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Chiari Malformasyonlarında Patofizyolojik Teoriler 

The Theories for Pathophysiology of Chiari Malformations

ÖZ
Chiari malformasyonlarının (CM) ve eşlik eden siringomiyelinin (SM) etiyopateogenezi ve patofizyolojisi hakkında hâlen 
bir görüş birliği yoktur. İleri sürülmüş onlarca teori, malformasyonların bazı tiplerinin ve bazı özelliklerinin açıklanmasında 
yetersiz kalmaktadır. CM tip I dışındaki tiplerin doğumsal patolojiler olduğu açıktır. Ancak CM tip I’in homojen bir grup 
olmadığını ve bazı alt tiplerinin edinsel olabileceğini düşündüren kanıtlar mevcuttur. Bu patolojilerin nedenlerinin ve 
patofizyolojilerinin aydınlatılması tedavi yöntemlerinin geliştirilmesinde önemlidir. 
Anahtar Sözcükler: Chiari malformasyonu, Patofizyoloji, Siringomiyeli

ABSTRACT
There is no an agreement about pathogenesis of Chiari Malformations (CM) and CM’s associated with syringomyelia. 
Dozens of theories are inadequate for explaining some features of CM. Development of them, except Type 1 CM, are 
congenital; however, Type 1 is not a homogenous group. Conversely, a few evidence suggested that subgroups of type 1 may 
be an acquired disease. Clarifying of pathogenesis provide improve of the treatment modalities.
Keywords: Chiari malformations, Pathophysiology, Syringomyeli

GİRİŞ

Chiari malformasyonları (CM) arkabeyin yapılarından bir 
kısmının foramen magnumdan fıtıklaşmasıyla karakterli 
bir grup “doğumsal” patolojidir. Basitçe tonsillerin 
fıtıklaşmasından, neredeyse tüm arkabeyin yapılarının hatta 
ilave olarak bazı supratentoryal yapıların da fıtıklaşmaya 
katıldığı ağır malformasyonlara kadar çok farklı görünümde 
olan bu patolojilerin etiyopatogenezi ve patofizyolojisi 
hakkında hâlen kesin kanıtlanmış veriler yoktur ve bazı 
deneysel ve klinik gözlemlerle desteklenmiş farklı teoriler 
ortaya atılmıştır.

Bu bölümde en basit form olan CM tip I, diğer tiplerden 
ayrı olarak ele alınacaktır. Çünkü CM tip I’in en azından 
bir kısmının diğer tiplerden farklı olarak edinsel geliştiği 
ve farklı etiyopatogeneze sahip olduğu yönünde bazı 
kanıtlar mevcuttur. Ayrıca CM’larına sıklıkla eşlik eden 

siringomiyelinin (SM) gelişmesini açıklamaya çalışan 
teoriler de kısaca incelenecektir. 

CM tip I:

Chiari’nin orijinal tanımında tip I de dahil olmak üzere 
bütün CM tipleri hidrosefali ile birliktedir ve Chiari bu 
malformasyonların gelişmesini hidrosefaliye bağlamıştır. 
Oysa CM tip I olgularının ancak %7-10 kadarına hidrosefali 
eşlik eder. Chiari’nin bildirdiği tip I olguları ileri hidrosefalili 
postmortem olgulardır ve olasılıkla bugün tanımladığımız 
anlamda CM tip I olguları değil, tedavisiz kalmış ileri 
hidrosefalinin neden olduğu tonsil fıtıklaşmalarıdır (45). 
CM tip I genellikle hidrosefalinin eşlik etmemesi nedeniyle 
diğer CM tiplerinden ayrılır ve diğer tipleri açıklayan 
patofizyolojik mekanizmaların CM tip I’e uyarlanması pek 
mümkün değildir. Ön planda CM tip II’nin gelişmesini 
açıklamaya çalışan embriyolojik teorilerin Marin-Padillaların 
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primer paraaksiyal mezodermal yetersizlik teorisi dışında 
hiçbiri CM tip I gelişmesini açıklamamaktadır.

Yeni görüntüleme yöntemleri geliştikçe ve farklı 
nörofizyolojik çalışmaların bilgileri biriktikçe CM tip 
I’in aslında homojen bir grup olmadığı ve çok farklı 
mekanizmalarla gelişmiş, ama aynı radyolojik görünüme, 
yani tonsillerin foramen magnumdan fıtıklaşmasına sahip 
olan bir hastalıklar grubu olduğu düşünülmeye başlanmıştır. 
Belki de bütün olgulara uygulanan ortak cerrahi yöntem 
olan foramen magnum dekompresyonunun (FMD) bazı 
olgularda çok başarılı olurken bazı olgularda hastanın 
kliniğini daha da kötüleştirmesi, farklı etiyopatogeneze 
sahip bütün olguları aynı kabul edip, elmalarla armutları 
aynı kefeye koymamızla ilgilidir.

Milhorat bir kongrede CM tip I’in 5 farklı nedene bağlı 
gelişebileceğini bildirmiştir (35): Klasik tip olan arka 
çukur sıkışıklığı, gergin omurilikle birlikte olan olgularda 
omuriliğin aşağı çekilmesi, atlantoaksiyal instabilite, kafaiçi 
basınç artışı ve spinal subaraknoid alanda basınç düşüklüğü. 
Thompson da benzer bir şekilde, tonsil fıtıklaşması olan 
pediatrik olguları 6 grupta toplamış ve bu grupların hepsinin 
farklı etiyopatogenetik mekanizmalarla oluştuğunu ileri 
sürmüştür (49): Beyin omurilik sıvısı (BOS) dolaşımı 
bozukluğu olanlar, kraniovertebral bileşke (KVB) problemi 
olanlar; kafaiçi venöz drenaj sorunu ve kraniosinostozla 
birlikte olanlar; büyüme ve metabolizma hastalıklarıyla 
birlikte olanlar; okkült gergin omurilik sendromuyla birlikte 
olanlar ve atlantoaksiyal aşırı hareketle birlikte olanlar.

CM tip I’in farklı alt tiplerini kısaca patofizyolojik olarak 
inceleyelim.

Arka çukurda sıkışıklığa bağlı CM tip I

Milhorat’ın arka çukur sıkışıklığına bağlı olan klasik tipinde 
doğuştan arka çukur küçüktür ve zamanla tonsil fıtıklaşması 
gelişir. Arka çukurun CM tip I’de küçük olduğunu gösteren 
çok sayıda radyolojik çalışma mevcuttur (1,21,38,48). 
Marin-Padilla ve Marin-Padilla gebe hamsterlerde yaptıkları 
deneysel çalışmalarda A hipervitaminozu ile indükledikleri 
paraaksiyal mezodermal yetmezliğin, oksipital kemiğin 
gelişmesini sağlayan somitlerde yetersizliğe ve arka çukurun 
küçük kalmasına neden olduğunu ve CM’larının geliştiğini 
göstermiş, embriyo teratojen etkiye ne kadar erken maruz 
kalırsa o kadar ağır doğumsal malformasyonların geliştiğini, 
CM tip I’in en hafif form olduğunu bildirmiştir (31).

CM’larının embriyolojik gelişmesini açıklamaya çalışan 
teoriler içinde sadece Marin-Padillaların teorisi CM tip 
I gelişmesini de açıklamaya yöneliktir. Bu teori uzun süre 
CM tip I’deki klinik ve tedavi anlayışımızı şekillendirmiş 

ve sadece kemik düzeyinde FMD’nun bile yeterli 
olabileceği fikrini desteklemiştir. Gerçekten de bu görüş, 
en azından arka çukurun küçük ve klivusun kısa olduğu, 
tentoryumun aşağıda yerleştiği doğumsal kökenli olabilecek 
bir grup CM hastası için geçerli gibi görünmektedir. Böyle 
olgularda doğuşta tonsil fıtıklaşması bulunmayabilir, çünkü 
serebellum doğumdan sonra gelişmeye devam eder ve 
yetersiz mezoderm nedeniyle arka çukur gelişmesi buna 
ayak uyduramazsa yetersizliğin derecesine göre yaşamın 
farklı zamanlarında tonsil fıtıklaşması ortaya çıkabilir. 
Yenidoğanlarda tonsil fıtıklaşması nadiren görülür (49).

Ancak bütün CM tip I olgularında arka çukur küçük değildir. 
Bazı olgularda normal boyutlardadır ve bu durumda tonsil 
fıtıklaşmasını doğumsal arka çukur küçüklüğünün geç 
etkisine bağlamak mümkün değildir.

Arka çukurda sıkışıklık sadece arka çukurun küçük olması 
durumunda değil, araknoidin ileri derece kalınlaşmasına ve 
BOS dolaşımının bozulmasına yol açan geçirilmiş meninge-
al enfeksiyon gibi nedenlerle ortaya çıkan bazal araknoiditte 
de görülebilir.

KVB anomalileri ve üst servikal instabiliteyle birlikte olan 
CM tip I:

Son zamanlarda bazı çalışmalarda CM tip I olgularında arka 
çukur boyutları yerine KVB’deki anormal biyomekanik ve 
anatomik özellikler üstünde durulmaktadır. Baziler inva-
ginasyon, atlasın oksipitalizasyonu gibi bazı anomalilerin 
CM tip I’de sık görüldüğü bilinir. Özellikle CM tip 1,5 ve 
kompleks CM tip I olarak adlandırılan olgularda KVB’de 
kemik anomalileri daha sık görülür. (49). Klekamp bazı ol-
gularda kranioservikal instabilite bulunduğunu bildirmiştir 
(25). Goel ise KVB anomalisi olsun olmasın bütün CM 
tip I olgularının atlantoaksiyal instabiliteye bağlı olduğunu 
ileri sürmüş ve FMD uygulamaksızın sadece atlantoaksiyal 
eklemin yükseltilmesini ve füzyonunu önermişlerdir (15). 
Kraniovertebral veya üst servikal bileşkede instabilitesi olan 
olgularda sadece FMD’nin kliniği düzeltmeyeceği aşikardır, 
bu olgularda instabilite saptanan seviyeye füzyon ve stabili-
zasyon uygundur. Ancak bütün CM tip I olgularının ins-
tabiliteye bağlı olduğunu düşünmek ve ona yönelik tedavi 
uygulamak bu kadar heterojen bir hastalık grubunda çok 
doğru olmayacaktır.

Gerek arka çukurun küçük olduğu gerekse KVB ano-
malilerinin bulunduğu olgularda doğuştan paraaksiyal 
mezodermal yetersizliğin söz konusu olduğu düşünülebilir. 
Embriyonal dönemde mezodermal yetersizliğe neden olan 
faktör kesin olarak bilinmemektedir. Marin-Padilla’lar (31) 
deneysel çalışmalarında teratojen etkiyi A hipervitamino-
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zuyla, Margolis ve Kilham (30) reovirüslerle indüklemiştir. 
Klinik çalışmalarda bazı olgularda ailevi özellik saptanmış, 
otozomal dominant ya da resesif geçiş olabileceği bildi-
rilmiştir (43). Genetik çalışmalarda gelişimsel genlerin 
epigenetik sessizleştirilmesiyle ilişkili olan ve 17. kromo-
zomda nörofibromatozis-1 (NF-1) genine yakın yerleşmiş 
bulunan SUZ-12 geni (37), kromozom 15q21’de bulunan 
fibrillin-1 geni (44), kemik gelişmesiyle ilişkili olan ETS 1 
ve ETS 2 genleri, kondrositlerle ilişkili NOTCH genleri 
(32), Klippel-Feil sendromuyla ilişkili olan Pax gen ailesi 
(43), hücrelerarası matriksin şekillenmesinde rol oynayan 
olfaktomedin benzeri 2A (OLFML-2A) geni, hücrede klo-
rür metabolizmasında ve dolayısıyla BOS sekresyonunda rol 
oynayan SLC4A9 geni ve kolajen sentezinde rol oynayan 
SNV geni (3) aday genler olarak bildirilmiştir. Olasılıkla 
bütün olguların tek bir gende bozuklukla açıklanması 
mümkün değildir ve multifaktöryel etkiler söz konusudur.

BOS dolaşım bozukluğu ve kafaiçi hipertansiyonla birlikte 
olan CM tip I:

İdiopatik kafaiçi hipertansiyon olgularının %20 kadarında 
tonsil fıtıklaşması olduğu bildirilmiştir (49). Bunun nedeni 
basıncın kafaiçinde yüksek, spinal alanda normal ya da 
daha az yüksek olmasıdır. Fagan ve ark.nın bir çalışmasında 
FMD uygulanmış 192 CM tip I olgusunun 36’sı klinik 
olarak yarar görmemiş ve bu olguların 16’sında (%42) 
kafaiçi hipertansiyon saptanmış, şant yöntemleriyle tedavi 
sağlanmıştır. Başka bir çalışmada Chari ve ark (11) belirtili 
16 CM tip I olgusunda kafaiçi basınç monitörizasyonu 
yapmış ve ortalama kafaiçi basınç normal düzeylerde 
olmasına rağmen 14’ünde kafaiçi basınç pulzatilitesini 
yüksek bulmuş, ventriküloperitoneal şant uyguladıkları 6 
olgunun klinik olarak iyileştiğini bildirmişlerdir. Thompson 
CM tip I olgularında belirgin hidrosefali sık görülmese 
bile BOS dinamiğinin bozulmuş olabileceğini ve bunun 
düzeltilmesinin tedaviyi sağlayabileceğini ileri sürmüş, 
özellikle FMD’den yarar görmeyen ya da açık/kapalı BOS 
fistülü gelişen olgularda kafaiçi basıncın değerlendirilmesini 
önermiştir (49). Bu literatür bilgisinin ışığında, arka çukuru 
normal boyutlarda izlenen ve fazla sıkışık görülmeyen, 
baş ağrısı ön planda ve şiddetli olan CM tip I olgularında 
idiopatik kafaiçi hipertansiyon olasılığı akılda tutulmalı ve 
hastalar bu açıdan da değerlendirilmelidir.

Kafaiçi venöz drenaj bozukluğu da benzer şekilde kafaiçi 
basıncı artırabilir. Alperin ve ark. (2) CM tip I’de cerrahi 
tedaviden yararlanmama konusunda risk faktörlerini 
belirledikleri bir çalışmada azalmış juguler drenajın önemli 
bir belirteç olduğunu bildirmiştir.

Spinal alandan BOS kaybına bağlı kafaiçi hipotansiyonla 
birlikte olan CM tip I:

Spinal alandan BOS kaybında kafaiçi ve spinal basınç farkı 
vardır, spinal alanda basınç düşük, kafaiçinde normal ya da 
daha az düşüktür. Basınç farkı nedeniyle tonsil fıtıklaşması 
görülebilir. Lumboperitoneal şant takılan olgularda bu 
komplikasyon iyi bilinir. Şantı olmayan olgularda travma, 
geçirilmiş lomber cerrahi ya da ponksiyon gibi girişimler 
sonrası veya kök durasından kendiliğinden olan BOS 
kaçağı nedeniyle BOS kaybı olabilir. CM tip I olgularında 
ortostatik hipotansiyon, pozisyonla değişen zonklayıcı baş 
ağrısı gibi belirtiler belirginse bu olasılık akla getirilmeli, 
tetkiklerde kafaiçi durada kalınlaşma ve boyanma ve spinal 
kökler etrafında kistik yapılar gibi radyolojik bulguların 
varlığı değerlendirilmelidir.

Gergin omurilik sendromuyla birlikte bulunan CM tip I:

Gergin omurilik sendromunda beyin sapının aşağı 
çekilmesinin tonsil fıtıklaşmasına yol açabileceği ve filumun 
kesilmesinin bunu düzeltebileceği bildirilmiştir. Royo-
Salvador ve ark. (42) gergin omurilik sendromu kliniği 
olmayan ve CM tip I kliniği ile başvuran 20 olguda normal 
yerleşimli ancak kalın görünümde filumu kestikten sonra 
CM tip I belirtilerinin gerilediğini bildirmiştir. Ardından 
Milhorat ve ark (36) FMD’den yarar görmemiş ve hem CM 
tip I hem gergin omurilik sendromu belirtileri olan 318 
olguda filum terminaleyi kestiklerini ve olguların büyük 
bir kısmında her iki tabloya ait belirtilerin gerilediğini 
rapor etmişlerdir. Ancak yazarlar bu seriye sadece CM 
tip I olgularını değil, sınırda (0-4 mm) tonsil fıtıklaşması 
olan olguları da katmıştır. Thompson alt lomber-sakral 
bölgeye yapışan filum terminalenin beyin sapını gerip 
aşağı çekmesinin tartışmalı bir bilgi olduğunu, omuriliğin 
spinal kanala sadece filum terminale ile değil ayrıca kökler 
ve dentat ligamanlarla da sabitlendiğini, ayrıca sakral lipom 
ve lipomiyelomeningosel olgularında beyin sapında aşağı 
çekilme görülmediğini belirtmiştir (49). Yine de gergin 
omurilik sendromu ve CM tip I birlikteliği çok nadir bir 
durum değildir ve tedavi yöntemi ve cerrahi sıralaması 
hastaya özel belirlenmelidir.

Çocuklarda sendromik hastalıklara eşlik eden CM tip I:

Sendromik kraniosinostozlar olasılıkla lambdoid sütürün 
erken kapanması sonucu arka çukurun küçük kalmasına 
ve/veya venöz sinüs drenaj bozukluğuna bağlı olarak CM 
tip I’e neden olabilir. Lambdoid sütürün erken kapandığı 
Crouzon ve Pfeiffer sendromlarında tonsil fıtıklaşması çok 
sık (>%50) görülürken, sütürün daha geç kapandığı Apert 
sendromunda nadir görülür (<%2) (49).
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Büyüme hormonu eksikliği gibi iskelet büyümesini ve ailevi 
hipofosfatemiler gibi kemik metabolizmasını bozan bazı 
hastalıklar da çocuklarda tonsil fıtıklaşmasına neden olabilir 
(49). Yine iskelet displazilerinin sık görüldüğü NF tip I’de 
de CM tip I sıktır (50). 

Tonsil fıtıklaşması bu farklı gruplarda çok farklı nedenlerle 
gelişmiştir ve aslında tedavilerinin nedene yönelik olması 
gerekir. FMD sadece Milhorat’ın klasik tip arka çukur 
sıkışıklığı olarak adlandırdığı ve olasılıkla doğumsal 
nedenlerle arka çukurun küçük olduğu olgular için uygun 
bir tedavi yöntemidir. Bunun dışında, KVB sorunu ya da 
atlantoaksiyal instabilite olan olgularda dekompresyonla 
birlikte veya tek başına stabilizasyon yapılması, kafaiçi basınç 
artışı olan olguların primer kafaiçi basınç artışı sendromu 
gibi kabul edilip ona yönelik BOS drenaj yöntemlerinin 
uygulanması, gergin omurilik sendromuna eşlik edenlerde 
eğer CM tip I belirtileri çok belirgin değilse filumun 
kesilmesi, sendromik olsun olmasın kraniosinostozlarla 
birlikte olan olgularda kafatasının genişletilmesi ve 
spinal alandan BOS kaybına bağlı olan olgularda buna 
yol açan defektin tamiri tedavide ilk aşama olmalıdır. 
Tabi bunu gerçekleştirebilmek için bir hastada CM tip I 
saptandığında, hemen FMD kararı vermek yerine, belki de 
büyük venöz sinüslerin değerlendirilmesi, çocuk hastalarda 
ayrıntılı metabolik değerlendirme, KVB’nin fonksiyonel 
değerlendirilmesi, kafaiçi ve spinal alanda basınç ölçümleri 
gibi ileri incelemeler sonrası CM tip I nedeninin saptanıp 
nedene uygun tedavi planlanması gereklidir. Bu şekilde CM 
tip I tedavisinde başarısızlık oranı azalacaktır.

CM tip I’e eşlik eden SM

Siringomiyeli CM tip I olgularının %40-60’ına eşlik eder 
ve CM tip II’de de görülebilir. Bazı olgularda görülüp 
bazılarında görülmemesinin nedenini henüz bilmiyoruz. 
SM gelişmesiyle ilgili çok sayıda patofizyolojik teori 
ortaya atılmıştır. Bu teoriler SM içindeki sıvının nereden 
kaynaklandığını, hangi yollarla ve hangi mekanizmalarla 
omurilik içine girdiğini deneysel, fizyolojik ve radyolojik 
kanıtlarla yanıtlamaya çalışır.

Normal koşullarda spinal alan kafaiçi alanın tamponlayıcı-
sıdır ve kardiyak sistolle ya da Valsalva manevralarıyla ka-
faiçinde artan basıncı tampone etmek için bir miktar BOS 
foramen magnum düzeyindeki sisternalardan spinal alana 
geçer. Diyastolde ya da Valsalva sonlanınca kafaiçi basın-
cın düşmesiyle birlikte geri döner. Spinal alana geçen BOS 
her sistolde 0,75-1 ml kadardır ve spinal alanda duranın 
esnekliği ve epidural venlerin gereğinde hızla daralabilmesi 
sayesinde tamponlanır (8). Bu basınç değişiklikleri sırasın-
da birim basınç değişikliği başına oluşan hacim değişikli-

ği kompliyans olarak adlandırılır. Normalde spinal alanın 
kompliyansı yüksektir ve basınç değişiklikleri omurilik ve 
subaraknoid alana dağıtılarak ikisi birbirine eşitlenir. Omu-
rilik yüzeyinden içeri giren damarlar çevresindeki perivaskü-
ler boşluklar iki yöne serbest sıvı hareketine izin vererek bu 
eşitlemede önemli rol oynar (22).

Teorik olarak foramen magnum düzeyinde subaraknoid 
alandaki bir darlık ya da tıkanma serbest BOS geçişini 
azaltır veya durdurur ve kranyal ve spinal alan basınçlarının 
birbirinden ayrılmasına, “kraniospinal ayrışmaya” neden 
olur. Ancak bu konuda yapılmış olan nörofizyolojik 
çalışmalar ve basınç ölçümleri farklı sonuçlar vermiştir 
ve CM’larında gerçekten böyle bir ayrışmanın varlığı 
tartışmalıdır (17,19,52). Yine de, foramen magnum 
düzeyindeki darlığın kranyospinal kompliyansı azalttığı (19) 
ve FMD sonrası azalmış kompliyansın normale döndüğü 
gösterilmiştir (46).

SM oluşma teorilerini SM sıvısının olası kaynağına göre iki 
gruba ayırmak mümkündür: 1-Sıvının 4.ventrikülden ya da 
subaraknoid alandan geçen BOS olduğu görüşü ve 2-sıvının 
kaynağının artmış hücrelerarası sıvı olduğu görüşü.

Sıvının BOS kaynaklı olduğunu savunan teoriler:

SM içindeki sıvının kaynağının BOS olduğu görüşü oldukça 
eskiye dayanır. Gardner’ın “water hammer” teorisine göre 
4.ventrikül çıkış delikleri kapalı olduğu için BOS kardiak 
siklus etkisiyle obeks yoluyla santral kanal içine girerek birikir 
(14). Bu teorinin etkisi uzun süreli olmuş ve Gardner’in 
önerdiği şekilde obeksin tıkanması yüksek risklerine rağmen 
uzun süre CM tip I tedavisinde altın standart olarak kabul 
görmüştür. Williams’ın ortaya attığı kranyospinal ayrışma 
teorisine göre BOS yine Gardner teorisine benzer bir 
şekilde 4.ventrikülden santral kanal içine geçer, ancak 
burada BOS’un geçişini sağlayan güç Valsalva manevrasının 
neden olduğu basınç farkıdır. Valsalva manevrası sırasında 
spinal alanda basınç artınca foramen magnum düzeyinde 
tonsil fıtıklaşmasının neden olduğu tıkacı geçici olarak açar 
ve bir miktar BOS kranyal alana kaçar. Ancak sonrasında 
tonsiller BOS’un spinal alana geri dönüşünü engeller. Bu 
şekilde giderek spinal alandaki basınç kranyal alana göre 
negatif hâle gelir ve BOS’un 4.ventrikülden santral kanal 
içine emilmesine yol açar. Santral kanal içinde BOS birikip 
SM geliştikten sonra Williams’ın emme ve dalga etkisi 
adını verdiği bir mekanizmayla SM yavaş yavaş omurilik 
dokusunu harap ederek büyür (52). 

Bu iki teori gerek otopsi gerekse manyetik rezonans 
görüntüleme (MRG) çalışmalarında 4.ventrikülle santral 
kanal arasında genellikle bağlantı olmaması nedeniyle çok 
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eleştirilmiştir (26,34). Bu nedenle daha sonraki teoriler 
BOS’un omurilik içine perivasküler boşluklar yoluyla 
subaraknoid alandan geçtiğini ileri sürmüştür. Bu görüşü 
ilk ileri sürenlerden Ball ve Dayan BOS geçişini sağlayan 
itici gücün Williams’ın teorisinde olduğu gibi Valsalva 
manevrası olduğunu (4), Stoodley ve ark. ise kardiak sistol 
olduğunu (47) kabul etmiştir.

BOS akımını inceleyen MRG tekniklerinin gelişmesi CM 
tip I ve SM çalışmalarında yeni bir çağ açmıştır. Oldfield 
ve ark.nın incelemeleri piston teorisini ortaya atmalarını 
sağlamıştır (39). Buna göre sistol sırasında tonsiller üst 
servikal kanalda bir piston gibi servikal subaraknoid alana 
çarpar ve burada basıncı artırır. Bu basınç artışı, bir yandan 
BOS’un perivasküler aralıklardan SM içine geçmesine 
neden olurken bir yandan da SM’nin üst kısmına dışarıdan 
bası yaparak Williams’ın dalga teorisini destekler şekilde 
SM içindeki sıvının aşağı doğru hareketine ve SM’nin 
büyümesine yol açar.

BOS’un subaraknoid alandan omurilik içine girdiğini 
ileri süren teoriler spinal subaraknoid alandaki basıncın 
SM içindeki basınçtan düşük olduğu ileri sürülerek çok 
eleştirilmiştir. Bu basınç farkı konusunda literatürde farklı 
bulgular vardır (19,23). Düşük basınçlı alandan yüksek 
basınçlı alana BOS akımını açıklamak için yine bazı 
çalışmalarda sofistike MRG teknikleri kullanılmıştır. Bunck 
ve ark. (9) basınç farkına rağmen geçişi SM hastalarında 
spinal subaraknoid alanda bazı bölgelerde saptanan girdaplı 
akıma bağlamış, Bilston ve ark (7,29) kardiyak sistol sırasında 
spinal subaraknoid alandaki BOS akımında %30’a varabilen 
gecikme olması ve bunun sonucu perivasküler aralıklardaki 
akımın tek yönlü valv gibi çalışmasıyla açıklamıştır. Bilston 
ve ark.nın matematiksel modele dayanan çalışmasında, 
SM’nin eşlik ettiği olgularda eşlik etmeyenlere göre, 
spinal subaraknoid alandaki basınç sistol sırasında %10-
30 geciktiğinde perivasküler alandan net BOS geçişinin 
daha fazla olduğu gösterilmiştir (7). Bunck’un girdaplı 
akım teorisini destekleyecek şekilde, Haughton ve Mardal 
(18) yine bir matematiksel modelde spinal kanal içindeki 
anatominin de BOS akımını etkileyerek SM gelişmesine 
katkıda bulunabileceğini ileri sürmüştür.

Hücrelerarası sıvı kaynaklı olduğunu savunan teoriler

SM içindeki sıvının kaynağının BOS değil de hücrelerarası 
sıvı olduğunu savunanlardan biri Greitz’dir (16). Greitz’in 
omurilik içi nabız basınç teorisine göre subaraknoid alandaki 
tıkanıklığın distalinde Bernoulli’nin teoremi ve Venturi 
etkisiyle akım hızı artar ve basınç düşer, basıncın düşmesi 
omuriliğin genişlemesine ve hücrelerarası sıvının oluşan 
negatif basınç nedeniyle omurilik içinde birikmesine yol 

açar. Kapillerlerden hücrelerarası sıvının emilimi azalmıştır. 
Aynı ekibin bir deneysel çalışmasında subaraknoid alanın 
daraltılmasının distalde önce omurilikte ödeme, ardından 
SM gelişmesine neden olduğu gösterilmiştir (20). Klekamp 
da SM’nin omurilik dokusundaki kronik bir interstisyel 
ödem durumu olduğunu ileri sürmüştür (24). 2004’te 
Levine’nin ortaya attığı venöz tıkanıklık teorisi de bu görüşü 
savunur (27). Buna göre foramen magnumdaki tıkanıklık 
spinal venlerde dolaşımın yavaşlamasına, kan-omurilik 
bariyerinin bozulmasına ve omurilikte hücrelerarası sıvı 
miktarının artışına yol açar. 

Koyanagi ve Houkin (26) foramen magnumdaki tıkanıklığın 
spinal kompliyans azalmasına neden olduğunu, bunun da 
venlerin diyastolde genişleyememesine ve basınçlarının 
yüksek kalmasına ve hücrelerarası sıvının venlere geri 
emilmesinin bozulmasına yol açtığını ileri sürmüş, Bateman 
(6) yakın tarihte bu durumun normal basınçlı hidrosefali ile 
aynı mekanizma sonucu oluştuğunu ve temel bozukluğun 
kompliyans azalması sonucu patolojinin yerine göre kan-
beyin ya da kan-omurilik bariyerinin bozulması olduğunu 
iddia etmiştir.

Görüldüğü gibi, SM patofizyolojisinde de hâlen bir görüş 
birliği yoktur ve hemen her yıl farklı bir teori ortaya atıl-
maktadır. Aslında beyinde olduğu gibi omurilikte de hücre-
lerarası sıvı ve BOS normalde iki yönlü çalışan perivasküler 
aralıklar yoluyla birbiriyle doğrudan bağlantılıdır. Bu sistem 
beyin ve omuriliğin, olmayan lenf sistemi işlevini görür. Bu 
nedenle SM’nin hem BOS kaynaklı hem de hücrelerarası 
sıvı kaynaklı olduğunu savunan teorilerin doğru tarafları 
olabilir ve zaten bu teorilerin tümü bazı deneysel ve klinik 
kanıtlara dayanmaktadır. Belki de, CM tip I patofizyoloji-
sinde olduğu gibi, burada da farklı mekanizmalarla oluşan 
ama görünümü aynı olan farklı SM tipleri söz konusu ola-
bilir.

Diğer CM tipleri

CM tip II, III ve IV, CM tip I’den farklı olarak aynı patolojinin 
giderek şiddeti artan formları gibi görünmektedir. Spinal 
(CM tip II), kranyospinal bileşke (CM tip III) veya 
oksipital bölgede (tip IV) kanalda açıklık, nöral dokuların 
(tip II’de omurilik, tip III’te arkabeyin yapıları ve tip IV’te 
oksipital loblar) bu açıklıktan dışarıya fıtıklaşması ve 
olguların büyük bir kısmında eşlik eden hidrosefali ortak 
yönleridir. CM tip II’de tonsiller, vermis ve bazen beyin sapı 
foramen magnumdan spinal kanala fıtıklaşmıştır. Ayrıca 
kranyal alanda telensefalonda, talamusta, kranyumda 
eşlik eden anomaliler vardır. Tip IV literatürde uzun süre 
primer serebellar hipoplazi-aplazi gibi tanımlanmışsa da 
aslında Chiari’nin orijinal tanımlamasına göre serebellar 
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hipoplazi ve displazi, küçük arka çukur ve oksipital lobların 
fıtıklaştığı oksipital bir ensefalosel olmasıyla karakterlidir 
(51). Kranyospinal alandaki açıklık rostrale doğru çıktıkça 
hidrosefali ve eşlik eden diğer beyin anomalileri ağırlaşır. Bu 
nedenle spinal kanalın en alt kısmında sakral alanda görülen 
açıklıklarda hidrosefali bulunmayabilir.

Tip I dışındaki CM’larının etiyopatogenezinin açıklanması 
için Chiari’den başlayarak çok farklı teoriler ortaya 
atılmıştır. Chiari arkabeyin yapılarının fıtıklaşmasını erken 
embriyonik dönemde gelişen hidrosefaliye bağlamıştır (45).

Penfield ve Coburn malformasyonların gelişmesini 
omuriliğin gerilmesine bağlar (41). Buna göre omuriliğin 
aşağı yapışması arkabeyin yapılarının da aşağı çekilmesine 
neden olur. Lichtenstein bu teoriyi daha da geliştirmiş 
ve arkabeynin aşağı çekilmesi nedeniyle akuaduktun 
tıkandığını, bunun sonucunda hidrosefali geliştiğini ileri 
sürmüştür (28).

Cameron’un dışarıdan bası teorisine göre (10), spina bifida 
nedeniyle amniotik boşlukla nörosel arasında bağlantı 
vardır, bunun sonucu amniotik sıvı basıncı yükselir. Bu 
yüksek basınç gelişmekte olan kafatasına dışarıdan baskı 
yaparak kafaiçindeki yapıları spinal alana doğru iter ve 
arka beyin fıtıklaşması yanında eşlik eden akuadukt darlığı, 
massa intermedia genişlemesi, falks serebri hipoplazisi gibi 
anatomik bozuklukların gelişmesine neden olur.

Barry, malformasyonların gelişmesini nöral tüpün aşırı ve 
düzensiz büyümesine bağlamıştır. Bu durum spina bifidaya, 
aşırı büyüyen arkabeyin yapılarının spinal kanala sarkmasına 
ve kortikal mikrogiriye neden olur (5).

Padget’in nöroşizis teorisine göre, meydana gelen bir nöral 
yarığın sonradan kapanması, kapanırken nöral dokunun 
aşırı büyümesine neden olur (40). Yarığın yerleşimine ve 
iyileşme paternine göre farklı seviyelerde okkült, kistik ya 
da açık spina bifida ortaya çıkar. Yarık Padget’e göre en sık 
mezensefalon bölgesinde ortaya çıkar ve bu nedenle arka 
çukur küçük kalır, akuadukt daralır, aşırı kalabalık arka 
çukur nedeniyle Chiari malformasyonu ortaya çıkabilir.

Daniel ve Strich’in gelişimin durması teorisine göre (13), 
CM’ları pontin fleksuranın gelişmesinin bozulmasıyla 
ilişkilidir.

Bir kısmını saydığımız ve birbirinden çok farklı olan 
bütün bu teorilerin CM’larının bazı özelliklerini ve eşlik 
eden bazı anomalileri açıklayamayan yönleri vardır. 
McLone ve Knepper (33) yetersiz ventriküler genişleme 
teorisi ya da birleştirici teori olarak adlandırılan teoriyle 
CM’larında görülen hemen bütün anomalilerin gelişmesini 

açıklamaya çalışmıştır. Buna göre, erken embriyonik evrede 
kısmi kollapsa uğrayan spinal nörosel orta hatta birleşip 
kapanamaz. Nöroselin açık kalması sonucu BOS’un kaçması 
nedeniyle kranyal veziküllerin gerginliği azalır ve normalden 
küçük bir arka çukur oluşur. Bunun sonucu arka beyin 
yapıları aşağı doğru fıtıklaşır. Ventriküllerin normal gelişme 
için gerekli olan itici gücünden yoksun kalan telensefalonda 
kortikal displazi ve gri madde heterotopileri, 3.ventrikülün 
küçük olması sonucu talamusların orta hatta birleşmesiyle 
büyük massa intermedia gelişir. Lateral ventriküllerin 
distansiyonun kafatası gelişmesi için gerekli uyarıcı 
etkisinin olmaması kranyal lakünlerin ortaya çıkmasına yol 
açar. Embriyonik yaşamın daha geç dönemlerinde ise arka 
çukurdaki kalabalığın neden olduğu akuadukt stenozu ve 
4.ventrikül çıkış zorluğu hidrosefali gelişmesini tetikler. Bu 
şekilde CM tip II’ye eşlik eden yaygın serebral anomalileri 
açıklamaya çalışan bu teori bugün genel kabul görmektedir 
(45).

Sonuç olarak, Chiari malformasyonlarının ve eşlik eden 
siringomiyelinin etiyopatogenezi ve patofizyolojisi hâlen 
kesin bilinmemektedir. İleri sürülmüş onlarca teoriyi 
destekleyen ve karşı çıkan birçok deneysel ve klinik kanıt 
literatürde bulunur. CM tip I dışındaki tipler daha homojen 
bir gruptur ve doğumsal malformasyonlar olduklarına 
kuşku yoktur. Ancak CM tip I homojen bir grup değildir ve 
klasik tip CM tip I’in diğer CM tipleriyle ortak yönleri ve 
belki de ortak etiyopatogenezi olsa da, gün geçtikçe yenileri 
tanımlanan diğer alt tipleri olasılıkla çok farklı nedenlerle 
edinsel olarak gelişmektedir. Bu farklı alt tiplerde morfolojik 
görünüm klasik tipten çok farklı olmasa da (basitçe foramen 
magnumdan tonsillerin spinal alana fıtıklaşması), nedenleri 
ve tedavi yöntemleri farklı olabilir. Bu nedenle CM tip I’in 
alt tiplerinin tedavi öncesi ayrıntılı tetkiklerle belirlenmesi 
ve nedene yönelik tedavi uygulanması CM tip I cerrahisinde 
en önemli sorun olan tedaviden yarar görmeme hatta cerrahi 
sonrası kötüleşme oranını azaltacaktır.
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