), Somatosensoriel Uyarılma Potansiyel  
(SSEP), Motor Uyarılma Potansiyel (MEP) ilave faydalı bilgiler vermektedir. 

Chiari malformasyonu başlıklı kitabımızda konjenital veya sonradan oluşan alt tiple-
ri gerek çocukluk gerekse erişkin yaşlarda görülenleri kitabın içerisinde değişik bölüm-
lerde çok değerli bilim insanlarının yoğun emekleri ve katkılarıyla hazırladıkları bilgileri 
bulunmaktadır. 

Chiari malformasyonu hastaların; tıbbı konservatif tedavi edilenler, sadece takip edi-
lenler, cerrahi tedavi teknikleri ve postoperatif komplikasyonlar yanında bu hastaların 
ameliyat sonrası takip protokolleri detaylıca anlatılmaktadır. Bu kitabın okuyucuları kitap-
taki bilgileri ışığında özellikle bu kompleks hastalığı tedavisini yürüten konu ile ilgili mes-
lektaşlarımın yanında bu hastalığa muzdarip hastalarda minnettar kalacaklardır. 

Ayrıca kitapta özellikle tartışmalı konulara güncel yaklaşımlar bulunmaktadır. Bu bilim-
sel kitabın hazırlanmasında emeği geçen tüm meslektaşlarıma çok teşekkür ediyorum. 
Ayrıca kitabın basımındaki emeği geçen tüm kitapevi çalışanlarına teşekkür ediyorum.

Bir teşekkür de bizleri yetiştiren bu sanatı bizlere öğreten hocalarıma hayatta olanlar 
Prof Dr. Aydın Paşaoğlu, Prof Dr. Mahmut Gazi Yaşargil hocalarıma saygılarımı hürmetle-
rimi sunar, ahirete intikal edenlere Allahtan rahmetler diliyorum. Son kez bir teşekkür-
de her zaman en büyük desteği yanımızda olan kıymetli eşime ve çocuklarıma teşekkür 
ediyorum.

Prof. Dr .Hidayet AKDEMİR 
Atlas Üniversitesi Tıp Fakültesi 

Beyin ve Sinir Cerrahisi AD Başkanı 

Önsöz
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BÖLÜM 

1Chiari Malformasyonu Tarihçesi, 
Sınıflandırmaları

Hidayet AKDEMİR 1

GIRIŞ

Chiari malformasyonu ilk defa 1829 yılında Fransız Anatomist Cruveilhier. ta-
rafından spina bifidalı hastaların bulgularını rapor etmesiyle tanımlanmıştır. Bu 
rapordaki vakaların birinde omurilikte diastometamiyeli ile birlikte genişlemiş 
üst servikal bölgeye medulla oblangatanın ve dördüncü ventrikülün uzandığını 
belirtmiş (1). 

Resim 1. Jean Cruveiller (1791-1874)

1883 yılında İskoçyalı Anatomist John Cleland serebellumun herniasyonu ve 
hidrosefalisi olan bir miyelodisplastik anomaliyi tanımlamış. John Cleland rapo-
1 Prof. Dr., İstanbul Atlas Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Cerrahi Tıp Bilimleri Bölümü, Beyin ve Sinir 

Cerrahisi AD., hidayet.akdemir@atlas.edu.tr, ORCID iD: 0000-0002-9390-7730
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kemiksel anomalilere bağlı önden beyin sapı basısı mevcut olduğundan anteri-
or endoskopik odontoidektomi cerrahi tekniğine ihtiyaç duyulmaktadır. Bazi-
ler invaginasyonda kraniyovertebral omurga kemiksel instabilitenin tipine göre 
birinci ve ikinci omurganın posterior enstrümantasyonu veya oksipito-servikal 
füzyon tekniklerine ihtiyaç duyulmaktadır. Kompleks CM’lerin cerrahi tedavi-
sinde anterior endoskopik dekompresyon ile posterior C 1 ila C 2 omurgaya ens-
trumanlı füzyonlu ameliyat teknikleri yapılmaktadır.

Kompleks CM’ler birlikte kraniyovertebral kemiksel anomalilerinin nasıl yö-
netileceği ve tedavileri konusunda evrensel bir fikir birliği yoktur. Kompleks CM 
ile birlikte kemiksel anomalilerin cerrahi tedavisini planlayacak beyin cerrahı 
uygulayacağı dekompresyon cerrahi tekniğinin avantajını ve dezavantajını has-
tasına detaylıca bilgilendirmelidir (18).

KAYNAKLAR

1.  Cruveilhier J. Anatomie Pathologique du Corps Humain ou Descriptions avec Figures Litog-
raphiées et Coloriées des Diverses Altération Morbides dont le Corps Humain est Susceptible. 
J.B. Bailliere; Paris, France: 1829. pp. 1829–1842.

2.  Cleland J (1883) Spina bifida, ensefalosel ve anensefalus. J Anat Physiol Londra 17:257–291.
3.  Chiari H (1891) Hydrocephalie des Grosshirns’den Ueber Veränderungen des Kleinhirns bil-

gisi. Dtsch Med Wochenschr 17:1172–1175.
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5.  Arnold J. Miyelositler, Transpozisyon von Gewebskeimen und Sympodie. Beitr. Pathol. Anat. 
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6.  Schwalbe E, Gredig M: Ueber Entwicklungstströrungen des Kleihirns, Hirnstamms und Hals-
marks bei Spina bifida (Arnold’sche und Chiari’sche Missbildung). Beitr Path Anat 40:132–
194, 1907.

7. Iskandar BJ, Hedlund GL, Grabb PA, Oakes WJ The resolution of syringohydromyelia without 
hindbrain herniation after posterior fossa decompressionJ. Neurosurg. 1998;89:212–216. doi: 
10.3171/jns.1998.89.2.0212.

8.  Morgenstern PF, Tosi U., Uribe-Cardenas R., Greenfield JP Ventrolateral Tonsiller Po-
zisyonu New Chiari 0.5 classifati. World Neurosurg. 2020;136:444–453. doi: 10.1016/j.
wneu.2020.01.147.

9.  Milhorat TH, Chou MW, Trinidad EM, Kula RW, Mandell M, Wolpert C. Chiari I malformati-
on redefined: Clinical and radiographic findings for 364 symptomatic patients. Neurosurgery 
44 (5):p1005–1017 May 1999.

10. Tubbs RS, Iskandar BJ, Bartolucci AA, Oakes WJ A critical analysis of the Chiari 1.5 malfor-
mation J. Neurosurg. 2004;101:179–183. doi: 10.3171/ped.2004.101.2.0179.

11. Talamonti G, Marcati E, Mastino L, Meccariello G, Picano M, D’Aliberti G. Chiari malformas-
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BÖLÜM 

2Chiari Malformasyonları Bağlantılı Doku ve 
Organların Embriyonal Gelişim Süreçleri

Ayhan BİLİR 1

EMBRIYONUN ANA GERM TABAKALARININ OLUŞUMU

Fertilizasyon ve Zigot Oluşumu

Olgun bir dişi yumurta hücresi oositin (22X) tuba uterina ampulla bölgesinde, 
olgun bir erkek üreme hücresi 22X veya 22Y kromozomu taşıyan erkek üreme 
hücresi, sperm tarafından döllenmesinden hemen sonra yeni tek hücreli 46XX  
veya 46XY diploid kromozomlu ve 2n DNA lı içeren tek hücreli embriyo olan 
zigot oluşur (1).

Döllenmenin sağlıklı koşullarda spontan olarak gerçekleşmesi için sperm ve 
oosit plasma membranlarının füzyon yapması gerekir. Kısaca döllenme olarak 
açıklayacağımız bu birleşme iki önemli moleküler faktöre bağlıdır.

1.  Sperm baş bölgesinde IZUMO adını alan bir reseptör proteinin bulunması,
2.  Oosit plazma membranında da JUNO ve CD-9 adlarını alan reseptör prote-

inlerin bulunması gereklidir (1, 2).

Bu proteinlerden birinin mutasyona uğraması durumunda spontan döllen-
me gerçekleşemez ve infertilite gelişir. Polisperminin engellenmesi için döllen-
me sonrasında oositin verdiği ilk yanıt membranın elektrik potasiyel farkının 
-70mV dan sekiz kat artarak +7 mV ‘a kadar yükselmesidir (3, 4). İkinci olarak 
oosit sitoplazmasında bulunan kortikal vezikül içeriğinin dışarı perivitellin ara-
lığa egzositozla verilmesidir. Bu içerik zona pellusidanın iç yüzeyini içeriden ta-

1 Prof. Dr., Atlas Üniversitesi,Tıp Fakültesi, Histoloji ve Embriyoloji AD., ayhan.bilir@atlas.edu.tr, 
ORCID iD: 0009-0009-9399-5927
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SONUÇ

Chiari malformasyonları günümüzde kabul edildiği üzere serebellum, beyin 
sapı, kafa tabanı ve servikal kord anomalilerini de içeren bir arka beyin anormal-
likleri spektrumu olarak tanımlanmaktadır. Spinal kanalda yer değiştiren beyin 
dokusunun herniasyon tipine ve beyin veya omurga gelişimindeki anomalilerin 
özelliklerine göre 4 tip Chiari malformasyonu sınıflandırılmıştır. Beyin tabanı-
nın kompleks doku içeriği, omurgayı oluşturan başlıca kemik ve kıkırdak olmak 
üzere doku çeşitliliği, chiari malformasyonlarını oluşum sebeplerinin tam ve 
doğru olarak anlamamızı zorlaştırmaktadır. Ancak günümüzde moleküler emb-
riyolojinin gelişimi, fonkisyonel ve moleküler gen teknolojilerindeki ilerlemeler 
bizi chiarinin gelişimsel moleküler mekanizmalarını daha iyi anlamamızı sağla-
makla kalmayacak aynı zamanda tedavinin tam ve doğru planlanmasında da yol 
gösterici olacaktır. Özellikle arka beyin bölgelerinin gelişimini yöneten molekü-
ler ve sinyal sistemlerini anladığımız ve yönetebildiğimiz ölçüde tedavide başarı 
sansımız daha artacaktır. Başarının temeli, arka beyin ve spinal kord bölgeleri 
ve bu bölgeler ile yakın yerleşimli kemik ve kıkırdak dokuların gelişimsel mo-
leküler mekanizmalarını ve etkili sinyal sistemlerini anlamak üzerine itinalı ve 
özverili araştırmalara devam etmek gerekliliği kabul edilmelidir.
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3Posterior Fossa ve Kraniyovertebral 
Anatomi

Ahmet KALAYCIOĞLU 1 

Nureda NALÇACI BOZKURT 2

BOYUN

Vücudun baş ile gövde arasında kalan bölümüdür. Korpus mandibula’nın alt ke-
narı, ramus mandibula’nın arka kenarı, linea nukalis superior ve protuberentia 
oksipitalis eksterna boynun üst sınırını oluştururken, manibrum sterni’nin inci-
sura jugularis’i, klavikula’nın üst yüzü, akromiclavikular eklem, vertebra promi-
nens (servikal 7. vertebra)’ten geçen çizgi boynun alt sınırını oluşturur (1).

Ense (nuka), baş ile sırt arasındaki bölgedir ve özellikle vertebra cervicales 
(servikal omurlar), kaslar, damarlar ve sinirler içerir. Üst sınırını linea nukalis 
superior, alt sınırını vertebra prominens, lateral sınırını ise sterno-cleido-masto-
id kasın arka kenarı oluşturur (2).

BOYUN FASYALARI

Bu bölgenin fasial katmanları karmaşık bir yapıya sahiptir. Bu karmaşık yapı 
cerrahi açısından önemlidir. Çünkü bu katmanlar doğal klivajlar oluşturarak 
kanamanın minimumda tutulması bakımından cerraha avantaj sağlar. Vücudun 
diğer yerlerinde olduğu gibi buradaki fasia da yüzeyel ve derin tabakadan oluş-
muştur (3).
1 Prof. Dr., İstanbul Atlas Üniversitesi, Tıp Fakültesi, AD., ahmet.kalaycioglu@atlas.edu.tr, 
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(intentional tremor) görülür. Uzanılan hedefe yaklaşırken tremor artmakta-
dır (10, 14). 

Ayrıca serebellum hasarlarında, karmaşık motor hareketlerin öğrenilmesi 
zorlaşır, postüral dengesizlik (disequilibrium), serebellar ataksi, rebound feno-
meni, disdiadokinezi, dismetri görülür. Serebellum lezyonları ipsilateral vücut 
yarımında ortaya çıkar (15).

Serebellum’un başlıca arterleri şunlardır: superior serebellar arter (basilar 
arterin dalı), inferior anterior serebellar arter (basilar arterin dalı), inferior pos-
terior serebellar arter (vertebral arterin dalı). Serebellum’un başlıca venleri ise 
şunlardır: superior serebellar ven, inferior serebellar ven, superior vermiş ven 
ve inferior vermiş ven. Bu venler vena cerebri magna superior petrosal sinüs, 
sigmoid sinüs ve transvers sinüs’e açılır (3).  
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4Chiari Malformasyonlarında Klinik Semptom 
ve Bulgular, Ayırıcı Tanı ve Klinik Testler

Ali Osman MUÇUOĞLU1

GIRIŞ

Chiari malformasyonları (CM), serebellum, beyin sapı ve spinal kordu etkileye-
bilen nörolojik bozukluklardır. Bu nedenle, bu anatomik yapıların ve onların ya-
rattığı BOS fizyolojisi değişikliklerinin yarattığı nörolojik semptomlarla kendini 
gösterir. Klinik bulgular, malformasyonun tipine, yaşa ve eşlik eden patolojilere 
göre farklı gösterebilir. Yapılan çalışmalarda serebellar tonsillerin herniasyonu 
12 mm den fazla ise çoğunlukla semptomatik, 5-10 mm arası herniye olan olgu-
ların %30’u semptomatik, 5 mm altındakilerin ise çoğunluğu asemptomatiktir. 
Chiari malformasyonuna yol açan anatomik varyasyonların doğumda olmasa 
bile erken çocukluk döneminde mevcut olduğu göz önüne alındığında, semp-
tomların genellikle 20’li veya 30’lu yaşlardaki yetişkinlerde ortaya çıkmasının 
nedenleri tam olarak anlaşılamamıştır. Öksürme ve ıkınma gibi normal aktivite-
lerin, tonsillerin ve beyin sapının kademeli olarak aşağı doğru kaymasına neden 
olabileceği ve sonunda beyin omurilik sıvısı dolaşımının bozulduğu bir noktaya 
ulaşılabileceği mantıklı görünmektedir. Başın ani sarsılması gibi kazara meyda-
na gelen olaylar da bazı yetişkinlerde semptomları tetikleyebilir (1,2,3).

CHIARI TIP 0 VE TIP I

CM Tip 0 ve Tip I, benzer klinik semptomlar gösterebilir. Tip I CM de en sık 
görülen semptom baş ağrısı olup, olguların %60-70’inde başlangıç şikâyeti ola-
1 Dr. Öğr. Üyesi, Atlas Üniversitesi Tıp Fakültesi Hastanesi, aliosmanmucuoglu@hotmail.com, 
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CHICAGO CHIARI OUTCOME SKALASI

2011 yılında, Aliaga ve arkadaşları Chicago Chiari Outcome Skalası’nı (CCOS) 
tanıttı. Bu ölçek, Chiari Malformasyonu Tip I hastaları için özel olarak tasarlan-
mıştır. CCOS, ağrı semptomları, ağrı dışı semptomlar, fonksiyonellik ve kompli-
kasyonlar olmak üzere dört kategorinin nicel değerlendirmesine dayanır ve her 
kategori için 0 ile 4 arasında puan verilir. CM Tip I hastalarında ameliyat sonrası 
sonuçları değerlendirmek için birleşik, basit ve ayrıntılı bir değerlendirme aracı 
olarak eksikliği doldurmakta ve böylece klinik değişikliklerin belirlenmesini ve 
zaman içinde izlenmesini sağlamaktadır (33).

Ağrı Ağrı Dışı 
Semptomlar Fonksiyonellik Komplikasyon TOPLAM SKOR

1 - Daha Kötü 1 - Daha Kötü 1 - Katılamıyor 1 - Kalıcı 
komplikasyon, kötü 
kontrol edilen

4 PUAN - CİDDİ 
DERECEDE 
YETERSİZ 
SONUÇ

2 - Değişmemiş 
ve ilaç tedavisine 
dirençli

2 - 
Değişmemiş 
veya iyileşmiş 
ancak kısıtlı

2 - Orta düzeyde 
bozulma (<%50 
katılım)

2 - Kalıcı 
komplikasyon, iyi 
kontrol edilen

8 PUAN - KISITLI 
SONUÇ

3 - İyileşmiş veya 
ilaçla kontrol 
altında

3 - İyileşmiş ve 
etkilenmemiş

3 - Hafif bozulma 
(>%50 katılım)

3 - Geçici 
komplikasyon

12 PUAN - 
FONKSİYONEL 
SONUÇ

4 - Tamamen 
düzelmiş

4 - Tamamen 
düzelmiş

4 - Tam 
fonksiyonel

4 - Komplikasyonsuz 
süreç

16 PUAN - 
MÜKEMMEL 
SONUÇ
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5Chiari Malformasyonlarının Radyolojik 
Tarihçesi ve Güncel Volumetrik Yaklaşımlar
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1. Chiari Malformasyonlarının Tarihçesi ve Sınıflandırması

Hans Chiari (1851-1916), günümüzde Chiari malformasyonları olarak adlan-
dırılan hastalıkları ilk olarak ayrıntılı tanımlamıştır. Chiari, 1891’de hidrosefali 
nedeniyle beyinciği etkileyen çeşitli doğumsal anomalileri tanımlayarak üç fark-
lı anormallik türü listelemiştir. Dört yıl sonra, 1895’te Chiari iki hastada tip IV 
malformasyonu tanımlamıştır (1). 1894 yılında Alman patolog Julius Arnold, 
benzer bir vaka tanımlamış ve bu nedenle malformasyon “Arnold-Chiari Mal-
formasyonu” olarak adlandırılmıştır.

Chiari malformasyonları, serebellum, pons ve medulla oblongata’yı içeren 
arka fossa ve arka beynin bir grup deformitesini tanımlar.

Geleneksel olarak, Chiari I, II, III ve IV malformasyonları olarak sınıflandı-
rılmıştır. Bununla birlikte, bazı malformasyonlar bu dört kategoriden herhangi 
birine tam olarak uymaz, çünkü bunların çoğu anatomik veya semptomatik ola-
rak farklılık gösterir (2-4). Bundan dolayı ek alt sınıflandırmalar oluşturulmuş-
tur. Günümüzde sekiz sınıflandırma kullanılmaktadır: Chiari 0, Chiari I, Chiari 
1.5, Chiari II, Chiari III, Chiari 3.5, Chiari IV ve Chiari 5 malformasyonları (5).
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hacim, lateral ventrikül, posterior kranial fossa hacmi, serebellum ve beyin sapı 
hacimleri ölçülmüştür. Bu vakaların %30’unda CM II tespit edilmiştir. CM II 
olan olgularda intrakranial hacim artarken posterior kranial fossa hacmi ve se-
rebellar hacmin azaldığı tespit edilmiştir. Lateral ventrikül hacminin, CM II ol-
mayanları CM II olanlardan ayırt etmek için en iyi belirleyici (eğri altındaki alan 
= 0,91) olduğu da belirtilmiştir.

Günümüzde MRG görüntüleme, Chiari malformasyonunun tanısında altın 
standart olarak kullanılmaktadır. Özellikle sagital çekilen T1 ve T2 ağırlıklı se-
kanslar, serebellar tonsillerin pozisyonunu ve herniasyonun aşağı doğru ölçül-
mesi için yaygın olarak kullanılmaktadır. BT ile yüksek kaliteli sagital reformat-
lar ile foramen magnum ve tonsillerin nispeten iyi görünümleri elde edilebilir, 
ancak (MRG ile karşılaştırıldığında) kontrast eksikliği doğru değerlendirmeyi 
zorlaştırmaktadır.

SONUÇ

MRG, beyin araştırmalarında önemli bir tanı ve araştırma aracı haline gelmiş-
tir, çünkü posterior kranial fossa'da bulunan beyin yapılarının hacimlerinin nicel 
olarak tahmin edilmesi için temel bir araçtır. Bu niceliksel bilgi, araştırmacılara 
nöroanatomik değişiklikler ile bazı nörolojik ve nöroşirurjik hastalıklar arasında-
ki potansiyel ilişkiyi araştırma şansı sunmaktadır. Son zamanlarda SPM, VolBra-
in, FreeSurfer gibi farklı otomatik yöntemler kullanılarak posterior kranial fossa 
içindeki yapıların hacimleri hesaplanabilmektedir. Küçük kranial fossa Chiari için 
önemli bir biyobelirteçtir. O yüzden içerisinde bulunan serebellum gibi yapıların 
hacimlerinin hesaplanması da kaçınılmazdır. Bunun içinde yukarıda bahsettiği-
miz teknikler yaygın olarak kullanılmaktadır. Ancak Chiari için bu yöntemlerin 
kullanılması da gereklidir. Sonuçta o bölgede yapılacak cerrahi girişimlerde sere-
bellum lobül segmentasyon hacimleri cerrahlara yol gösterici olabilir.
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6Chiari Malformasyonları Elektrofizyoloji 

Demet AYGÜN ÜSTEL 1

GIRIŞ

Chiari malformasyonu, ilk kez Hans Chiari tarafından tanımlanmış olup, sere-
bellar tonsillerin foramen magnum seviyesinin altına doğru yer değiştirmesiyle 
karakterizedir (1). Chiari malformasyonunun net teşhisini sağlayan en güvenilir 
yöntem Manyetik Rezonans Görüntüleme (MRG) tekniğidir. Chiari malformas-
yonu, doğru şekilde yapılmış kranial veya servikal MRG tetkikleri ile teşhis edi-
lebilir (2). Ayrıca, Chiari malformasyonunun ayırıcı tanısında beyin tümörleri, 
intrakranial hipotansiyon veya hipertansiyon, beynin demiyelinizasyon veya de-
jeneratif hastalıkların ayırımında oldukça yardımcı olmaktadır (3) .

Chiari malformasyonunun öne çıkan özelliklerinden biri, serebellar tonsille-
rin foramen magnumun altına doğru çeşitli seviyelerde sarkmasıdır (4). Chiari 
malformasyonu bulunan bireylerin yaklaşık %60’ında servikal bölgede sirin-
gomiyeliye rastlanır (5). Bu olgularda, bazen siringomiyelinin eşlik edebildiği 
hidrosefali de görülebilir. Cerrahi müdahale öncesinde bazı vakalarda değişken 
elektrofizyolojik bulgular tespit edilebilir. Elektrofizyolojik değişimlerin yanı 
sıra, hastalarda farklı semptomlar da gözlemlenebilir. Semptomların farklı gö-
rüntüleme teknikleri ile değerlendirilmesi uygun tedavi planlaması için önemli 
rol oynamaktadır(6). Siringomiyeli, omurilikteki basınç ve beyin-omurilik sıvısı 
(BOS) akış bozukluklarıyla ilişkili bir durumdur. Bu durumun klinik ve pato-
fizyolojik mekanizmalarını anlamak, hem tanı hem de tedavi yaklaşımlarının 
geliştirilmesinde büyük önem taşır.
1 Dr. Öğr. Gör., İstanbul Atlas Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Dahili Tıp Bilimleri Bölümü,Nöroloji AD., 
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7Ailesel Chiari Malformasyonu

Oya AKÇA 1 
Hilal ŞAHİN 2 

Emre TEPELİ 3

Chiari Malformasyonu (CM), beyinciğin alt kısımları olan serebellar tonsillerin 
ve orta beyin sapının kafatasından aşağıya doğru üst servikal omurilik içerisine 
uzanarak hem beyinciğe hem de omurilik nöral elamanlara baskı yapması ve 
birçok klinik belirtilere yol açması ile oluşan kompleks heterojen bir anomalidir 
(1,2,3).

Chiari malformasyonlarının primer (doğumsal) ve sekonder (sonradan) 
oluşum nedenlerine göre tanımlanmış farklı alt tipleri bulunmaktadır. Bu farklı 
tiplerin içerisinde Tip I CM’ler en sık ve yaygın görülen erişkin alt tipidir. Tip I 
CM’ler, serebellumun, alt kısımları olan serebellar tonsiller foramen magnum-
dan aşağı üst servikal kanala >5mm uzanmasıyla bilinen klasik tipidir. Tip 1 
CM’lerde bazen hiçbir klinik semptom veya bulgu olmayabilir, ergenlik veya ye-
tişkinlik dönemine kadar asemptomatik kalabilirler. Ancak herhangi bir neden-
den dolayı istenilen Manyetik Rezonans Görüntülemelerde (MRG) insidental 
bulgu elde edilebilir (1,2,3). 

Chiari malformasyonları, serebellumdaki yapısal kusurlardır. Chiari genetik 
hastalıklar içerisinde malformasyon olarak isimlendirilen grup içerisinde kabul 
edilmektedir. Aynı zamanda Chiari bazı doğumsal sendromlarla birlikte görüle-
bilmektedir (1,2,3).

1 Dr. Öğr. Üyesi, İstanbul Atlas Üniversitesi Tıp Fakültesi Tıbbi Biyoloji AD.,  
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lerden varsa hem eşlik eden sendromlarının tanısının konması hem de ilişkili 
olabilecek genetik değişimlerin gösterilmesi anlamında bazı testler istenebil-
mektedir. Bunlar daha önce bölümde belirtilen Karşılaştırmalı Genomik Analiz 
Testi (aCGH) ve Tüm Ekzom Analiz (WES) testidir.

aCGH testi ile mikroskop altında ayırt edilemeyen daha küçük kromozom 
yeniden düzenlenmeleri tanımlanabilecektir. WES testi ile de genlerin tamamı-
nın ekzonik bölgeleri incelenerek varsa ilgili mutasyonlar saptanmış olacaktır. 
İlk başta bu testler klinik olarak poliklinikte tanısını koyduğumuz hastalar üze-
rinde yapılmalıdır. Bu vakada elde edilecek muhtemel patojenik verilere göre 
ailede hastalığın görüldüğü diğer bireylerden de bu testler istenerek, hastalığın 
genetik geçişi noktasında kıymetli veriler elde edilecektir.

Hastalığın etiyolojisinin kesin tanımlamalarının yapılmaması, fakat kalıtım 
özelliği olan vakaların olması nedeni ile birçok klinisyen Tıbbi Genetik polik-
liniklerinden görüş istemektedir. Hastalığın altında yatan kalıtımsal faktörlerin 
mendeliyen bir kalıtım özelliği gösterse bile çevresel ve epigenetik faktörlerin, 
hastalığın klinik özelliklerinde rol oynayacağı unutulmamalıdır. Şu ana kadar 
yayınlamış çalışmalarda hastalığın oluş mekanizmasında hem genetik faktörle-
rin hem çevresel faktörlerin hem de coğrafik etkenlerin etkili olduğu bilinmek-
tedir. Fakat multifaktöriyel birçok hastalık gibi Chiari Malformasyonunda da 
daha çok çalışma ile bu ilişkiler araştırılmalıdır.
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Nazlı ÇAKICI ÖKSÜZ 1

GİRİŞ 

Chiari malformasyonları ilk kez 19.yy sonunda (1891) Avusturyalı patolog Hans 
Chiari tarafından postmortem incelenen 40 vakanın sonuçları ile tariflenmiş-
tir. Sonrasında Alman patolog Julius Arnold’un da miyelodisplazi ve arka beyin 
herniasyonu olan bir vaka tanımlaması CM II Arnold-Chiari sendromu adı ve-
rilmiştir (1–3). Hans Chiari ilk olarak 3 tip tanımlamış ve 4 yıl sonra yayınladığı 
yayında 2 vaka ile birlikte Chiari tip IV’ü tanımlamıştır (4,5). Ancak zaman için-
de bu tanımlamaların tam olarak kliniği ve radyolojik bulguları yansıtamaması 
nedeni ile yeni tiplerin tanımlanması ihtiyacı doğmuştur (6,7). En son yapılan 
tanımlamalar ile birlikte, CM Tip 0, I, 1.5, II, III, 3.5, IV ve 5 olarak yeni alt tip-
leri kullanılmaktadır (6–13). 

2000 yıllarındaki yeni klinik ve deneysel araştırmaları ve teknolojik buluşları 
sonrası özellikle hakemli dergilerde tanımlanan CM’lerin tarihsel ve yeni güncel 
sınıflandırmaları Tip 0, Tip 0.5, Tip I, Tip 1.5, Tip II, Tip 3.5, Tip 5 ve kompleks 
tip gibi yeni alt tipleri kullanılmaktadır (6–14). 

EMBRİYOLOJİK SÜREÇ VE PATOLOJİ SEBEPLERİ

Tip I CM ile ilişkili serebellar tonsiller sarkmanın sebebi konusunda pek çok 
tahminde bulunulmuş, ancak henüz kesin bir neden belirlenememiştir. Hans 

1 Dr. Öğr. Üyesi, İstanbul Sağlık ve Teknoloji Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Cerrahi Tıp Bilimleri 
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Bu nedenle günümüzde çoğu klinikte, çocukluk yaş grubunda birinci cerra-
hi olarak minimal invaziv cerrahi teknik tercih edilmektedir. Pediatrik chiarile-
rin cerrahi tedavisinde birinci cerrahide minimal invaziv cerrahi teknik sonrası 
semptomatik rekürren Chiariler tesbit edilirse, revizyon cerrahisinde araknoid 
altı diseksiyonlu duraplastili posterior fossa dekompresyon tekniği tercih edil-
melidir. Rekürren Chiari vakalarına revizyon cerrahileri planlamadan önce bi-
rinci cerrahide uygulanan tekniğin oluşturacağı yapay sisterna magnanın yeterli 
BOS dolanımı sağlayıp sağlamadığı veya kraniyovertebral insitabilitelerle birlik-
te diğer omurga anomalileri ekarte edilmelidir. 

Sonuç olarak pediatrik chiari malformasyonu alt tiplerine, etyopatogeneze 
uygun cerrahi tedavi seçenekleri tercih edilirse gerek klinik gerekse radyolojik 
bulguların semptomatik iyileşmeler tespit edilmektedir. Pediatrik Chiari mal-
formasyonu cerrahisinde çocuğun yaşı, alt tipleri, tonsiller herninin miktarı, be-
raberinde siringomiyeli ve instabilitelerin bulunup bulunmadığı birinci cerrahi 
tedavinin başarısında oldukça önemlidir.
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Chiari Malformasyonunda Epidemiyoloji, 

Konservatif Tedaviler ve Gebelikte  
Hasta Yönetimi

Meltem CAN İKE 1

EPİDEMİYOLOJİ

Giriş

Chiari malformasyonları (CM), serebellumun, beyin sapının ve kraniyoservi-
kal bağlantının anatomik anomalileriyle tanımlanan, serebellumun tek başına 
veya alt medulla ile birlikte spinal kanala doğru aşağı doğru yer değiştirmesiyle 
tanımlanan heterojen bir bozukluk grubudur (1). Bu hastalığa ek olarak siringo-
miyeli (SM), hidrosefali, ensefalosel veya spinal disrafizm gibi intra ve ekstrak-
raniyal anomaliler eşlik edebilir. CM’nin yaygınlığı halen tam olarak bilinmeyen 
bu hastalık asemptomatik klinikten şiddetli baş ağrısı, boyun ağrısı, baş dönmesi 
dengesizlik, motor ve duyu kayıpları geniş bir klinik tablo oluşturabilir (2).

CM ilk olarak 1883'te John Cleland tarafından tanımlanmıştır (3,4). 1891 ve 
1894 yılında Avusturyalı Patolog Hans Chiari tarafından dört alt tipi tanımla-
mıştır (1,5). 1894'te, Alman Julius Arnold serebellum hernisi ile birlikte hidrose-
fali olan yeni doğanda bir miyelodisplastik bebeği rapor etmiş. Yenidoğanlarda 
görülen hastalığa Arnold Chiari terimi başlık olarak kullanılırken, erişkinlerde 
görülenlere ise Chiari malformasyonu başlığı tercih edilmektedir (5).

CM ile ilgili yapılmış epidemiyolojik çalışmalar incelendiğinde literatürde az 
sayıda çalışma olduğu dikkati çekmiştir. Rodríguez-Blanque ve arkadaşlarının 
yapmış olduğu ‘Chiari Sendromu: Epidemiyolojik ve Patogenezdeki Gelişmeler: 
Sistematik İnceleme’ başlıklı çalışmada Chiari malformasyonlarının hakkında 

1 Dr. Öğr. Üyesi, İstanbul Atlas Üniversitesi, Tıp Fakültesi Hastanesi, Nöroloji AD.,  
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 » Yavaş epidural indüksiyon, hem vajinal hem de sezaryen cerrahi doğum için 
tercih edilen anestezi yöntemidir (50).

 » Beyin omurilik sıvısı kaybı, intra kraniyal basınç artışı öngörülerek spinal 
anestezi dikkatli kullanılmalıdır (49, 59).

 » Lomber dural ponksiyon sonrası dirençli baş ağrısında BOS kaçağı düşünül-
meli ve gerekli durumlarda epidural kan yaması uygulanmalıdır (49).

 » Hamilede genel anestezi uygulanacaksa özellikle omurga anomalileri olan-
larda foramen magnumun daha fazla sıkışmasına neden olacağı göz önünde 
bulundurularak entübasyon sırasında boynun hiper-ekstansiyonundan ka-
çınmak gerekir (42).

Doğum sonrası hususlar
 » CM açısından dikkatli hemşirelik gözlem ve izlem önerilir (60).
 » Postpartum ağrı yönetiminde parasetomol, nonstreoidal antienflamatuvar ve 

nonpioid analjezikler tercih edilmelidir (60).

Sonuç Olarak

CM’li gebeler multidisipliner (kadın doğum, nörolog, nöroşirürjiyen,anestezist) 
konsey kararı ile klinik olarak takip edilmelidir. Hamilenin doğum planları, ka-
dın doğum, beyin cerrahisi, nöroloji ve anestezi uzmanları ile birlikte koordineli 
bir şekilde yürütülmelidir. Halen uzmanların kullanabileceği kanıta dayalı bir 
klavuz yoktur. Doğum şeklinin CM varlığına göre değil obstetrik değerlendir-
melere göre belirlenmesi önerilmektedir.

KAYNAKLAR

1. Sarnat HB. Disorders of segmentation of the neural tube: Chiari malformations. Handb Clin 
Neurol 2008; 87:89.

2. Hidalgo JA, Tork CA, Varacallo MA. Arnold-Chiari Malformation. [Updated 2023 Sep 4]. In: 
StatPearls [Internet]. Treasure Island (FL): StatPearls Publishing; 2025 Jan-. Available from: 
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK431076/

3. Carmel PW, Markesbery WR. Early descriptions of the Arnold-Chiari malformation. The 
contribution of John Cleland. J Neurosurg 1972; 37:543.

4. Pearce JM. Arnold chiari, or “Cruveilhier cleland Chiari” malformation. J Neurol Neurosurg 
Psychiatry 2000; 68:13.

5. Schijman E. History, anatomic forms, and pathogenesis of Chiari I malformations. Childs 
Nerv Syst 2004; 20:323.

6. Arnautovic A, Splavski B, Boop FA, Arnautovic KI. Pediatric and adult Chiari malformation 
Type I surgical series 1965-2013: a review of demographics, operative treatment, and outco-
mes. J Neurosurg Pediatr. 2015 Feb;15(2):161-77. [PubMed]



Chiari Malformasyonunda Epidemiyoloji, Konservatif Tedaviler ve Gebelikte  Hasta Yönetimi

155

7. Langridge B, Phillips E, Choi D. Chiari Malformation Type 1: A Systematic Review of Natural 
History and Conservative Management. World Neurosurg. 2017 Aug;104:213-219. [PubMed]

8. Rodríguez-Blanque R, Almazán-Soto C, Piqueras-Sola B, Sánchez-García JC, Reinoso-Co-
bo A, Menor-Rodríguez MJ, Cortés-Martín J. Chiari Syndrome: Advances in Epidemiology 
and Pathogenesis: A Systematic Review. J Clin Med. 2023 Oct 23;12(20):6694. doi: 10.3390/
jcm12206694. PMID: 37892831; PMCID: PMC10607306.

9. Iskandar BJ, Hedlund GL, Grabb PA, Oakes WJ: The resolution of syringohydromyelia wit-
hout hindbrain herniation after posterior fossa decompression. J Neurosurg 89:212- 216, 1998

10. Tubbs RS, Iskandar BJ, Bartolucci AA, Oakes WJ. A critical analysis of the Chiari 1.5 malfor-
mation. J Neurosurg. 2004;101(2 Suppl):179-183.

11. Tubbs RS, Muhleman M, Loukas M, Oakes WJ: A new form of herniation: The Chiari V mal-
formation. Childs Nerv Syst 28:305-307, 2012

12. Holste KG, Muraszko KM, Maher CO. Epidemiology of Chiari I Malformation and Syrin-
gomyelia. Neurosurg Clin N Am. 2023 Jan;34(1):9-15. doi: 10.1016/j.nec.2022.08.001. Epub 
2022 Nov 3. PMID: 36424068.

13. Vernooij MW, Ikram MA, Tanghe HL, et al. Incidental findings on brain MRI in the general 
population. N Engl J Med 2007;357(18):1821–8.

14. Morris Z, Whiteley WN, Longstreth WT Jr, et al. Incidental findings on brain magnetic reso-
nance imaging: systematic review and meta-analysis. Bmj 2009;339:b3016.

15. Aitken LA, Lindan CE, Sidney S, et al. Chiari type I malformation in a pediatric population. 
Pediatr Neurol 2009;40(6):449–54.

16. Strahle J, Muraszko KM, Kapurch J, et al. Chiari malformation Type I and syrin in children 
undergoing magnetic resonance imaging. J Neurosurg Pediatr 2011;8(2):205–13.

17. Ciaramitaro P, Garbossa D, Peretta P, et al. Syringomyelia and Chiari Syndrome Registry: 
advances in epidemiology, clinical phenotypes and natural history based on a North Western 
Italy cohort. Ann Ist Super Sanita 2020;56(1):48–58.

18. Bogdanov EI, Faizutdinova AT, Mendelevich EG, et al. Epidemiology of Symptomatic Chiari 
Malformation in Tataristan: Regional and Ethnic Differences in Prevalence. Neurosurgery 
2019;84(5):1090–7.

19. Horn SR, Shepard N, Vasquez-Montes D, et al. Chiari malformation clusters describe diffe-
ring presence of concurrent anomalies based on Chiari type. Clin Neurosci 2018;58:165–71.

20. Oldfield EH, Muraszko K, Shawker TH, et al. Pathophysiology of syringomyelia associated 
with Chiari I malformation of the cerebellar tonsils. Implications for diagnosis and treatment. 
J Neurosurg 1994;80(1):3–15.

21. Meadows J, Kraut M, Guarnieri M, et al. Asymptomatic Chiari Type I malformations identi-
fied on magnetic resonance imaging. J Neurosurg 2000;92(6): 920–6.

22. Mikulis DJ, Diaz O, Egglin TK, et al. Variance of the position of the cerebellar tonsils with age: 
preliminary report. Radiology 1992;183(3):725–8.

23. Smith BW, Strahle J, Bapuraj JR, et al. Distribution of cerebellar tonsil position: implications 
for understanding Chiari malformation. J Neurosurg 2013; 119(3):812–9.

24. Abdallah A, C¸ınar I_, Gu¨ndag Papaker M, et al. The factors affecting the outcomes of con-
servative and surgical treatment of chiari i adult patients: a comparative retrospective study. 
Neurol Res 2022; 44(2):165–76.

25. Wilkinson DA, Johnson K, Garton HJ, et al. Trends in surgical treatment of Chiari malforma-
tion Type I in the UnitedStates. J NeurosurgPediatr 2017;19(2):208–16. 17. Weber F, Knopf 
H. Cranial MRI as a screening tool: findings in 1,772 military pilot applicants. Aviat Space 
Environ Med 2004;75(2):158–61



CHİAİRİ MALFORMASYONLARI

156

26. Greenberg JK, Olsen MA, Yarbrough CK, et al. Chiari malformation Type I surgery in pe-
diatric patients. Part 2: complications and the influence of comorbid disease in California, 
Florida, and New York. Neurosurg Pediatr 2016;17(5):525–32.

27. Krucoff MO, Cook S, Adogwa O, et al. Racial, Socioeconomic, and Gender Disparities in the 
Presentation, Treatment, and Outcomes of Adult Chiari I Malformations. World Neurosurg 
2017;97:431–7.

28. Vedantam A, Mayer RR, Staggers KA, et al. Thirtyday outcomes for posterior fossa decomp-
ression in children with Chiari type 1 malformation from the US NSQIP-Pediatric database. 
Childs Nerv Syst 2016;32(11):2165–71.

29. Sakushima K, Tsuboi S, Yabe I, et al. Nationwide survey on the epidemiology of syringomyelia 
in Japan. Neurol Sci 2012;313(1–2):147–52

30. Brickell KL, Anderson NE, Charleston AJ, et al. Ethnic differences in syringomyelia in New 
Zealand. Neurol Neurosurg Psychiatr 2006;77(8):989–91.

31. Heiss JD, Oldfield EH, Zhuang Z, Lubensky I,Patronas N, Smith R, et al. Genetic analy-
sis of theChiari I malformation; 2000. Available from: http://clinicaltrials.gov/ct2/show/
NCT00004738?term=chiari+AND+genetics&rank=2.

32. Krucoff MO, Cook S, Adogwa O, Moreno J, Yang S, ie J, et al. Racial, socioeconomic, and gen-
der disparities in the presentation, treatment, and outcomes of adult Chiari I malformations. 
World Neurosurg. 2017;97:431–7.

33. Killeen A, Roguski M, Chavez A, Heilman C,Hwang S. Non-operative outcomes in Chiari 
Imalformation patients. J Clin Neurosci. 2015;22:133-138.

34. Avellaneda Fernández A, Isla Guerrero A, Izquierdo Martínez M, et al. Malformations of the 
craniocervical junction (Chiari type I and syringomyelia: classification, diagnosis and treat-
ment). BMC Musculoskelet Disord. 2009;10:S1.

35. Abdallah A, Rakip U. Conservative Treatment of Chiari Malformation Type I Based on the 
Phase-Contrast Magnetic Resonance Imaging: A Retrospective Study. World Neurosurg. 
2022 Jul;163:e323-e334. doi: 10.1016/j.wneu.2022.03.126. Epub 2022 Apr 1. PMID: 35367644.

36. Fabritius ML, Strøm C, Koyuncu S, et al. Benefit and harm of pregabalin in acute pain tre-
atment: a systematic review with meta-analyses and trial sequential analyses. Br J Anaesth. 
2017;119:775-791.

37. Chalaupka FD. Therapeutic effectiveness of acetazolamide in hindbrain hernia headache. 
Neurol Sci. 2000 Apr;21(2):117-9. doi: 10.1007/s100720070107. PMID: 10938192.

38. Karimy JK, Duran D, Hu JK, Gavankar C, Gaillard JR, Bayri Y, Rice H, DiLuna ML, Gerzanich 
V, Marc Simard J, Kahle KT. Cerebrospinal fluid hypersecretion in pediatric hydrocephalus. 
Neurosurg Focus. 2016 Nov;41(5):E10. doi: 10.3171/2016.8.FOCUS16278. PMID: 27798982.

39. Garcia MA, Allen PA, Li , Houston JR, Loth F, Labuda R, Delahanty DL. An eamination of 
pain, disability, and the psychological correlates of Chiari Malformation pre- and post-sur-
gical correction. Disabil Health J. 2019 Oct;12(4):649-656. doi: 10.1016/j.dhjo.2019.05.004. 
Epub 2019 May 21. PMID: 31147250

40. Cuthbert S, Blum C. Symptomatic Arnold-Chiari malformation and cranial nerve dysfun-
ction: a case study of applied kinesiology cranial evaluation and treatment. J Manipulative 
Physiol Ther. 2005 May;28(4):e1-6. doi: 10.1016/j.jmpt.2005.03.001. PMID: 15883570.

41. Khoury, Chaouki. Chiari malformations. UpToDate. Wolters Kluwer Health, Philadelphia, 
2015

42. Mueller DM, Oro’ J. Chiari I malformation with or without syringomyelia and pregnancy: 
case studies and review of the literature. Am J Perinatol. 2005 Feb;22(2):67-70. doi: 10.1055/s-
2005-837271. PMID: 15731983.)



Chiari Malformasyonunda Epidemiyoloji, Konservatif Tedaviler ve Gebelikte  Hasta Yönetimi

157

43. Janjua MB, Haynie AE, Bansal V, Bhattacharia S, Grant T, McQuillan D, Passias PG, Ozturk 
AK, Hwang SW. Determinants of Chiari I progression in pregnancy. J Clin Neurosci. 2020 
Jul;77:1-7. doi: 10.1016/j.jocn.2020.05.026. Epub 2020 May 7. PMID: 32414621.

44. Vig S, Kumar KR, Poudel D. Acute eacerbation of Chiari malformation: A rare cause for 
non-awakening from anaesthesia. Indian J Anaesth. 2018 Mar;62(3):238-239. doi: 10.4103/
ija.IJA_760_17. PMID: 29643564; PMCID: PMC5881332.

45. Gruffi TR et al. Anesthetic management of parturients with Arnold Chiari malformati-
on-I: a multicenter retrospective study. Int J Obstet Anesthesia 2019;37:52–6. https://doi.or-
g/10.1016/j.ijoa.2018.10.002 .

46. Wilkinson DA et al. Obstetric management and maternal outcomes of childbirth among 
patients with Chiari malformation type I. Neurosurgery 2020;87(1):45–52. https://doi.
org/10.1093/neuros/nyz341 .

47. Semple DA, McClure JH. Arnold-Chiari malforma tion in pregnancy. Anaesthesia. 
1996;51(6):580–2.

48. Bolognese PA, Kula RW, Onesti ST. Chiari I malfor mation and delivery. Surg Neurol Int. 
2017;8:12.

49. Chantigian RC, Koehn MA, Ramin KD, Warner MA. Chiari I malformation in parturients. J 
Clin Anesth. 2002;14(3):201–5.

50. Parker JD, Broberg JC, Napolitano PG. Maternal Arnold-Chiari type I malformation and sy-
ringomy elia: a labor management dilemma. Am J Perinatol. 2002;19(8):445–50.

51. Choi CK, Tyagaraj K. Combined spinal-epidural anal gesia for laboring parturient with Ar-
nold-Chiari type I malformation: a case report and a review of the litera ture. Case Rep Anest-
hesiol. 2013;2013:512915.

52. Rosalind L. Jeffree, Marcus A. Stoodley, Management of Chiari in pregnancy, Journal of Clini-
cal Neuroscience, Volume 83, 2021, Pages 153-154, ISSN 0967-5868,https://doi.org/10.1016/j.
jocn.2020.10.025. (https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0967586820315770)

53. Roelofse JA, Shipton EA, Nell AC. Anaesthesia for caesarean section in a patient with syrin-
gomyelia: a case report. S Afr Med J 1984;65(18):736–7.

54. Ghaly RF, Tverdohleb T, Candido KD, Knezevic NN. Management of parturients in active 
labor with Arnold Chiari malformation, tonsillar herniation, and syringomyelia. Surg Neurol 
Int. 2017;8:10.

55. Garvey GP, Wasade VS, Murphy KE, Balki M. Anesthetic and obstetric Management of sy-
ringo myelia during Labor and delivery: a case series and sys tematic review. Anesth Analg. 
2017;125(3):913–24.

56. Roper JC, Al Wattar BH, Silva AHD, Samarasekera S, Flint G, Pirie AM. Management and 
birth outcomes of pregnant women with Chiari malformations: a 14 years retrospective case 
series. Eur J Obstet Gynecol Reprod Biol. 2018;230:1–5

57. Sicuranza GB, Steinberg P, Figueroa R. Arnold-Chiari malformation in a pregnant woman. 
Obstet Gynecol. 2003;102(5 Pt 2):1191–4.

58. Tew J., McMahon N. Mayfield Chiari Center | Chiari I Overview |. Mayfieldchiaricenter.com. 
http://mayfieldchiaricenter.com. Published 2019. Accessed October 3, 2019

59. Orth T, Gerkovich M, Babbar S, Porter B, Lu G. 716: maternal and pregnancy complications 
among women with Arnold Chiari malformation: a national database review. Am J Obstet 
Gynecol. 2015;212(1):S349.

60. Puissant L, Deckers J, Soetens F. Chiari malformation unmasked by accidental dural punctu-
re. Eur J Anaesthesiol. 2014 Nov;31(11):646-8. doi: 10.1097/EJA.0000000000000097. PMID: 
24879071.



159

BÖLÜM 

10Chiari Malformasyonları Cerrahi Tedavisinin 
Tarihçesi ve Güncel Yaklaşımlar

Hidayet AKDEMİR 1

GIRIŞ

Chiari malformasyonu (CM) tarihinde ilk olarak 1930 yılında Hollandalı Cor-
nelis Joachimus van Houweninge Graftdijk’in hızlı baş büyümesi ve miyelo-
meningoselli bebeğin ameliyatı gerçekleştirmiş (Resim 1). Cornelis Joachimus 
posterior fossadaki serebellar tonsillerin servikal omurga kanalına doğru uzan-
masının hidrosefaliye yol açabileceği ve bu anomalide serebellar tonsillerin bir 
kapak görevi görebileceği fikrini ileri sürmüştür (1). Cornelis Joachimus ilk 
ameliyatında bebeğin oksipital kemiğin alt kısmı ve üst servikal iki omurganın 
posterior kısımlarını çıkarmış. Ancak bebek ameliyatın 2.günde ateşi yükselmiş 
ve postoperatif 98. günde gelişen komplikasyonlar nedeniyle kaybedilmiş. Cor-
nelis Joachimus bu ameliyattaki amacı, posterior fossanın hacmini genişleterek 
beyin omurilik sıvısı (BOS)’un daha iyi dolaşımı sağlamak olduğunu belirtmiş 
(1). Ayrıca Cornelis Joachimus hidrosefali hastalığı konusundaki Tıp doktora 
tezinde yayınlamış (Resim 2).

1 Prof. Dr., İstanbul Atlas Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Cerrahi Tıp Bilimleri Bölümü, Beyin ve Sinir 
Cerrahisi AD., hidayet.akdemir@atlas.edu.tr, ORCID iD: 0000-0002-9390-7730
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5. 40 yaş, kadın, Tip I CM birlikte Evre 4 holokord siringomiyeli birinci cerra-
hide başka merkezde duraplastili PFD tekniği uygulanmış. Hastanın posto-
peratif 1.ay kontrol MRG'sinde psödomeningoseli oluşmuş ve siringomiyeli-
si ilerlemiş. Hastaya ikinci revizyon cerrahisinde ADPFD tekniği uygulandı. 
Erken postoperatif dönemi sorunsuz, 1. ay kontrol MRG’sinde psödomenin-
goselin %50 ve holokord siringomiyelinin %50 küçüldüğü, 1.yıl kontrolünde 
klnik olarak asemptomatik, KPS %100 ve radyolojik olarak psödomeningosel 
ve siringomiyelinin tam iyileştiği görülmektedir (Resim 12 a,b,c,d).

A B DC

Resim 12. (a) 1.ameliyat öncesi servikal MRG, (b) 1. ameliyat sonrası servikal MRG, (c) 2. ameliyat 
30. gün servikal MRG, (d) 2. ameliyat sonrası 1.yıl servikal MRG.
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Chiari malformasyonları (CM) ilk olarak 1883 yılında Cleland tarafından ta-
nımlanmıştır (1,2). 1891 yılında Hans Chiari malformasyonları dört farklı gruba 
ayırmıştır (3,4). Dört farklı tip arasında Chiari malformasyonu tip I (CMI) en 
yaygın olanıdır ve serebellar tonsillerin foramen magnumdan servikal spinal ka-
nala doğru 5 mm veya daha fazla aşağı doğru yer değiştirmesini içerir (5,6). Bu 
durum edinsel veya konjenital olabilir. 

CMI, geniş bir klinik görünüm sergiler ve esas olarak bu anatomik yapıların 
anormal bir şekilde aşağı sarkmasından kaynaklanır ve beyin sapının ve omuri-
liğin sıkışmasına yol açarak normal beyin omurilik sıvısı (BOS) dolaşımını et-
kiler. Bazı hastalarda hiçbir semptom görülmeyebilirken, bazılarında baş ağrısı, 
parestezi, motor defisitler, kranial sinir defisitler ve ataksi gibi diğer belirtiler 
görülebilir (7). Nadiren başın uzun süreli hiperekstansiyonda kalması sonrası 
semptomlar akut başlıyabilir. Siringomiyeli vakaların %50-76’sında da görülebi-
lir (8,9). Artmış kafa içi basınç bulguları görülebilir (3,4,10,11).

CMI’in yaygınlığı, tanı ile belirlenenden daha yüksek olması muhtemeldir, 
çünkü CMI’li hastaların çoğu asemptomatiktir ve çeşitli nedenler için görün-
1 Erciyes Hastanesi, kocrk@erciyes.edu.tr, ORCID iD: 0000-0001-9928-0468
2 Dr. Öğr. Üyesi, Erciyes Üniversitesi Tıp Fakültesi, Cerrahi Tıp Bilimleri Bölümü,  
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Serebellum dokusunun foramen magnumdan fıtıklaşmasının nörolojik semp-
tomlara neden olduğu 120 yıldan uzun süredir bilinmektedir. Bu durumları, 
dikkatlice incelenen ve raporlanan bir dizi hastanın otopsisinin orijinal tanımına 
saygı göstermek için Chiari malformasyonları terimi altında gruplandırılmakta-
dır. (27,28,31)

Gardner (43, 44) ve Williams’ın (108, 109) öngörülerinin tanıtılmasıyla 
1970’lere kadar klinik olarak nispeten sessiz bir alan olarak kaldı. Her ikisi de 
sorunun, kraniyoservikal bileşkeden veya dördüncü ventrikülden dışarı doğru 
beyin omurilik suyu (BOS) ‘un serbest hareket etmemesi nedeniyle olduğuna 
inanıyordu. BOS pulsasyonunun spinal subaraknoid boşluğa dağılmaması-
nın bir şekilde siringomiyeli (SM) oluşumuna neden olduğu düşünülüyordu. 
(104,108,109) Tanı ancak MRG’nin keşfiyle başladı. (69)

TARIHÇE

Tip-I Chiari Malformasyonunun (CIM) gelişimiyle ilgili yıllar içinde çeşitli fikir-
ler öne sürülmüştür. Serebellar tonsiller herniasyonu ve SM ile ilgili erken dönem 
1 Uzm. Dr., İstanbul Başakşehir Çam ve Sakura Şehir Hastanesi, akpinarebubekir@gmail.com, 

ORCID iD: 0000-0002-4069-0021
2 Doç. Dr., İstanbul Başakşehir Çam ve Sakura Şehir Hastanesi, ilhanyumit@gmail.com, 

ORCID iD: 0000-0001-5548-2228

mailto:akpinarebubekir@gmail.com
mailto:ilhanyumit@gmail.com


CHİAİRİ MALFORMASYONLARI

212

KAYNAKLAR

1. Afshari FT, Wysota B, Oswal M, Mazibrada G, White EA: Emergency foramen magnum 
decompression for tonsillar herniation secondary to meningoencephalitis. Case Reports in 
Neurology 10:95-100, 2018

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

3. Akakın A, Yılmaz B, Ekşi MŞ, Kılıç T: Treatment of syringomyelia due to Chiari type I mal-
formation with syringo-subarachnoid-peritoneal shunt. Journal of Korean Neurosurgical So-
ciety 57:311-313, 2015

4. Albers F, Ingels K: Otoneurological manifestations in Chiari-I malformation. The Journal of 
Laryngology & Otology 107:441-443, 1993

5. Alfieri A, PinnA G: Long-term results after posterior fossa decompression in syringomyelia 
with adult Chiari Type I malformation. Journal of Neurosurgery: Spine 17:381-387, 2012

6. Anwer UE, Fisher M: Acute and atypical presentations of syringomyelia. European neurology 
36:215-218, 1996

7. Arnold J: Myelocytes, Transposition von Gewebskeimen und Sympodie. Beitr Pathol Anat 
16:1-28, 1894

8. Ataizi S, Canakci Z, Baloğlu M, Cerezci A: Spontaneously resorbed idiopathic syringomyelia: 
a case report. Turkish neurosurgery 172007

9. Attenello FJ, McGirt MJ, Garcés-Ambrossi GL, Chaichana KL, Carson B, Jallo GI: Subocci-
pital decompression for Chiari I malformation: outcome comparison of duraplasty with ex-
panded polytetrafluoroethylene dural substitute versus pericranial autograft. Child’s Nervous 
System 25:183-190, 2009

10. Attenello FJ, McGirt MJ, Gathinji M, Datoo G, Atiba A, Weingart J, Carson B, Jallo GI: Out-
come of Chiari-associated syringomyelia after hindbrain decompression in children: analysis 
of 49 consecutive cases. Neurosurgery 62:1307-1313, 2008

11. Aydoseli A, Sencer A: Chiari Tip 1 Malformasyonunda Klinik Tablo. Türk Nöroşirurji Dergisi 
25:243-247, 2015

12. Batzdorf U, McArthur DL, Bentson JR: Surgical treatment of Chiari malformation with and 
without syringomyelia: experience with 177 adult patients. Journal of neurosurgery 118:232-
242, 2013

13. Bindal AK, Dunsker SB, Tew Jr JM: Chiari I malformation: classification and management. 
Neurosurgery 37:1069-1074, 1995

14. Bosmia AN, Tubbs RI, Clapp DC, Batzdorf U, Loukas M, Tubbs RS: Johann Conrad Brunner 
(1653–1727) and the first description of syringomyelia. Child’s Nervous System 30:193-196, 
2014

15. Brito J, Santos BAD, Nascimento IF, Martins LA, Tavares CB: Basilar invagination associated 
with chiari malformation type I: A literature review. Clinics (Sao Paulo) 74:e653, 2019

16. Bronstein A, Miller D, Rudge P, Kendall B: Down beating nystagmus: magnetic resonance 
imaging and neuro-otological findings. Journal of the neurological sciences 81:173-184, 1987

17. Cacciola F, Phalke U, Goel A: Vertebral artery in relationship to C1-C2 vertebrae: an anatomi-
cal study. Neurology India 52:178-184, 2004

18. Cahan LD, Bentson JR: Considerations in the diagnosis and treatment of syringomyelia and 
the Chiari malformation. Journal of neurosurgery 57:24-31, 1982

19. Chandra PS: In reply: different facets in management of congenital atlantoaxial dislocation 
and basilar invagination. Neurosurgery 77:E987-E988, 2015



Chiari Malformasyonları ve Baziller İnvaginasyon

213

20. Chandra PS: In reply: distraction, compression, and extension reduction of basilar invagina-
tion and atlantoaxial dislocation. Neurosurgery 76:E240-E242, 2015

21. Chandra PS: Craniovertebral junction anomalies: Changing paradigms, shifting perceptions: 
Where are we and where are we going? Neurospine 16:209, 2019

22. Chandra PS, Goyal N: In reply: the severity of basilar invagination and atlantoaxial dislocati-
on correlates with sagittal joint inclination, coronal joint inclination, and craniocervical tilt: 
a description of new indices for the craniovertebral junction. Neurosurgery 76:E235-E239, 
2015

23. Chandra PS, Goyal N, Chauhan A, Ansari A, Sharma BS, Garg A: The severity of basilar in-
vagination and atlantoaxial dislocation correlates with sagittal joint inclination, coronal joint 
inclination, and craniocervical tilt: a description of new indexes for the craniovertebral junc-
tion. Operative Neurosurgery 10:621-630, 2014

24. Chandra PS, Kumar A, Chauhan A, Ansari A, Mishra NK, Sharma BS: Distraction, comp-
ression, and extension reduction of basilar invagination and atlantoaxial dislocation: a novel 
pilot technique. Neurosurgery 72:1040-1053, 2013

25. Chandra PS, Prabhu M, Goyal N, Garg A, Chauhan A, Sharma BS: Distraction, compressi-
on, extension, and reduction combined with joint remodeling and extra-articular distraction: 
description of 2 new modifications for its application in basilar invagination and atlantoaxial 
dislocation: prospective study in 79 cases. Neurosurgery 77:67-80, 2015

26. Chazen J, Talbott J, Lantos J, Dillon W: MR myelography for identification of spinal CSF leak 
in spontaneous intracranial hypotension. American Journal of Neuroradiology 35:2007-2012, 
2014

27. Chiari H: Uber veranderugen des kleinhirns infolge von hydrocephalie des grosshirns. Deut-
sche Medicinische Wocherschrif:11, 1891

28. Chiari H: Über Veränderungen des Kleinhirns, des Pons und der Medulla oblongata infolge 
von kongenitaler Hydrocephalic des Großhirns. Denkschr. kais. Akad. Wiss., matherm.-na-
turw. Kl 631896

29. Chiari H: Concerning alterations in the cerebellum resulting from cerebral hydrocephalus. 
Pediatric Neurosurgery 13:3-8, 1987

30. Chopra JS, Sawhney IMS, Kak VK, Khosla VK: Craniovertebral anomalies: a study of 82 ca-
ses. British journal of neurosurgery 2:455-464, 1988

31. Chumas PD, Armstrong DC, Drake JM, Kulkarni AV, Hoffman HJ, Humphreys RP, Rutka JT, 
Hendrick EB: Tonsillar herniation: the rule rather than the exception after lumboperitoneal 
shunting in the pediatric population. Journal of neurosurgery 78:568-573, 1993

32. Cleland: Contribution to the Study of Spina Bifida, Encephalocele, and Anencephalus. J Anat 
Physiol 17:257-292, 1883

33. Combarros O, De Arcaya AA, Berciano J: Isolated unilateral hypoglossal nerve palsy: nine 
cases. Journal of neurology 245:98-100, 1998

34. da Silva JG: Basilar impression and Arnold-Chiari malformation. Neurochirurgia 35:189-195, 
1992

35. Decq P, Le Guérinel C, Sol J-C, Brugières P, Djindjian M, Nguyen J-P: Chiari I malformation: 
a rare cause of noncommunicating hydrocephalus treated by third ventriculostomy. Journal 
of neurosurgery 95:783-790, 2001

36. Deora H, Behari S, Sardhara J, Singh S, Srivastava AK: Is cervical stabilization for all cases of 
Chiari-I malformation an overkill? Evidence speaks louder than words! Neurospine 16:195, 
2019

37. Dyste GN, Menezes AH: Presentation and management of pediatric Chiari malformations 
without myelodysplasia. Neurosurgery 23:589-597, 1988

38. Dyste GN, Menezes AH, VanGilder JC: Symptomatic Chiari malformations: an analysis of 
presentation, management, and long-term outcome. Journal of neurosurgery 71:159-168, 
1989



CHİAİRİ MALFORMASYONLARI

214

39. Ellenbogen RG, Armonda RA, Shaw DW, Winn HR: Toward a rational treatment of Chiari I 
malformation and syringomyelia. Neurosurgical focus 8:1-10, 2000

40. Elster AD, Chen M: Chiari I malformations: clinical and radiologic reappraisal. Radiology 
183:347-353, 1992

41. Farley FA, Song KM, Birch JG, Browne R: Syringomyelia and scoliosis in children. J Pediatr 
Orthop 15:187-192, 1995

42. Furuya K, Sano K, Segawa H, Ide K, Yoneyama H: Symptomatic tonsillar ectopia. Journal of 
Neurology, Neurosurgery & Psychiatry 64:221-226, 1998

43. Gardner J: Hydrodynamic factors in Dandy-Walker and Arnold-Chiari malformations. Pedi-
atric Neurosurgery 3:200-212, 1977

44. Gardner WJ, Abdullah A, McCormack LJ: The varying expressions of embryonal atresia of the 
fourth ventricle in adults: Arnold-Chiari malformation, Dandy-Walker syndrome,“arachno-
id” cyst of the cerebellum, and syringomyelia. Journal of Neurosurgery 14:591-607, 1957

45. Godzik J, Kelly MP, Radmanesh A, Kim D, Holekamp TF, Smyth MD, Lenke LG, Shimony 
JS, Park TS, Leonard J: Relationship of syrinx size and tonsillar descent to spinal deformity in 
Chiari malformation Type I with associated syringomyelia. Journal of Neurosurgery: Pediat-
rics 13:368-374, 2014

46. Goel A (2014) Is Chiari malformation nature’s protective “air-bag”? Is its presence diagnostic 
of atlantoaxial instability? , vol 5. Medknow, pp 107-109

47. Goel A: Is atlantoaxial instability the cause of Chiari malformation? Outcome analysis of 65 
patients treated by atlantoaxial fixation. Journal of Neurosurgery: Spine 22:116-127, 2015

48. Goel A: A review of a new clinical entity of ‘central atlantoaxial instability’: expanding hori-
zons of craniovertebral junction surgery. Neurospine 16:186, 2019

49. Goel A, Pareikh S, Sharma P: Atlantoaxial joint distraction for treatment of basilar invagina-
tion secondary to rheumatoid arthritis. Neurology India 53:238-240, 2005

50. Greenlee JD, Menezes AH, Bertoglio BA, Donovan KA: Syringobulbia in a pediatric popula-
tion. Neurosurgery 57:1147-1153; discussion 1147-1153, 2005

51. Hiremath S, Fitsiori A, Boto J, Torres C, Zakhari N, Dietemann J-L, Meling T, Vargas M: The 
perplexity surrounding Chiari malformations–are we any wiser now? American Journal of 
Neuroradiology 41:1975-1981, 2020

52. Hoffman CE, Souweidane MM: Cerebrospinal fluid-related complications with autologous 
duraplasty and arachnoid sparing in type I Chiari malformation. Operative Neurosurgery 
62:156-161, 2008

53. Kalata W, Martin BA, Oshinski JN, Jerosch-Herold M, Royston TJ, Loth F: MR measurement 
of cerebrospinal fluid velocity wave speed in the spinal canal. IEEE Transactions on Biomedi-
cal Engineering 56:1765-1768, 2009

54. Kim I, Hopson B, Aban I, Rizk EB, Dias MS, Bowman R, Ackerman LL, Partington MD, 
Castillo H, Castillo J: Decompression for Chiari malformation type II in individuals with 
myelomeningocele in the National Spina Bifida Patient Registry. Journal of Neurosurgery: 
Pediatrics 22:652-658, 2018

55. Klekamp J: Surgical treatment of Chiari I malformation—analysis of intraoperative findin-
gs, complications, and outcome for 371 foramen magnum decompressions. Neurosurgery 
71:365-380, 2012

56. Klekamp J: Surgery for basilar invagination with and without Chiari I malformation. Neuro-
surgical Focus 54:E11, 2023

57. Koehler P: Chiari’s description of cerebellar ectopy (1891): With a summary of Cleland’s and 
Arnold’s contributions and some early observations on neural-tube defects. Journal of neuro-
surgery 75:823-826, 1991



Chiari Malformasyonları ve Baziller İnvaginasyon

215

58. Kumar R, Kalra SK, Vaid VK, Mahapatra A: Chiari I malformation: surgical experience over 
a decade of management. British Journal of Neurosurgery 22:409-414, 2008

59. La Marca F, Zubay G, Morrison T, Karahalios D: Cadaveric study for placement of occipital 
condyle screws: technique and effects on surrounding anatomic structures. Journal of Neuro-
surgery: Spine 9:347-353, 2008

60. Lang J (1979) Regiocraniocervicalis In: Lanz T, Wachsmuth W, editors. Praktische Anatomie. 
Berlin: Springer

61. Langridge B, Phillips E, Choi D: Chiari malformation type 1: a systematic review of natural 
history and conservative management. World neurosurgery 104:213-219, 2017

62. Leon TJ, Kuhn EN, Arynchyna AA, Smith BP, Tubbs RS, Johnston JM, Blount JP, Rozzelle 
CJ, Oakes WJ, Rocque BG: Patients with “benign” Chiari I malformations require surgical 
decompression at a low rate. Journal of Neurosurgery: Pediatrics 23:498-506, 2019

63. Levy WJ, Mason L, Hahn JF: Chiari malformation presenting in adults: a surgical experience 
in 127 cases. Neurosurgery 12:377-390, 1983

64. Listernick R, Tomita T: Persistent crying in infancy as a presentation of Chiari type I malfor-
mation. J Pediatr 118:567-569, 1991

65. Loft LM, Ward RF: Hiccups: a case presentation and etiologic review. Archives of Otolaryn-
gology–Head & Neck Surgery 118:1115-1119, 1992

66. Mangubat EZ, Wilson T, Mitchell BA, Byrne RW: Chiari I malformation associated with at-
lanto-occipital assimilation presenting as orthopnea and cough syncope. Journal of Clinical 
Neuroscience 21:320-323, 2014

67. Marin-Padilla M, Marin-Padilla TM: Morphogenesis of experimentally induced Arnold-Chi-
ari malformation. Journal of the neurological sciences 50:29-55, 1981

68. Mastorakos P, Heiss JD: treatment of the adult Chiari I Malformation. The Chiari Malforma-
tions:443-457, 2020

69. McClugage SG, Oakes WJ: The Chiari I malformation: JNSPG 75th anniversary invited re-
view article. Journal of Neurosurgery: Pediatrics 24:217-226, 2019

70. Meadows J, Kraut M, Guarnieri M, Haroun RI, Carson BS: Asymptomatic Chiari Type I mal-
formations identified on magnetic resonance imaging. Journal of neurosurgery 92:920-926, 
2000

71. Menezes AH: Chiari I malformations and hydromyelia–complications. Pediatric neurosur-
gery 17:146-154, 1991

72. Mikulis D, Diaz O, Egglin T, Sanchez R: Variance of the position of the cerebellar tonsils with 
age: preliminary report. Radiology 183:725-728, 1992

73. Milhorat TH, Chou MW, Trinidad EM, Kula RW, Mandell M, Wolpert C, Speer MC: Chiari 
I malformation redefined: clinical and radiographic findings for 364 symptomatic patients. 
Neurosurgery 44:1005-1017, 1999

74. Nagib MG: An approach to symptomatic children (ages 4–14 years) with Chiari type I mal-
formation. Pediatric neurosurgery 21:31-35, 1994

75. Nishikawa M, Sakamoto H, Hakuba A, Nakanishi N, Inoue Y: Pathogenesis of Chiari malfor-
mation: a morphometric study of the posterior cranial fossa. Journal of neurosurgery 86:40-
47, 1997

76. Oldfield EH: Pathogenesis of Chiari I–pathophysiology of syringomyelia: implications for 
therapy: a summary of 3 decades of clinical research. Neurosurgery 64:66-77, 2017

77. Oldfield EH HJ (2012) Management of chiari malformations and syringomyelia. Schmidek 
and Sweet: Operative Neurosurgical Techniques: Indications, Methods and Results. . (Quino-
nes-Hinojosa A), vol 2. Elsevier China, pp 2071–2080

78. Pandey A, Robinson S, Cohen AR: Cerebellar fits in children with Chiari I malformation. 
Neurosurgical focus 11:1-4, 2001



CHİAİRİ MALFORMASYONLARI

216

79. Parker SR, Harris P, Cummings TJ, George T, Fuchs H, Grant G: Complications following 
decompression of Chiari malformation Type I in children: dural graft or sealant? Journal of 
Neurosurgery: Pediatrics 8:177-183, 2011

80. Pueyrredon F, Spaho N, Arroyave I, Vinters H, Lazareff J: Histological findings in cerebellar 
tonsils of patients with Chiari type I malformation. Child’s Nervous System 23:427-429, 2007

81. Ramirez N, CHARLES E JOHNSTON I, Browne RH: The prevalence of back pain in children 
who have idiopathic scoliosis. JBJS 79:364-368, 1997

82. Raybaud C, Jallo GI: Chiari 1 deformity in children: etiopathogenesis and radiologic diagno-
sis. Handbook of clinical neurology 155:25-48, 2018

83. Riveira C, Pascual J: Is Chiari type I malformation a reason for chronic daily headache? Cur-
rent pain and headache reports 11:53-55, 2007

84. Rocque BG, Oakes WJ: Surgical treatment of Chiari I malformation. Neurosurgery Clinics of 
North America 26:527-531, 2015

85. Rozzelle CJ: Clinical presentation of pediatric Chiari I malformations. The Chiari malforma-
tions:247-251, 2013

86. Ruff ME, Oakes WJ, Fisher SR, Spock A: Sleep apnea and vocal cord paralysis secondary to 
type I Chiari malformation. Pediatrics 80:231-234, 1987

87. Sadler B, Skidmore A, Gewirtz J, Anderson RC, Haller G, Ackerman LL, Adelson PD, Ahmed 
R, Albert GW, Aldana PR: Extradural decompression versus duraplasty in Chiari malforma-
tion type I with syrinx: outcomes on scoliosis from the Park-Reeves Syringomyelia Research 
Consortium. Journal of Neurosurgery: Pediatrics 28:167-175, 2021

88. Saez RJ, Onofrio BM, Yanagihara T: Experience with Arnold-Chiari malformation, 1960 to 
1970. Journal of neurosurgery 45:416-422, 1976

89. Schürmann K (1979) Atlanto-axial dislocation in rheumatoid arthritis with cervical cord 
compression (myelopathy). Neurovascular Surgery: Specialized Neurosurgical Techniques. 
Springer, pp 151-159

90. Sclafani AP, DeDio RM, Hendrix RA: The Chiari-I malformation. Ear Nose Throat J 70:208-
212, 1991

91. Shoja MM, Tubbs RS, Oakes WJ: Embryology and Pathophysiology of the Chiari I and II 
Malformations. The Chiari Malformations:87-108, 2020

92. Spinos E, Laster DW, Moody DM, Ball MR, Witcofski RL, Kelly Jr DL: MR evaluation of Chi-
ari I malformations at 0.15 T. American journal of roentgenology 144:1143-1148, 1985

93. Steinbok P: Clinical features of Chiari I malformations. Child’s Nervous System 20:329-331, 
2004

94. Strahle J, MuraSzKo KM, Kapurch J, Bapuraj JR, Garton HJ, Maher CO: Natural history of 
Chiari malformation Type I following decision for conservative treatment. Journal of Neuro-
surgery: Pediatrics 8:214-221, 2011

95. Toader C, Ples H, Covache-Busuioc R-A, Costin HP, Bratu B-G, Dumitrascu D-I, Glavan LA, 
Ciurea AV: Decoding Chiari malformation and syringomyelia: from epidemiology and gene-
tics to advanced diagnosis and management strategies. Brain sciences 13:1658, 2023

96. Todor DR, Mu HT, Milhorat TH: Pain and syringomyelia: a review. Neurosurgical focus 8:1-6, 
2000

97. Tubbs RS, Beckman J, Naftel RP, Chern JJ, Wellons JC, Rozzelle CJ, Blount JP, Oakes WJ: Ins-
titutional experience with 500 cases of surgically treated pediatric Chiari malformation Type 
I. Journal of Neurosurgery: Pediatrics 7:248-256, 2011

98. Tubbs RS, Griessenauer CJ, Hendrix P, Oakes P, Loukas M, Chern JJ, Rozzelle CJ, Oakes WJ: 
Relationship between pharyngitis and peri-odontoid pannus: A new etiology for some C hiari 
I malformations? Clinical Anatomy 28:602-607, 2015



Chiari Malformasyonları ve Baziller İnvaginasyon

217

99. Tubbs RS, Lyerly MJ, Loukas M, Shoja MM, Oakes WJ: The pediatric Chiari I malformation: 
a review. Child’s Nervous System 23:1239-1250, 2007

100. Tubbs RS, McGirt MJ, Oakes WJ: Surgical experience in 130 pediatric patients with Chiari I 
malformations. Journal of neurosurgery 99:291-296, 2003

101. Tubbs RS, Smyth MD, Wellons III JC, Oakes WJ: Distances from the atlantal segment of the 
vertebral artery to the midline in children. Pediatric neurosurgery 39:330-334, 2003

102. Tubbs RS, Turgut M, Oakes WJ (2020) The Chiari Malformations. Springer Nature
103. Ucar M, Tokgoz N, Koc AM, Kilic K, Borcek AO, Oner AY, Kalkan G, Akkan K: Assessment 

of 3D T2-weighted high-sampling-efficiency technique (SPACE) for detection of cerebellar 
tonsillar motion: new useful sign for Chiari I malformation. Clinical Imaging 39:42-50, 2015

104. van Hoy tenia G, Van den Berg R: Embryological studies of the posterior fossa in connecti-
on with Arnold-Chiari malformation. Developmental Medicine & Child Neurology 8:61-76, 
1966

105. Weig SG, Buckthal PE, Choi SK, Zellem RT: Recurrent syncope as the presenting symptom of 
Arnold-Chiari malformation. Neurology 41:1673-1673, 1991

106. Wetjen NM, Heiss JD, Oldfield EH: Time course of syringomyelia resolution following de-
compression of Chiari malformation Type I. Journal of Neurosurgery: Pediatrics 1:118-123, 
2008

107. Williams B: Cerebrospinal fluid pressure-gradients in spina bifida cystica, with special refe-
rence to the Arnold-Chiari malformation and aqueductal stenosis. Developmental Medicine 
& Child Neurology 17:138-150, 1975

108. Williams B: On the pathogenesis of syringomyelia: a review. Journal of the Royal Society of 
Medicine 73:798-806, 1980

109. Williams B: Pathogenesis of syringomyelia. Syringomyelia; Current concepts in diagnosis and 
treatment.:59-90, 1991

110. Yeow Y, Tjia T: The localizing value of downbeat nystagmus. Singapore medical journal 
30:273-276, 1989

111. Yoshimi A, Nomura K, Furune S: Sleep apnea syndrome associated with a type I Chiari mal-
formation. Brain and Development 24:49-51, 2002

112. Zadeh HG, Sakka SA, Powell MP, Mehta MH: Absent superficial abdominal reflexes in child-
ren with scoliosis. An early indicator of syringomyelia. The Journal of Bone & Joint Surgery 
British Volume 77:762-767, 1995

113. Zager EL, Ojemann RG, Poletti CE: Acute presentations of syringomyelia: Report of three 
cases. Journal of neurosurgery 72:133-138, 1990



219

BÖLÜM 

13Chiari Malformasyonu ve Siringomiyeli 

Hidayet AKDEMİR 1

GIRIŞ

Tanım: Siringomiyeli (SM) spinal kord içerisinde bir veya daha fazla spinal seg-
ment boyunca uzanan septalı, tübüler kist dolu boşluklara verilen isimdir. Sirin-
gomiyeli kavitesi içerisinde epandimal hücreler bulunmamaktadır. Siringomiyeli 
tanımını ilk defa 1827’de Ollivier D’Angers tarafından omurilik içerindeki kistik 
boşluklar için kullanmış (1).R(Resim 1 a,b)

A  B   

Resim 1. (a) Servikal siringomiyeli.  (b) Torakal siringomiyeli.

1 Prof. Dr., İstanbul Atlas Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Cerrahi Tıp Bilimleri Bölümü, Beyin ve Sinir 
Cerrahisi AD., hidayet.akdemir@atlas.edu.tr, ORCID iD: 0000-0002-9390-7730
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14Chiari Malformasyonu Cerrahisinin 
Komplikasyonları

Hüseyin DOĞU 1

GIRIŞ

Chiari malformasyonu cerrahisi sonrası komplikasyon oranları literatürde %1–
%47 olarak bildirilmektedir (1). En sık karşılaşılan komplikasyonlar arasında 
aseptik menenjit, beyin omurilik sıvısı (BOS) fistülü, yara enfeksiyonu, cerrahi 
işlemin başarısızlığı ve psödomeningosel gelişimi bulunmaktadır. Chiari mal-
formasyonu cerrahisinde, özellikle duraplasti işleminde sağlam ve su geçirmez 
bir duraplasti oluşturmanın önemi büyüktür. Titizlikle uygulanan bu durap-
lasti işlemi, postoperatif erken dönemde sık görülen komplikasyonlardan olan 
BOS fistülü ve psödomeningosel gelişimini önlemede kritik rol oynar. Cerra-
hi bölgeden BOS fistülü, dura tamirindeki zayıflık ya da yetersizlik nedeniyle 
BOS’un subaraknoid boşluktan kaçarak yara hattına ulaşmasıyla meydana ge-
lir ve bu durum menenjit, cilt kapanma problemleri, nadirende hidrosefali gibi 
ciddi komplikasyonlara zemin hazırlayabilir. Ayrıca büyük bir psödomeningosel 
komplikasyonu dekomprese olan serebelluma ve beyin sapına ilave basınca ne-
den olacağından rekkurens klinik semptomlara ve radyolojik bulgulara neden  
olacaktır (2). Chiari malformasyonu cerrahi tedavisi sonrası görülen potansiyel 
komplikasyonlar Tablo 1'de özetlendi.

1 Dr. Öğr. Üyesi, İstanbul Atlas Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Beyin ve Sinir Cerrahisi AD., 
huseyindogu@gmail.com , ORCID iD: 0000-0002-7754-4984
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lemlerin alınması ve titiz hemostaz kontrolünün sağlanması, cerrahinin güveni-
lirliğini artıran önemli kritik uygulamalardır.

Chiari Malformasyonu Tip I cerrahisi sonrası görülen komplikasyonların 
önlenmesi ve yönetimi multidisipliner bir yaklaşımı gerektirmektedir. Minimal 
invaziv tekniklerin geliştirilmesi, cerrahi yaklaşımların daha fazla standardize 
edilmesi ve uzun dönem takip sonuçlarının analiz edilmesi, bu alandaki klinik 
sonuçların iyileştirilmesine katkı sağlayacaktır. Gelecekte yapılacak prospektif ve 
çok merkezli uzun dönem sonuçları olan çalışmalar, cerrahi tekniklerin etkinli-
ğini daha net bir şekilde ortaya koyarak, en uygun tedavi stratejilerinin belirlen-
mesine yardımcı olacaktır.
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BÖLÜM 

15Chiari Malformasyonu: Aile Rehberi

Hidayet AKDEMİR 1

GIRIŞ

Chiari malformasyonu nedir?

Chiari malformasyonu beyinciğin alt kısımları olan tonsilleri ve/veya orta beyin 
sapı bölgelerini kafatasından dışarı aşağı doğru omurilik kanalına doğru uzan-
masıdır (Resim 1).

A B

Resim 1. (a) Tip 1 Chiari+Sirinks, (b) Chiari+ sirinks

1 Prof. Dr., İstanbul Atlas Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Cerrahi Tıp Bilimleri Bölümü, Beyin ve Sinir 
Cerrahisi AD., hidayet.akdemir@atlas.edu.tr, ORCID iD: 0000-0002-9390-7730
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reyleri), hafif şikayeti olanlar, ve ileri şikayetleri olanlar (semptomatik hastaları) 
iyi tanımlamalı ve spesifik tedavi protokollerini uygulamalıdır.

Günümüzde bu kompleks hastalığın teşhisini koymak için konuyla ilgili he-
kimlerin detaylı klinik nörolojik muayeneleri, modern tanısal teşhis yöntemleri 
özellikle MRG, BT ve Elektrofizyoloji testler (SEP, MEP, BAEP) kullanılarak ke-
sin teşhisleri konulmaktadır.

Chiari malformasyonu tanısı tesadüfen herhangi bir nedenden dolayı MRG 
incelemesiyle konanlar arasında klinik olarak şikayetsiz veya hafif şikayetleri bu-
lunan bireyler sadece takip veya konservatif tıbbı tedavi edilmelidir.

Chiari malformasyonu hastaları arasında ileri derecede klinik şikayetleri ve 
tanısal testler ile kesin teşhisleri uyumlu olanlar ise cerrahi tedavi edilmelidir.

KAYNAKLAR

1.  Chiari H (1891) Hydrocephalie des Grosshirns'den Ueber Veränderungen des Kleinhirns bil-
gisi. Dtsch Med Wochenschr 17:1172–1175. 

2.  Chiari H (1895) Ueber Veranderungen des Kleinhirns, des Pons und der Medulla oblongata 
Infolge von congenitaler Hydrocephalie des Grosshirns. Denkschriften Kais Akad Wiss Mat-
h-Naturw 63:71–116. 

3.  Arnold J. Miyelositler, Transpozisyon von Gewebskeimen und Sympodie. Beitr. Pathol. Anat. 
1894;16:1–28.

4.  Vernooij MW, Ikram MA, Tanghe HL, et al. Incidental findings on brain MRI in the general 
population. N Engl J Med 2007;357(18):1821–8.

5.  Aitken LA, Lindan CE, Sidney S, et al. Chiari type I malformation in a pediatric population. 
Pediatr Neurol 2009;40(6):449–54.

6.  Strahle J, Muraszko KM, Kapurch J, et al. Chiari malformation Type I and syrinx in children 
undergoing magnetic resonance imaging. J Neurosurg Pediatr 2011;8(2):205–13.

7.  Langridge B, Phillips E, Choi D. Chiari Malformation Type 1: A Systematic Review of Natural 
History and Conservative Management. World Neurosurg. 2017 Aug;104:213-219. [PubMed]

8.  Abbott D, Brockmeyer D, Neklason DW, et al. Population-based description of famili-
al clustering of Chiari malformation Type I. J Neurosurg. 2018 Feb;128(2):460-465. doi: 
10.3171/2016.9.JNS161274. PMID: 28156254

9.  Milhorat TH, Chou MW, Trinidad EM, Kula RW, Mandell M, Wolpert C.  Chiari I malforma-
tion redefined: Clinical and radiographic findings for 364 symptomatic patients. Neurosur-
gery 44 (5):p1005–1017 May 1999.

10. Menezes AH: Chiari I malformations and hydromyelia–complications. Pediatric neurosur-
gery 17:146-154, 1991.

11. Ramirez N, Johston CE  I, Browne RH: The prevalence of back pain in children who have 
idiopathic scoliosis. JBJS 79:364-368, 1997.

12.  Arnautovic A, Splavski B, Boop FA, Arnautovic KI. Pediatric and adult Chiari malformation 
Type I surgical series 1965-2013: a review of demographics, operative treatment, and outco-
mes. J Neurosurg Pediatr. 2015;15(2):161-177. doi:10.3171/2014.10.PEDS14295


	++kapak - CHİAİRİ MALFORMASYONLARI-2
	+Chiari Malformasyonları
	+Chiari Malformasyonları
	1. Hidayet AKDEMİR
	2. Ayhan BİLİR
	3. Ahmet KALAYCIOĞLU  - Nureda NALÇACI BOZKURT
	4. Ali Osman MUÇUOĞLU
	5. Niyazi ACER - Mustafa TAŞTAN
	6. Demet AYGÜN ÜSTEL
	7. Oya AKÇA - Hilala ŞAHİN - Emre TEPELİ
	8. Nazlı ÇAKICI ÖKSÜZ
	9. Meltem CAN İKE
	10. Hidayet AKDEMİR
	11. Ebubekir AKPINAR - İlhan YILMAZ
	12. Ebubekir AKPINAR - İlhan YILMAZ
	13. Hidayet AKDEMİR
	14. Hüseyin DOĞU
	15. Hidayet AKDEMİR


