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ER�ÞK�N ÜST SP�NAL KORD BASILARINDA GÖZDEN KAÇAN B�R NEDEN:
T�P 1 CH�AR� MALFORMASYONU

Hakan SABUNCUOÚLU1, �. Semih KESK�L2

ÖZET

Tip-1 Chiari malformasyonu di¤er ad�yla pri-
mer serebellar ektopi; serebellar tonsillerin fora-
men magnumdan servikal spinal kanala do¤ru
yer de¤ißtirmesidir. Bu malformasyonun tam
oluß mekanizmas� bilinmemekte ve olußmas�n-
da çeßitli teoriler öne sürülmektedir. Tip-1 Chiari
Malformasyonu�nda klinik; beyin sap�, medulla,
alt kafa çiftleri, serebellum ve spinal kord bas�s�-
na ba¤l�d�r. En s�k görülen bulgu, % 34 oran�nda
suboksipital baß a¤r�s�d�r. A¤r� ikinci s�kl�kta ser-
vikal spinal bölgede görülür. Tip-1 Chiari malfor-
masyonu tan�s�nda kraniovertebral bileßkenin
manyetik rezonans görüntülemesi (MRG) alt�n
standartt�r. Ancak günümüze kadar belirlenmiß
kesin bir tedavi yöntemi yoktur. Semptomatik
hastalarda cerrahi tedavi, ilerleyen nörolojik defi-
sitleri durdurmak amac�yla yap�lmaktad�r. 

ANAHTAR KEL�MELER: Chiari malformas-
yonu, spinal kord, servikal, a¤r�, bas�.

SUMMARY

Chiari malformation Type-1  as known as pri-
mer cerebellar ectopy is changing position of ce-
rebellum through foramen magnum to cervical
spinal canal. The complete forming of this malfor-
mation is not known and several theories are sug-
gested. In Chiari malformation Type-1 , clinic
symptoms are due to compression of brainstem,
medulla, lower cranial nerves, cerebellum and
spinal cord. The most frequent finding is subocpi-
tal headache (34 %). For the pain, second frequ-
ently seen place is cervical spine. In Chiari malfor-
mation Type-1,  MRI of craniovertebral junction is
a gold standard for diagnosis. However there is
no definite treatment method until now. For
symptomatic patients, surgical treatment is per-
formed to prevent progressive neurologic deficits.

KEY WORDS: Chiari malformation, spinal
cord, cervical spine, pain, spinal compression.
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Chiari malformasyonu tarihsel önemi nede-
niyle aynı konuda çalışmış iki bilim adamının 
adıyla "Amold-Chiari Malformasyonu" olarak 
anılmaktadır. Ancak Chiari'nin daha yoğun katkı-
ları nedeniyle Chiari malformasyonu adı daha 
sık kullanılmaktadır. Chiari malformasyonu, ilk 
olarak 1884 yılında Arnold tarafından yayınlan-
mış ancak ilk seri 1891-1896 yılları arasını içe-
ren olgulardan Hans Chiari tarafından yayınla-
narak, bu malformasyonun sınıflaması yapılmış-
tır. Primer serebellar ektopi adıyla da anılmak-
tadır. Tip-1 Chiari malformasyonu, sporadik ola-
rak görülür. Hafif kadın predominansı vardır. 30-
40 yaş kuşağında daha sıktır. 4 tiptir. Tip-1'de 
serebellar tonsillerin foramen magnumdan servi-
kal kanala doğru yer değiştirmesi, Tip-2'de ton-
siller, serebellar vermiş ve alt beyin sapının fora-
men magnumdan servikal subaraknoid alana 
yer değiştirmesi ve beraberinde de sıklıkla miye-
lomeningosel bulunması söz konusudur. Tip-3 
kranioservikal bölgedeki (alt oksipital veya üst 
servikal) bir ensefalosel kesesi içine serebellum, 
beyin sapı ve 4. ventrikülün fıtıklaşmasıdır. Tip 
4'te ise küçük posterior fossa ile birlikte serebel-
lumda hipoplazi veya aplazi vardır. Ancak olgu-
ların büyük kısmını Chiari malformasyonu Tip-1 
ve 2 oluşturmaktadır'4'720». 

Chiari malformasyonu oluşmasında traksi-
yon, hidrodinamik etki, küçük posterior fossa 
oluşumu, gelişimsel duraklama, aşırı büyüme ve 
birleşik teori şeklinde çeşitli teoriler ortaya kon-
muştur'9121. Bazı olgular lumboperitoneal şant 
implantasyonu ve çoğul travmatik lomber ponk-
siyon sonrası ortaya çıkmaktadır. Ancak günü-
müzde en çok kabul gören; birleşik teoridir. Bu 
teoride, açık orta hat defekti varlığı nedeniyle be-
yin omurilik sıvısı (BOS) kaçışı söz konusudur. 
Hastalarda beyin sapı ile tonsiller çevresinde pi-
al ve araknoid fibrosis oluşumu ile spinal kordda 
hidromyeli ve syringomyeli söz konusu olabilir 
(Şekil-1). Ayrıca yapılan çalışmalarda yaş ile 
herniye olan tonsillerin uzunluğu arasında ters 

orantı olduğu gösterilmiştir. 1. dekatta herniye 
olan tonsil uzunluğu 6 mm iken; 9. dekatta 3 
mm'dir(22,31). 

 
Şekil 1- Tip-1 Chiari Malformasyonu: Siyah ok-Foramen 
magnumdan spinal kanala uzanan tonsiller herniasyon; 
Beyaz ok-Servikal bölgede oluşmuş siringohidromyeli. 

KLİNİK 

Tip-1 Chiari malformasyonunda; serebellar 

tonsilleri 5-10 mm herniye olan olguların % 
30'unda ve 5 mm altında olanların ise tamamın-
da semptom bulunmaz'1'. Ancak serebellar ton-
siller 12 mm aşağı inmişse, hastalar kesinlikle 
semptomatiktir. Serebellar tonsiller % 62 olguda 
C1 altına, % 25 olguda ise C2 altına kadar uzan-
maktadır<14). Semptomların ortaya çıkış süresi or-
talama 3 yıldır. Tip-1 Chiari Malformasyonu'nda 
klinik; beyin sapı, medulla, alt kafa çiftleri, sere-
bellum ve spinal kord basısına bağlıdır. Bulgular 
spontan ortaya çıkabileceği gibi, travma veya fi-
ziksel aktivite nedeniyle de oluşabilir. En sık gö-
rülen bulgu, % 34 oranında suboksipital baş ağ- 
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r�s�d�r. A¤r� ikinci s�kl�kta servikal bölgede görü-
lür. Bazen retroorbital bölgeye, s�rta nadiren de
kol ve baca¤a yay�l�m görülür. Bir veya daha faz-
la ekstremitede kuvvetsizlik, duyu kayb�, a¤r�s�z
yan�klar, di¤er s�k görülen semptomlard�r. Foto-
fobi, diplopi, bulan�k görme, görme alan� defekti
gibi bozukluklar da görülebilir. Dengesizlik, tinni-
tus, ißitme azl�¤�, vertigo, ißitme azl�¤� otonörolo-
jik bozukluklar aras�ndad�r. Beyin sap� kompres-
yonu sonucu alt kranial sinir ve uzun traktus bul-
gular� görülebilir. Buna ba¤l� olarak yutma güçlü-
¤ü, konußma bozuklu¤u, uyku apnesi, tremor ve
palpitasyon saptanabilir. Di¤er semptomlar ara-
s�nda baß dönmesi, dengesizlik, çift görme, elde
uyußma vard�r. Yap�lan nörolojik muayenede en
s�k saptanan bulgular; hiperaktif alt ekstremite
refleksleri, nistagmus, yürüyüß bozuklu¤u, eller-
de atrofi, üst ekstremitelerde kuvvet azl�¤�, pele-
rin tipi duyu kayb�, serebellar bulgular, hiperaktif
üst ekstremite refleksleri, alt kranial sinir disfonk-
siyonlar�, Babinski bulgusu, alt ekstremitede
kuvvetsizlik ve dizestezidir(14). 

Tip-1 Chiari malformasyonu ile beraber görü-
len patolojiler; omurilik santral kanal�n�n epandi-
mal katlar�nda beyin omurilik s�v�s�n�n birikmesi
ve kanal içi bas�nç art�ß� sonucu gelißen distan-
siyonla görülen siringohidromyeli, foramen mag-
num çizgisinin alt�ndan herniye olan tonsillerin
yapt�¤� mekanik bas� sonucu BOS�n�n hidrodina-
mi¤inin bozulmas�yla olußan hidrosefali ve arala-
r�nda baziler impresyon, C1-oksiput asimilasyo-
nu, Klippel-Feil anomalisi, C1�in inkomplet ano-
malisinin bulundu¤u kraniovertebral bileßke ano-
malileridir(30). 

Siringomyeli,  daha çok servikal bölgede gö-
rülür. % 20-40 oran�nda tip 1 Chiari malformas-
yonuna eßlik eder(10-27). Siringomyeli gelißti¤inde
hastalarda kas zay�fl�¤� (üst ekstremitelerde),
parestezi, hiperestezi, analjezi, anestezi, spasti-
site (alt ekstremitelerde), dizestezi, ekstremite-
lerde yanma hissi, pozisyon duyusu bozuklu¤u

ortaya ç�kabilir(2, 4, 17,19,23-24,33). Hastalar�n % 10-
15�inde hidrosefali görülür. Bunun nedeni herni-
ye olan tonsillerin yapt�¤� mekanik bas�ya ba¤l�
gelißen BOS hidrodinami¤inin bozulmas�d�r.
Kraniovertebral bileßke anomalileri ise tip-1 Chi-
ari malformasyonunda  % 25 oran�nda görülür.
Skolyoz da s�k baßvuru da bulunulan ßikayetler-
den biridir. Skolyoza eßlik eden tip-1 Chiari mal-
formasyonlar�n posterior fossa dekompresyonu
ile cerrahi tedavisinden sonra, skolyozda belirgin
derecede düzelme saptand�¤� bildirilmißtir(21). Ay-
r�ca hastalarda C2 dermatomuna uyan dizestezi
saptanabilir. Buna ba¤l� olarak baß ve boyun ha-
reketlerinde k�s�tl�l�k görülebilir. Hastalarda ge-
nel klinik bulgu spekturumunu anlat�lanlar oluß-
turmas�na ra¤men bu bulgular�n baz�lar� yaß
gruplar�na göre farkl�l�k gösterebilir. Bu bulgular
infant yaß grubunda solunum stridoru, epizodik
apneler, yutma refleksinin azalmas� veya kay-
bolmas�, nistagmus, sabit retrokollis, a¤lamama,
periferik fasial paralizi, üst ekstremitelerde spas-
tisite ve hipertoni; çocukluk yaß grubunda nistag-
mus, spastik quadriparezi veya üst ekstremite-
lerde spastisite ve hipertoni, trunkal ataksi, tek-
rarlayan aspirasyon pnömonisi, gastroözefageal
reflü, öksürük refleksinin azalmas� veya kaybol-
mas�; adolesan yaß grubunda alt ekstremiteler-
de spastisite, siringomyeliye ba¤l� duyu kayb�, el
veya üst ekstremite atrofisi, trunkal ataksi, 12.
kafa çifti parezisi, skolyoz, valsalva manevras�
ile olan epizodik boyun a¤r�s� ve C2 dizestezisi;
erißkin yaß grubunda ise, siringomyeliye ba¤l�
duyu bozuklu¤u, nistagmus, baßa¤r�s�, vertigo,
boyun, omuz ve kol a¤r�s�, üst ekstremite ve kol
atrofisi, spastik paraparezi, dilde fasikülasyon ve
atrofi, solunum bozukluklar� ve skolyozdur(30). 

TANI

Tip-1 Chiari malformasyonunda kesin tan�
kraniovertebral bileßkenin manyetik rezonans
görüntülemesi (MRG) ile konur (Þekil-2). Üç
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mm'ye kadar olan tonsiller hemiasyon fizyolojik 
olarak normal kabul edilmektedir. MRG ile has-
tada hemiasyon derecesi ile, oksiput yüksekli-
ğindeki azalma miktarı ve tentorium derinliğinde-
ki artma düzeyi saptanabilir. Tip-1 Chiari malfor-
masyonu saptandığında, siringohidromyeli tanı-
sını ekarte etmek için tüm spinal kanal MRG ile 
taranmalıdır. Ayrıca siringohidromyeli saptanan 
olgularda kraniovertebral bileşke düzeyinde 
BOS sirkülasyonunu değerlendirmek için Cine-
MR yapılır'3'5-6'11'19'291. 

Şekil 2- T2 ağırlıklı servikal MRG'de: Siyah ok-Foramen 
magnumdan spinal kanala uzanan tonsiller hemiasyon; 
Beyaz ok-Servikal bölgede oluşmuş siringohid- romyeli 

Direk grafi ve miyelografinin tanı değeri sınır-
lıdır. Direk lateral ve lateral dinamik grafilerle 
kranioservikal bileşke anomalilerine ait patoloji-
ler (servikal kanalda genişleme, füzyon defektle-
ri, baziler invaginasyon görülür. Hidrosefalisi 
olan olgularda ise direk grafilerde sütürlerde 
açılma saptanabilir. Bilgisayarlı tomografi (BT) 
ile yapılan miyelografinin tanı değeri ise MRG'ye 
yakındır™. Ancak spina bifida ve orta hat defek-
ti olan hastalarda uygulanması zordur. Krani-
oservikal bileşke anomalisi ve füzyon defekti 
varlığında; MRG ve BT beraber yapılmalıdır. 
Yardımcı tanı yöntemleri olarak, hastalar nöro-
fizyoloji laboratuarında değerlendirilerek, tanıya 
destek sağlanabilir. 

TEDAVİ 

Chiari malformasyonu için günümüze kadar 
ortak bir görüş olarak belirlenmiş kesin bir teda-
vi yöntemi yoktur. Semptomatik hastalarda cer-
rahi tedavi ilerleyen nörolojik defisitleri durdur-
mak amacıyla yapılır. Tipi Chiari malformasyo-
nu uzun dönemde yavaş gelişir, klinik bulgular 
ise varolan patolojilerin çeşitliliği ve derecesine 
göre değişim gösterir. Klinik, kraniovertebral bi-
leşkede oluşan kompresyon sonucu geliştiği 
için; cerrahi tedavide amaç, varolan kompresyo-
nu ortadan kaldırmak ve BOS basıncını azalt-
maktır (3,25).. 

Radyolojik olarak tanısı konmuş olgularda 
eğer klinik bulgu yoksa, siringohidromyeli yok 
ve/veya elektrofizyolojik testler sonucu patoloji 
saptanmamışsa; hastalar spinal MRG ile düzenli 
izlenmeli ve klinik bulgu varlığında hekime da-
nışması gerektiği belirtilmelidir. Tip-1 Chiari mal-
formasyonuna siringohidromyelinin eşlik ettiği 
olgularda ise, nörolojik muayenede sorun sap-
tanmışsa veya nörolojik muayenesi normal an-
cak elektrofizyolojik test sonuçları bozuksa cer-
rahi tedavi yapılması gerekir. Cerrahi tedavi yön-
temleri halen tartışmalıdır. Hastalara sadece si- 
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ringoplevral ßant uygulamas�n� önerenler olsa
da, cerrahi tedavide mutlaka kranioservikal de-
kompresyon yap�lmal� ve BOS�n�n geçißi sa¤lan-
mal�d�r(2,8,13,17,28,32).

Hidrosefalinin eßlik etti¤i tip-1 Chiari malfor-
masyonu olgular�nda, kafa içi bas�nç art�ß� send-
romu nedeniyle klinik bulgular görülür, bu ne-
denle hastalara ventriküloperitoneal ßant kon-
mas� gerekir. Ayr�ca yap�lan bu uygulama sonu-
cu, siringohidromyeli ve hidrosefali birlikteli¤i
olan olgularda, klinik bulgularda gerileme de
saptan�r(30). 

Kraniovertebral bölgeye yap�lan dekompres-
yon için hastaya oturur veya Concorde (yüzüko-
yun) pozisyonu verilerek baß çivili baßl�kla tespit
edilir. Protuberantia oksipitalis eksterna ile C3
aras�na  uygulanan insizyon ard�ndan 3x3 cm
boyutlar�nda suboksipital kraniektomi yap�larak;
foramen magnum arka kenar� rahatlat�l�r, buna
C1 laminektomi eklenir. Laminektomiye tonsil
ucu görülene kadar devam edilmelidir. Gerekirse
C2�ye de laminektomi yap�l�r. Daha sonra dura-
ya �Y� ßeklinde insizyon yap�l�r. Kal�nlaßm�ß
araknoid bantlar temizlenir. % 41 olguda fibröz
yap�ß�kl�klar�n dura, araknoid ve tonsiller aras�n-
da olußtu¤u, foramen Luschka ve Magendi�de t�-
kanma görüldü¤ü bildirilmißtir(14). Fibröz yap�ß�k-
l�klar�n disseksiyonu yap�l�rken dikkatli davran�p,
posterior inferior  serebellar arter zedelenmeme-
lidir. Zedelenirse hastada beyin sap�nda beslen-
me bozuklu¤u ve ödem meydana gelir ve aku-
adukt t�kanarak akut hidrosefali tablosu gelißebi-
lir ve bu  tablo ölümle sonuçlan�r. Son olarak ka-
davra duras� veya hastadan al�nan fasia lata kul-
lan�larak geniß duraplasti yap�l�p dura kapat�l�r.
Baz� cerrahlar ise duray� açt�ktan sonra arakno-
idi açmaks�z�n ve duraplasti yapmadan operas-
yonu sonland�r�rlar. Büyük kraniektomi yap�lan
olgularda yap�ß�kl�klar olußmas�; servikal kanal
bas�s�na neden olabilir. Bu nedenle duran�n ka-
pat�lmas� postoperatif gelißebilen psödomenin-

gosel ve yap�ß�kl�k olas�l�klar�n� belirgin ölçüde
azalt�r(2,8,15,19,24,28).  

KOMPL�KASYONLAR

Operasyon sonras� en s�k gelißen komplikas-
yon solunum depresyonudur. Özellikle operas-
yon sonras� ilk 5 gün içinde gelißir. Bu nedenle
opere edilmiß hastaya solunum monitörizasyonu
yap�lmas� gerekir. Di¤er komplikasyonlar ise hid-
rosefali, BOS fistülü, araknoidit, menenjit, kana-
ma, serebellar enfarkt, kemik anomalilerine ba¤-
l� veya iatrojenik instabilite ve ilerleyici servikal
kifozdur(16,26,30). 

PROGNOZ

Tip-1 Chiari malformasyonunda semptomlar�
uzun zamand�r varolan, a¤�r nörolojik defisite sa-
hip,  kas atrofisi ve deformitesi gelißmiß, a¤�r du-
yu kusuru olan hastalarda  prognoz kötüdür.
E¤er posterior kolonlar etkilenmemißse ve sorun
sadece spinotalamik yolda ise duyu kusuru dü-
zelebilir. Operasyon sonras� erken dönemde %
70 hastada semptomlar�n iyileßti¤i, % 16 hasta-
da ise semptomlarda belirgin bir düzelme olma-
d�¤� saptanm�ßt�r(14). 
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