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ÖZET 
Arnold-Chiari veya kısaca Chiari malformasyonu; serebellumun tonsillerinin foramen magnum yoluyla 
aşağıya servikal spinal kanal içerisine hernie olması ile karaktarizedir ve malformasyona intrakranial 
veya ekstrakranial gelişimsel defektler eşlik edebilir. Posterior fossa ve orta beyni (serebellumun 
tonsilleri, pons ve medulla oblangatayı) ilgilendiren bu deformite grubu çocuk ve yetişkinlerde farklı 
şiddetlerde anatomik defektler ve morfolojilerine göre sınıflandırılır. Bu derleme çalışmasında, Chiary 
malformasyonun sınıflandırması, etyolojisi, epidemiyolojisi ve patofizyolojisi gözden geçirilmiştir. Klinik 
semptom ve bulgular ile ayırıcı teşhisi ve nörogörüntüleme parametreleri derlenerek, tedavi yaklaşımları 
literatüre dayanarak sunulmuştur.
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ARNOLD-CHİARİ MALFORMASYONU

ARNOLD-CHIARI MALFORMATION

Arnold-Chiari or Chiari malformation  is characterized by herniation of the tonsils of the cerebellum through 
the foramen magnum down into the cervical spinal canal, and the malformation may be accompanied by 
intracranial or extracranial developmental defects. This deformity group involving the posterior fossa and 
midbrain (cerebellum tonsils, pons and medulla oblongata) is classified according to anatomical defects 
with varying severity and morphology in children and adults. In this review, the classification, etiology, 
epidemiology and pathophysiology of Chiary malformation are reviewed. Clinical symptoms and findings, 
differential diagnosis and neuroimaging parameters were compiled and treatment approaches were 
presented based on the literature.
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ARNOLD-CHİARİ MALFORMASYONU

GİRİŞ
Arnold-Chiari veya Chiari malformasyonu; 
posterior fossa ve orta beyni (serebellumun 
tonsilleri, pons ve medulla oblangatayı) ilgilendiren 
deformite grubuna verilen isimdir. 

Serebellumun tonsilleri foramen magnum yoluyla 
aşağıya servikal spinal kanal içerisine hernie olması 
ile karaktarizedir ve malformasyona intrakranial 
veya ekstrakranial gelişimsel defektler (hidrosefali, 
siringomiyeli, ensefelasol, spinal dysraphism) eşlik 
edebilir (1,2,3).

CHIARI  MALFORMASYONU 
TARİHÇESİ
İlk olarak 1883’de Cleland spina bifida ve hidrosefalili 
bir çocukta bu malformasyonu tanımlamıştır (4), 
1891- 1896 yıllarında ise Avusturyalı Patolog Chiari 
sendromu başlıklı iki ayrı çalışma yayınlamıştır 
(5,6). Daha sonra Alman Patolog Julius Arnold’un 
öğrencileri Schwalbe ve Gredig 4 vakalık bir 
çalışmada bu malformasyona başlık olarak 
Arnold adını eklemişler ve böylece Arnold-Chiari 
malformasyonu tanımı literatüre girmiştir  (7). 

Arnold- Chiari malformasyonu terimi daha çok 
çocuklarda  görülen  Tip-2 ve 3 Chiari’ler için 
yaygın     olarak kullanılırken, erişkinler     için     
ise     Tip- 1 Chiari malformasyonu terimi daha 
yaygın kullanılmaktadır. Bizim ülkemizde Sağlık 
Bakanlığı SUT uygulamasında ise Arnold-Chiari 
malformasyonu terimini kullanılmaktadır.

CHIARY MALFORMASYONU 
SINIFLANDIRMASI
Bu malformasyonlar için gerek otopsilerde 
gerekse görüntüleme yöntemlerindeki anotomik 
defektlerin şiddetine veya morfolojilerine göre 
değişik sınıflandırmalar yapılmaktadır. Bunlar;

1: Chiari Tip-1 malformasyonu; erişkin tipi olan ve 
en sık görüleni olup, bu tipte serebellar tonsiller 
foramen magnumdan> 5 mm’den fazla aşağı 
servikal kanal içerisine sarkması söz konusudur. 
Serebellar tonsillerin yer değiştirmesinin tesbiti 
için klasik olarak basiondan opisthiona çizilerek 
oluşturulan McRae hattı kullanılmaktadır. 

2: Chiari Tip-2 malformasyonu; açık bir spinal 
dysrafizm/ myelomeningosel nedeniyle serebellar 
tonsillerin ve vermi sin aşağıya uzanmasına ilaveten 
beyin sapı herniasyonu da eşlik etmektedir.

3: Chiari Tip-3 malformasyonu; aşağı oksipital 
veya yüksek servikal meningoensefalosel kesesi 
içerisine orta- beyin elamanlarının herniasyonu 
bulunur, bu tipte serebellum ve/veya beyin sapı 
herniasyonu bulunmaz.

 4: Chiari Tip- 4 malformasyonu; artık kullanılmayan 
tartışmalı olan bu tipte primer serebellar 
agenizisine benzer şiddetli serebellar hipoplazi 
vardır.

Bunlardan başka diğer bildirilen yeni 
sınıflandırmalar ise; Chiari-0, Chiari 1.5, Chiari-5 
bazı araştırmacılar tarafından kullanılmaktadır.

5: Chiari Tip- 0 malformasyonu; orta beyin 
herniasyonu olmadan sadece sirengomiyeli ile kar 
ekterize olan tipidir.

6: Chiari Tip-1.5 malformasyonda ise bazı beyin 
sapı tutulumları ve serebellar tonsillerin aşağıya 
sarkması vardır (4,5).

7:Chiari Tip-5 malformasyonu; bu tipte daha 
şiddetli bir tip olup oksipital lobun aşağıda olması 
yanında serebellumun agenezisi vardır (6).

8:Kompleks Chiari malformasyonu ise 
kraniovertebral omurga kemiklerinin katıldığı çok 
farklı anomalileri ile birlikte olan tipidir.
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CHİARİ MALFORMASYONUN 
ETYOLOJİSİ
Etyolojide moleküler,hidrodinamik,mekanik 

teoriler gibi bir çok ileri sürülen teoriler vardır(7). 

Posterior fossanının volümünün azalması  ve 

yüzeyelliği serebellar tonsillerin foramen magnum 

yoluyla mekanik basısına neden olmaktadır. 

Burada primer konjenital hipoplazi veya akkiz 

morfolojik sekonder değişikliklerden kafatası 

sutürlerin erken kapanması en sık  olanları sagital 

sutür füzyonları, kalvarial displaziler veya genetik 

sendromik değişiklikler bulunur.

İdiopatik intrakranial hipertansion tedavisi 

için kullanılan lumbo- peritoneal shuntın 

iatrojenik Chiari malformasyonuna neden olduğu  

bildirilmiştir(8). Ayrıca bu malformasyonun 

sebebleri arasında kaudal traksion olarak bilinen 

tethered kord sendromunun (gergin omurilik) 

serebellar yapıların veya tonsillerin posterior 

fossadan aşağıya doğru herniasyona neden olduğu 

bildirilmiştir (9). 

CHİARİ MALFORMASYONU 
EPİDEMIYOLOJİ VE 
PATOFİZYOLOJİ

Erişkinlerde en sık Chiari Tip-1 görülür ve tüm 

Chiarilerin yaklaşık %95’ini teşkil eder. Yaklaşık 

olarak her 1000 doğumdan 1 kadında görüldüğü 

tahmin edilmektedir; erkek predominanslığı ise 

1.3/1 oranındadır. Son 10 yıllık sürede toplam 137 

vakalık klinik prospektif serimizde kadın dağılımı 

%68 iken erkek dağılımı %32 dir. Erişkin Tip-1 

Chiari malformasyonunda en sık görülme yaşı 3. 

dekad olup bunu 4. dekad izlemektedir. 

Çocuklarda Tip-2 ve 3 hariç, idiopatik Chiariler 

en sık hayatın ilk dekadında görülmektedir. Pe-
diatrik popülasyonda ise gerek klinik gerekse 
nörogörüntüleme testleri daha sık yapılırsa pedi-
atrik Chiarilerin malformasyonların prevelansının 
%1 civarında olacağı tahmin edilmektedir (14).

PATOFİZYOLOJİ

Erişkin tip Chari Tip- 1 malformasyonunda sere-

bellar tonsillaların foramen magnum dan aşağıya 5 

mm’den fazla sarkması anormal olarak kabül edil-

irken, pediatrik vakalarda ise 6 mm’den fazla sark-

ma anormal olarak kabül edilmektedir. Serebellar 

tonsillerin 3 mm aşağıda sarkmaları ise tonsiller 

ektopi başlığı altında olup bazı prematüre bebekle-

rde görülebilmektedir (15). Chiari Tip-1 malfor-

masyonun ana nedenlerinden biri olan tonsillerin 

aşağıya invaginasyonu ve formamen magendinin 

veya üst omurilik içerisindeki nörolojijik yapıların 

direkt kompresyonudur. Ayrıca beyin omurililik 

sıvısının (BOS) kısmi veya aralıklı engellenmesiyle 

potansiyel sirengomiyelinin oluşumuna neden ol-

maktadır (16).  

Tüm Tip-1 Chiarilerin %20- 80’de görülen sirin-

gomiyelinin en sık servikal bölgede görülürken 

daha az sıklıkla serviko-torakal bölgede görülür. 

Ayrıca sirengomiyelinin dördüncü ventrikül ile il-

işkili olmasına sirengobulbi adı verilmektedir (17). 

Foramen magendinin ileri derece tıkanmalarında 

Hidrosefali oluşur ve tüm Chiari malformasyon-

ların takriben %10-15’inde birlikte görülmektedir. 

Ayrıca platibazi/baziler invaginasyon, atlanto-ok-

sipital asimilasyonlar ile görülebilir. Sendromik 

olanlar arasında; Klippel- Feil, Crouzon ve Pleiffer 

sendromları bulunur (18). Bu durumların çoğunda 

bazal kafatası yapısal değişikleri olup Chiari mal-
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formasyonunu nedenleri arasındadır.

CHİARİ MALFORMASYONU 
KLİNİK SEMPTOM VE 
BULGULARI

Chiari malformasyonlu hastaların en sık şikayetleri 
ağrıdır. Baş, boyun, omuz ve sırt ağrıları sık olup 
bu ağrılar valsalva manevrası ile veya öksürmekle 
oksipital bölgeden frontal bölgeye doğru yayılan 
tarzda ağrılardır. Baş ağrısı erişkinlerde özellikle 
geceleri uyku esnasında veya efor gerektiren 
sporlar esnasında görülürken, çocuklarda ise ilk 
okul çağında koşmakla ortaya çıkmaktadır. Migren 
baş ağrıları ise genel popülasyondaki benzer bir 
prevelansa sahip olmasına rağmen Chiari hasta-
larında baş ağrısı etkilenen bireyler daha genç ve 
değişik klinik tezahürleri olmasıyla migren veya 
gerilim tipi baş ağrısından ayırd edilmektedir (19).  
Hastalarda ağrılar dışında bazen beyin, bazen ser-
ebellar, bazende omurilikteki sirengomiyeliye bağlı 
semptomlar ve bulgular kombine olarak veya ayrı 
ayrı görülebilirler.   Bu malformasyonda çok farklı 
şikayetler ve bulgular olduğu için hastalar farklı 
branş polikliniklerine başvururlar.   

KLİNİK SEMPTOM VE
BULGULARIN YELPAZESİ
 
1. Otonom disfonksiyona bağlı senkop atakları, 
sinüs bradikardisi,
2.  Yutma güçlükleri, bulantılar nadiren kusma,
3. Denge bozuklukları ve nistagmus, serebellar 
koordinasyon bozuklukları,
4. Omurilik semptomları arasında üst ve alt ek-
stremitelerde uyuşma, karıncalanma duysal 
veya kollarda ve bacaklarda ilerleyici motor güç 
kayıpları,
5.  Baş dönmeleri, kulak çınlamaları,

6. Mesane ve barsak problemleri sirengomiyeli 
kaynaklı olabilir,
7.  Skolyoz özellikle pediatrik hastaların sirengomi-
yelisi olanlarında %40-60 oranında görülmektedir,
8.  Chiari malformasyonlu yetişkinler ve çocuklarda 
beyin sapı disfonksyonuna bağlı olarak, uyku apne-
si ve geceleri uykuda hava açlığı uyanmaları veya 
beslenme bozukluğu görülmektedir (20),
9. Glossofarengeal sinir ve Vagus sinirlerin tutu-
lumu nedeniyle öğürme refleksi kaybı veya ses 
kısıklığı, yutma güçlüğü görülebilir,
10. Son zamanlardaki araştırmalarda sözel akıcılık, 
uzamsal bilişte, dil ve bellek işlemlerinde bozulma-
lar olduğu bildirilmiştir (21).

CHİARİ MALFORMASYONU 
TEŞHİS 
DEĞERLENDİRMELERİ; 
NÖROGÖRÜNTÜLEME 
TESTLERİ

Chiari malformasyonu teşhisinde Manyetik Re-
zonans (MR) görüntüleme baş vurulan ana 
görüntüleme yöntemidir. MR incelemesi beyin, 
servikal, torakal ve lomber bölgeyi kapsamalıdır; 
malformasyonun beraberindeki hidrosefali veya 
sirengomiyeli, kranioservikal birleşke anotominin 
tanımlanmasında çok önemli bilgiler edinilmekte-
dir.
2.  Beyin ve servikal bölge Bilgisayarlı Tomografiler 
(BT) özellikle dinamik görüntülerinde kranio-ser-
vikal birleşke anotomisini ve posterior fossanın 
volumetrik değerlendirilmesinde ilave bilgiler alın-
maktadır.
3. Asemptomatik Chiari malformasyonlu veya in-
sidental tonsiller ektopisi olan hastalarda Sine-
BOS akış MR görüntülemesi cerrahi endikasyonda 
başvurulan görüntüleme test yöntemleri arasında 
olup özelikle BOS dolanımı hakkında ilave bilgiler 

ARNOLD-CHİARİ MALFORMASYONU
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vermektedir.
4. Uyku apnesi veya geceleri uykudan uyandıran 
hava açlığı olanlarda uyku çalışması (solunum, hor-
lama, oksijenlenme ve nöbet aktiviteleri) değerli 
bilgiler verebilir.
5. Beyin sapı fonksyonlarını değerlendirmede beyin 
sapı uyarılma potansiyeli (BAFR) ilave bilgiler için 
yapılmalıdır.
6. Somatosensoriel uyarılma potansiyeli (SSEP) 
periferik sinirler ve omurilik ve beyin işlevi hakkın-
da bilgiler edinilmek için yapılmalıdır.

CHİARİ MALFORMASYONU 
AYIRICI TEŞHİSİ

1. İnsidental tonsiler ektopi 5 mm az olan Chiari 
malformasyonları,
2. Chiari Tip- 2 ve 4 tipleri,
3. İdiopatik intrakranial hipertansion (psödotümör 
serebri),
4. Kraniospinal hipotansion,
5. Baziller invaginasyon.

CHİARİ MALFORMASYONU 
TEDAVİSİ
Tıbbi Tedavi
Asemptomatik Chiari malformasyonlu olgular me-
dikal olarak takip edilirken, ağrılar için tıbbı teda-
vide nonsteroid anti-inflamatuar (NSAIDs) ve kas 
gevşeticileri kullanılmaktadır.

Cerrahi Tedavi
Cerrahi tedavi indikasyonları; klinik semptomları 
sebat edenler veya takipte semptomları progrese 
olanlar ve özellikle nörolojik defisiti olanları içer-
mektedir. 
Asemptomatik tonsiler herniasyonu olupta Chiari 
malformasyonlu hastaların beraberinde siren-
gomiyeli olsun veya olmasın semptomları geliş-
meden cerrahi endikasyona dahil edilmemeli bu 

hastalar medikal tedavi ve yakın takip edilmelidir. 
Chiari malformasyonlu olgularda en iyi cerrahi 
sonuç semptomların başlangıcından en az 2 yıl 
sonra ameliyat yapılanlarda alınmaktadır. 

CHİARİ  MALFORMASYONDA 
CERRAHİ TEKNİKLER

Chiari tip-1 malformasyonlu hastalarda standart 
cerrahi tedavisi posterior fossanın dekompre-
syonudur ( 22- 24). Bu teknikte posterior fossanın 
sığlığının genişletilmesi için 2.5X2.5 cm kraniek-
tomi yanında, araknoid membranın korunduğu 
varsa intrakranial serebellar adezyonların lizisi 
birlikte su geçirmez duraplasti tekniği yapılmak-
tadır. Aynı seansta sirengomiyeli için ilave cerrahi 
teknikler (kateter yerleştirilmesi, kist aspirasyonu) 
gibi cerrahi alternatif işlemlere gerek yoktur. Bu 
malformasyonun cerrahi restorasyonunda önce-
likle preoperatif değerlendirmede tesbit edilen 
hastalığın patogenezinden sorumlu kemiksel 
veya intrakranial sebebler (foramen magendinin 
açıklığı) göz önünde bulundurularak uygun cerra-
hi tekniğin planlanması yapılmalıdır.  Emptomatik 
Chiari malformasyonlu hastalarda doğru preopera-
tif diagnostik testler yanında uygun cerrahi tekniği 
seçilenlerde postoperatif iyi veya mükemmel so-
nuca ulaşmada oldukça önemli kriterlerdir. Bizim 
137 vakalık uzun süreli takipleri olan nonrandomize, 
prospektif cerrahi serimizdeki postoperatif komp-
likasyonlar arasında İki olgumuzda (%1,4) yaradan 
erken postoperatif döneminde BOS sızıntısı için 
revizyon yapılırken, 1 olgumuzda (%0,7) meningis-
mus tesbit edildi. 1 olguda (% 0.7) cilt altı yara en-
feksiyonu tesbit edildi. Serimizdeki siringomiyelisi 
olanlar toplam 51 (%37) olgumuzun arasında post-
operatif takiplerinde 3’ünde (%5,8) sirengomiyeli 
küçülmedi veya stabil kalırken, diğer 48 olgumuz-
da (%94,2) sirengomiyelide küçülme veya tama 
yakın kaybolma tesbit edildi. Serimizdeki tüm ol-
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guların hiçbirinde postoperetif takiplerinde siren-
gomiyelide artış gözlenmedi. Sadece 1 olgumuzda 
(%0,7) preoperatif modere hidrosefali mevcuttu, 
birinci cerrahide posterior dekompresyon yapıldı, 
ancak bu olgumuzun postopertif takiplerinde 6. ay 
takibinde semptomatik hidrosefali nedeniye ikin-
ci cerrahiye alınarak ventrikülo-peritoneal şant 
işlemine ihtiyaç duyuldu.
Tip-1 chiari malformasyonlu hastalarda son 
zamanlarda minimal invazif cerrahi teknikler de 
yapılmaktadır. Bu tekniklerin uygulanan hastalarda 
daha küçük insizyonlar, daha kısa süreli hastane 
yatışları, daha az komplikasyonlar bildirilmektedir 
(25). Tip- 2,3 Chiari malformasyonlarda ilk cerra-
hi restorasyonlar genellikle doğumdan sonraki ilk 
haftada yapılmaktadır.
Cerrrahi kontrendikasyonları;
Cerrahi kontrendikasyonlar arasında intrakranial 
hipotansion veya posterior fossa tümörleri vardır.
Chiari malformasyonu prognoz;
Genelde erişkin Tip-1  Chiari malformasyonda cer-
rahi sonuçları mükemmel veya iyi bir prognoz vardır. 
Prognozda preoperatif nörolojik defisitler oldukça 
önemli olup postoperatif sonuç ile çok yakın il-
işkisi vardır. Cerrahide mükemmel sonuç elde 
edilenler hastaların çoğunda preoperatif nörolojik 
defisitleri bulunmayan hastalardır (26). Çok ileri 
derecede nörolojik defisitleri olan veya teşhiste 
geç kalan hastalarda iyileşme oranları daha düşük 
olduğundan cerrahi endikasyonlar oldukça önem-
lidir. Chiari Tip -2 neonatallerde %3 mortalite ve 3 
yılllık mortalite ise % 15 olarak bildirilmiştir. Post-
operatif iyileşmeyi değerlendirmede pediyatrik 
hastalarda Chicago Chiari Outcome scalasında 
(ağrı, ağrısız semptomlar, fonksiyonellikte ve post-
operatif komplikasyonlar) olmak üzere dört para-
metrenin her birine 1-4 paunlık değerlendirmede; 
toplam 16 puanlık skorlamada, 16 puanı olanlar 
mükemmel sonuç olup ,4 puanı olanlar ise yetersiz 
sonuç olarak sınıflandırılmıştır. Bizim Tip-2 Chiari 

malformasyonlu toplam 4 pediatrik olgumuzdan 
birinde tethered kord sendromu mevcut iken diğer 
3 olgu ise idiopatik Chiari malformasyonu olup be-
raberinde spinal dysrafizm yoktu.
Tethered kord sendromlu Arnold- Chiari malfor-
masyonlu olgumuz doğum sonrası erken ventrikü-
lo-peritoneal şant katetri takılmış olup 12 yaşında 
ise ikinci seansda tethered kord sendromu ameli-
yatı yapıldı bu olguda kısmı iyileşme görülürken, 
diğer spinal dysrafizm bulunmayan 3 çocuk olgu-
muzun takip sonuçları mükemmeldir. 
Tüm serimizde erişkin Tip-1 Chiari malformasyon-
lu hastalarımızın arasında 2 olguda birlikte sagital 
sutur stenozu, 2 olguda da birlikte psödö-tümör 
serebri malformasyona eşlik ediyordu.

SONUÇ

Chiari malformasyonu genellikle doğuştan olup 
nadiren sonradan olmak üzere görülen bir ano 
mali kompleksidir. Çocukları ve erişkinleri ayrı ayrı 
değerlendirmek gerekir. Bu kompleks hastalığın 
değişik tiplerinde; beyincik, beyin, beyin sapı ve 
omurilik olmak üzere değişik sinir sisteminin yer-
lerinin semptom ve bulguları vardır. 
Teşhiste MR ve BT oldukça önemlidir ayrıca diğer 
yardımcı testlere preoperatif değerlendirmede ve 
ayırıcı teşhis için ilave bilgiler edinilmektedir. 
Çoğu erişkin Chiari malformasyona sahip kişil-
er asemptomtik olup semptomatik hastalarda 
ise uygun diagnostik testlerle preoperatif cerra-
hi endikasyonu değerlendirme yapılmalıdır. Chi-
ari malformasyonun cerrahi tedavisinde değişik 
tekniklerle kraniospinal bölgede sinir elamanları 
basıları kaldırlarak veya BOS dolanımı için yeni bir 
restorasyonlar yapılmaktadır. 
Cerrahi sonuçları uygun cerrahi teknikle semp-
tomatik hastalarda genellikle çok düşük komp-
likasyon oranlarıyla mükemmel veya iyi sonuçlar 
alınmaktadır.
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