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masına bağlı olarak tonsiller herniasyonun meydana geldi-
ğini ileri süren Marin-Padilla teorisi bugünkü temel tedavi 
prensiplerimizi şekillendirmiştir (27).

Siringomyeli spinal kord parankimindeki sıvı dolu kistik ka-
vitelerin nöronal kompresyonu sonucu ortaya çıkar. Tek 
başına bir hastalıktan ziyade kronik bir tablo olarak kabul 
görür ve genelde birden fazla spinal segmente yayılım gös-
terir (25). En sık birliktelik gösterdiği hastalık CM’dir ve bu 
ilk defa Gardner tarafından raporlanmıştır (12). Chiari I mal-
formasyonlarında SM’nin varlığı sıklıkla cerrahi tedavinin bir 
endikasyonu olarak düşünülür. Bu nedenle de bu birlikteli-
ğin iyi anlaşılması oldukça önemlidir. CM I’e ikincil gelişen 
siringomyeli vakalarında mevcut semptomlarda progresyon 
ve yeni nörolojik defisit riski yüksektir (38). Pediatrik çağda-
ki CM I hastalarının %23-57’sinde, CM II hastalarının %48-
88’inde SM gözlenmektedir (16,37,41). Bu klinik birlikteliğin 
patofizyolojisinde intrakraniyal ve spinal subaraknoid mesa-
fedeki basınç farklılığını temel alan hidrodinamik teoriler yer 
almaktadır (21). Bu teorilere yazının siringomyeli bölümünde 
detaylı olarak değinilmiştir 

GIRIŞ
Chiari malformasyonu (CM) en kapsayıcı tanımla serebellum 
ve arka beyin yapılarının geniş bir spektrumda herniasyonu-
nu ifade eden doğumsal anomaliler olarak kabul görmüştür. 
İlk olarak 1891’de Avusturyalı bir pato-anatomist Dr. Hans 
Chiari tarafından kendi ismiyle bilinen ve serebelumu etkile-
yen bir dizi konjenital anomali olarak tanımlanmıştır. Dr. Hans 
Chiari tarafından tanımlanan alt tipleri (Chiari tip I, II, III ve IV) 
bazı vakaların sınıflamasında anatomik ve semptomik bul-
gular açısından yetersiz kalması nedeniyle zaman içerisin-
de Chiari 0; Chiari 1,5 tipleri de sınıflamada yer bulmuştur 
(20,42,44). 

Chiari malformasyonları hakkında literatürde geniş bilgi bi-
rikim olmasına rağmen etiyopatogenezini kesin ortaya ko-
yabilecek kanıtlar yoktur. Pediatrik çağdaki CM’lerin diğer 
doğumsal anomaliler ve sendromlarla sık görülmesi patofiz-
yolojisinde genetik ve intrauterin gelişimsel etkenlerin daha 
baskın olduğu fikrini ön plana çıkarmaktadır (4,30,35). Chiari 
tip I malformasyonunda (CM I) arka fossada oksipital kemik 
gelişminin yetersizliğinin sonucu olarak küçük ve sıkışık ol-

ÖZ
Chiari malformasyonları (CM) arka beyin yapılarının foramen magnumdan herniasyonudur. Orijinal sınıflamaya göre dört tiptir. 
Tanıda manyetik rezonans görüntüleme (MRG) altın standarttır. CM Tip I, çocukluk çağında en sık görülen formasyonudur. 
MRG’in yaygın kullanımıyla radyolojik olarak daha sık gözlenmektedir ancak bunların belirli bir kısmı klinik bulgu verir. 
Siringomyeli (SM) en sık eşlik eden klinik tablodur ve saptandığında uzun süre asemptomatik seyredebilir, ayrıca tedavi için 
yönlendiricidir. CM tip II, CM I’e beyin sapı disfonksiyonun eşlik ettiği ileri formu olarak değerlendirilir ve neredeyse her zaman 
myelomeningosel ve hidrosefali birlikteliği gözlenir. 
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ABSTRACT
The Chiari malformations (CM) are herniations of the hindbrain structures through the foramen magnum. According to the 
original classification, there are four types. Magnetic resonance imaging (MRI) is the gold standard for diagnosis. CM Type I 
is the most common formation in childhood. With the widespread of MRI scans, they are commonly observed radiologically, 
but only some cases present clinical symptoms. Syringomyelia is the most commonly associated clinical condition; when 
detected, it can remain asymptomatic for a long time and is also indicative for treatment. CM type II is the advanced form 
of CM I accompanied by brainstem dysfunction and is almost always observed with myelomeningocele and hydrocephalus.
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(10). Uyku apnesi ve disfaji 3 yaş altındaki CM I’de sık görü-
len beyin sapı disfonksiyon bulgularıdır (2). Ataksik yürüyüş, 
ince motor hareketlerde beceriksizlik ve nistagmus sere-
bellar disfonksiyonla ilişkilendirilen bulgularıdır. Bu semp-
tomlara farklı şiddetlerde omuz, sırt ağrısı, ekstremitelerde 
duyusal değişiklikler ve kuvvet kaybı eşlik edebilir. Bebeklik 
döneminde ise ağrı irritabilite, opistotonus ve aralıksız ağla-
ma ile kendini gösterebilir.

Pediatrik grup CM I’e SM sıklıkla eşlik eder ve prevalansı 
MRG tarama çalışmalarında %23; cerrahi uygulanan seriler-
de %57’dir (37,41). En sık olarak servikal ve servikotorasik 
kavşakta gözlenir. Siringomyelili pediatrik CM I hastalarının 
büyük çoğunluğu uzun süre asemptomatik olmasına rağ-
men geniş kaviteler myelopatiye neden olabilir (32). Pediat-
rik çağdaki CM I’de özellikle iskelet kas hastalığı anomalileri 
daha sık olmakla birlikte, çeşitli patoloji ve sendromlar eşlik 
edebilir. CM I hastalarında siringomyeli varlığında skolyoz 
görülme oranı %30’dur ancak olmadığı hastalarda skolyoz 
sıklığı, toplumun prelavansı ile aynıdır. Bu nedenle siringom-
yeli varlığı skolyoz gelişiminde etken faktörlerden biri olarak 
gösterilmiştir (38,39). Siringomyeli araştırma komisyonun 
yaptığı çok merkezli çalışmada SM’li pediatik CM I hasta-
larında duraplastili/siz dekompresyonun skolyoz progres-
yonuna etkisi değerlendirilmiştir. Duraplasti ile tedavi edilen 
hastalarda daha az kurve progresyonu olduğu gösterilmiştir 
(34). Ayrıca odontoid process retroversiyonu, platibasi, ba-
ziller invajinasyon, atlas asimilasyonu, hemivertebra, Klip-
pel-Feil sendromu, multisütur kraniyosinositoz, hidrosefali, 
Ehlers-Danlos vb. patolojiler CM I’e eşlik edebilen başlıca 
diğer patolojilerdir. Sagittal sinositozda %5-6, lambdoid si-
nositozda %45-60 oranında gözlenirken, özellikle sendromik 
sinositozlarda suturların erken füzyonu ve bazal sinkondroz-
dan dolayı CM I insidansı %80-100’dür (11,33). Hidrosefali 
sendromik CM I olgularında sık gözlenir ancak sendromik 
olmayan olgularda sıklığı %7-10 arasındadır (28).

Cerrahi tedavi konusunda çoğu uzman SM’si olmayan 
asemptomatik hastaların konservatif takip edilmesini öner-
mektedir. SM varlığında veya CM I ile ilişki semptomların 
varlığında cerrahi tedavi önerilmektedir. Ancak SM’nin eşlik 
ettiği vakaların uzun dönem semptomsuz kaldığını gösteren 
yayınlar da bulunmaktadır (32,36). Suboksipital baş ağrısının 
cerrahi endikasyonu olarak değerlendirilmesi hâlâ tartışmalı-
dır ancak son zamanlarda endikasyon kabul edilme eğilimin-
de artış gözlenmektedir (18).

Cerrahi tedavide temel hedef kraniyoservikal bileşkedeki 
BOS akım restorasyonunun sağlanmasıdır. Temel cerrahi 
basamak kraniyoservikal bileşkeye yönelik kemik dekomp-
resyondur. Bu basamağa duratomi ve duraplastinin yapıldığı 
araknoid disseksiyon, serebeller tonsil parsiyel eksizyonu, 4. 
ventrikül eksplorasyonu eklenebilir. Ancak çeşitli uygulama-
ların klinik sonuçları benzerdir. Son zamanlar daha az invaziv 
müdahalelere doğru yönelim gözlenmektedir. Ancak pediat-
rik çağ CM I’de %6-10 oranında intradural patolojilerin olabi-
leceği ve bunun yeterli BOS serbestitesine izin vermeyeceği 
akılda tutulmalıdır (45).

Kraniovertebral bileşke anomalilerinin eşlik ettiği CM I va-
kaları literatürde kompleks Chiari malformasyonları olarak 
adlandırılmaktadır ancak genel kabul görmüş bir kavram de-
ğildir (6). Basiler invajinasyon, impresyo ya da atlantoaksiyel 
instabilitenin bu patolojilere sıklıkla eşlik etmektedir. Bu va-

Manyetik rezonans görüntüleme (MRG) tanıda altın stan-
darttır. Serebeller herniasyon saptananlarda tüm spinal MRG 
yapılması önerilmektedir. Pozitif bulguları olan hastalarda 
kardiyak faz kontrast MRG herniasyonun foramen magnum 
civarında beyin omurlik sıvısının (BOS) akımına etkisini gös-
termede oldukça yardımcıdır.

Pediatrik Çağda Chiari Malformasyonu Tip I

Serebellar tonsillerin foramen magnumdan herniasyonu ile 
karakterizedir. CM I en çok gözlenen tiptir, her ne kadar eriş-
kin tip olarak kabul görsede çocukluk çağında da sıklıkla 
gözlenir (Şekil 1). Çocuklarda radyolojik olarak serebellar ek-
topinin 3 mm’den fazla olması tanısaldır (43). MRG’nin yay-
gınlaşması ile pediatrik popülasyonda yapılan çalışmalarda 
görülme sıklığı %0,6-%3,6’dır (1,24). Ancak bunların sadece 
%15’i semptomatiktir ve cerrahi endikasyon barındırır (7). 
Radyoloji ve klinik arasındaki görece zayıf korelasyon ger-
çek malformasyonun tanımlanmasında zorluklar yaratmak-
tadır. Bu nedenle CM I’e bağlı klinik bulguların değerlendi-
rilmesinde dikkatli olunmalıdır. Semptomlarla ilişkilendirilen 
temel patofizyoloji beyin omurlik sıvı (BOS) akımının foramen 
magnum düzeyindeki ani bloklanlanması ve bunun kronik 
süreçte tetkiklediği BOS tuzaklanmalarıdır (29). 

En sık karşılaşılan semptom oksipital bölgedeki baş ağrısıdır 
ve hastaların %80’ninde gözlenir (10). Klinik olarak bu baş 
ağrısının valsalva ile tetiklenen vasıfta olması önemlidir ve 
hastanın cerrahi dekompresyondan fayda göreceğinin ön 
göstergesidir (15). Ancak ağrının bu karakterde olmaması 
Chiari malformasyonunu ekarte ettirmez. CM I’in radyolojik 
insidansı göz önünde bulundurduğunda, rastlantısal olarak 
diğer yaygın baş ağrısı nedenleriyle birliktelik gösterebilir. 
CM I’nin diğer semptomları daha az gözlenmekle beraber 
kabaca üç kategoride değerlendirilebilir; beyin sapı disfonk-
siyonu, serebellar disfonksiyon ve spinal kord disfonksiyonu 

Şekil 1: 9 y, Chiari Malformasyonu Tip 1, T2 sagittal MRG’de 
serebellar herniasyon ve medullar kink görülmektedir.
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(23). İntrauterin dönemde tanı almamış olanlar doğumda 
oksipital bölgede kese ile tanı alırlar. Bu hastaların oksipital 
ensefaloselden ayırt edilmesi önem arz eder. Kese içerisinde 
posterior fossa yapılarının olması ile ayrılırlar. Klinik bulgular 
kese içerisindeki nöronal yapılarla orantılıdır. CM II’de görü-
len semptomların daha ağır formlar gözlenir, eşlik eden ana-
tomik anomaliler aynıdır.

Cerrahi tedaviden beklentiler düşüktür hatta kese içerisin-
deki nöral dokular, normal beyin dokusundan fazla olduğu 
durumlarda cerrahi önermeyen görüşlerde bulunmaktadır 
(22). Sıklıkla eşlik eden hidrosefali varlığında tedavi sıralama-
sı konusunda görüş birliği bulunmamaktadır. 

Chiari Malformasyonu Tip IV

Chiari Tip IV malformasyonun tanımlanmasının literatürde 
sıklıkla yanlış kullanılması veya anlaşılması, çok nadir görü-
len bu tipin gerçekten çok daha fazla raporlanmasına ne-
den olmuştur. Dr. Hans Chiari’nin 1895’de yapmış olduğu 
tanımlamada bu malformasyonun temel özelliği supratento-
riyal içeriğin bulunduğu oksipital ensefalosel olmasıdır (46). 
Orijinal tanımdaki diğer özellikler serebellar hipoplazi, küçük 
posterior fossa, hidrosefali, falks serebellinin olmamasıdır.

Diğer Chiari Tipleri

Chiari Tip 0 malformasyonu arka beyin herniasyonu olmadan 
veya az olan hastalarda siringomyeli görülmesidir. Semptom 
ve bulgular foramen magnum dekompresyonuyla gerileme 
gösterir (5,20). Esasında bir ekartasyon tanısıdır, siringomye-
liye neden olabilecek diğer nedenler ekarte edilmedir. Bulgu-
ları CM I ile benzer özelliktedir (9).

Chiari Tip 1,5 malformasyonu CM I’nin progresif versiyo-
nu olarak kabul edilir, tonsillere ilave olarak beyin sapı ve 
4.ventrikülün kaudale herniasyonu gözlenir. Klinik olarak CM 
I’den ayırt etmek zordur. Cerrahi teknik olarak duraplastiden 
daha fazla yarar gördüğünü ifade eden yayınlar bulunmak-
tadır (40). Cerrahi sonrası sebat eden siringomyeli insidansı 
CM I’e göre önemli ölçüde fazladır. Bu alt tiplerde preoperatif 
doğru tanısı cerrahi teknik açısından yönlendiricidir.

SIRINGOMYELI 
Siringomyeli birden çok omurga segmentinde gözlenen spi-
nal korddaki sıvı dolu kaviter lezyonlardır (Şekil 2). Siringom-
yeli çocuklarda genellikle konjenital bir anomali zemininde 
gelişir ve bunlardan en sık gözleneni CM I ve tethered kord-
dur. Ancak beyin ve omurgayı etkileyen neoplastik, inflama-
tuar ve postravmatik süreçlere bağlı olarak da ortaya çıkabi-
lir. Bu nedenle siringomyelinin altında yatan temel patolojiye 
odaklanılmalı, onun doğal seyrine göre tedavi ve takip plan-
laması yapılmalıdır (25). 

SM’nin patogenezinde literatürde çeşitli teoriler hâlen tartı-
şılmaktadır. Bu teorilerin en bilinenleri Gardner, Williams ve 
Olfield tarafından farklı varyasyonları savunulan BOS dola-
şım yollarındaki tıkanıklığa bağlı sirinks kavitesinin geliştiği 
hidrodinamik teoridir (21). Ball ve Dayan BOS’un santral 
kanal içerisine valsalva manevrası esnasında perivasküler 
boşluklardan geçtiğini savunmuştur (3). Bu teorilerin aksi-
ne sirinks gelişiminde epidural venöz basıya ikincil spinal 
kordda artmış hidrostatik basınç ve buna bağlı hücrelerarası 
sıvı geçişinin artmasını suçlayan teoriler de bulunmaktadır 
(17,26). Ancak patogenezde spinal kordda santral kanal bo-
yunca oluşan BOS gradient değişikliği genel kabul görendir.

kalarda dekompresyonun yanı sıra oksipitoservikal füzyonun 
eklenmesi hususundaki tartışmalar hâlen devam etmektedir. 
Özellikle pediatrik çağda kafatabanına yönelik morfolojik ve 
radyolojik ölçümlerin (klivus-aksis açısı ve basion-C2 me-
safesi) bilinmesi önemlidir. Son zamanlarda atlantoaksiyel 
mikroinstabilitenin CM I için öncü olabileceğini ve sadece 
C1-C2 füzyonun cerrahi stratejide yeterli olduğunu savu-
nan görüşler bulunmaktadır (8,13). Tonsiller herniasyonun 
bir kompanzasyon mekanizması olduğu ve C1-C2 füzyonun 
spinal kordu tekrarlayan mikrotravmalardan koruyacağı öne 
sürülmüştür (14). Ancak literartürde bu görüşleri destekleyen 
yeterli kanıt bulunmamaktadır (48). 

Chiari Malformasyonu Tip II

Arnold Chiari malformasyonu olarak da bilinen arka beyin 
herniasyon tipidir. CM I’nin ileri bir formu olarak değerlendiri-
lir. Neredeyse tamamı myelodisplazi ve hidrosefali zemininde 
gözlenir. Serebeller tonsillerin herniasyonuna ilave olarak se-
rebellar vermis, beyin sapı ve dördüncü ventrikülün foramen 
magnumdan herniasyonu söz konusudur. Etiyopatogenezin-
de genel kabul gören görüş spinal nöroselin orta hatta açık 
kalmasına nedeniyle BOS basıncının düşmesi ve embriyonik 
erken dönemde kraniyal veziküllerin gerginliğinin azalma-
sı sonucu küçük posterior fossa oluşmasıdır. Bunu takiben 
geç embriyonik dönemde sıkışık posterior fossa, akuadukt 
stenozu ve dördüncü ventrikül çıkış obstrüksiyonu ve hidro-
sefali gelişir (35).

%95’ten fazla hastada myelomeningosel eşlik eder. Küçük 
posterior fossa ve medullanın kaudale migrasyonu nedeniyle 
uzamış alt kraniyal sinirlerin disfonksiyonuna bağlı bulgular 
sık gözlenir. CM II hastalarında yaş ile semptomların başlan-
gıcı koreledir. Yenidoğan döneminde genelde semptom yok 
iken, 5 yaşına ulaşmadan hastaların üçte birinde beyin sapı 
semptomları gelişir, bunların da üçte biri genellikle solunum-
sal nedenlerden dolayı yüksek mortaliteye sahiptir. 2 yaş altı 
myelomeningoselli bebeklerin en sık ölüm sebebi sempto-
matik CM II’dir. Yutma güçlüğü, tekrarlayan kusmalar, da-
mak refleklerin zayıflığı, bradikardi atakları önemli beyin sapı 
semptomlarıdır.

Myelomeningosel ve hidrosefalinin yanında siringomyelide 
%40-95 oranında eşlik eder. Üst servikal kemik anomalileri 
(C1 posterior ark asimilasyonu, baziller impresyo), serviko-
medullar bileşkede katlanma, akuaduktal stenoz, septum 
pellisidum disgenezisi, kallozal disgenezisi, geniş massa 
intermedia ve kolposefali diğer sık eşlik eden anomalilerdir.

CM II cerrahi tedavi yönetiminde akılda tutulması gereken 
en önemli nokta bebeklik dönemi sonrasında semptomların 
nadir geliştiğidir, eğer takiplerde yeni gelişen beyin sapı bul-
guları veya siringomyeli gözlenirse mutlaka öncelikle şantın 
aktif çalıştığından emin olunmalıdır. Cerrahi dekompresyona 
karar verildiğinde âşina olunandan farklı anatomik topogra-
fiyle karşı karşıya kalınacağı unutulmamalıdır. Kaudal yerle-
şimli torkula ve dördüncü ventrikül ciddi komplikasyonlara 
neden olabilir.

Chiari Malformasyonu Tip III

Oldukça nadir görülen ağır nörolojik defisitli ve yüksek mor-
talite oranına sahip kötü prognozlu Chiari malformasyonu-
dur. Üst servikal ve/veya oksipital kemik defektten posterior 
fossa yapılarının herniasyonu ile karakterizedir. Nadir görül-
mesi nedeniyle klinik yönetimi, cerrahisi zor ve tartışmalıdır 
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