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ARNOLD-CHIARI MALFORMASYONU
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ARNOLD-CHIARI MALFORMATION

OZET

Arnold-Chiari veya kisaca Chiari malformasyonu; serebellumun tonsillerinin foramen magnum yoluyla
asaqgiya servikal spinal kanal icerisine hernie olmasi ile karaktarizedir ve malformasyona intrakranial
veya ekstrakranial gelisimsel defektler eslik edebilir. Posterior fossa ve orta beyni (serebellumun
tonsilleri, pons ve medulla oblangatay) ilgilendiren bu deformite grubu cocuk ve yetiskinlerde farkli
siddetlerde anatomik defektler ve morfolojilerine gore siniflandirilir. Bu derleme calismasinda, Chiary
malformasyonun siniflandirmasi, etyolojisi, epidemiyolojisi ve patofizyolojisi gozden gecirilmistir. Klinik
semptom ve bulgular ile ayirici teshisi ve ndrogorintileme parametreleri derlenerek, tedavi yaklasimlari

literatUre dayanarak sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Arnold-Chiari, malformasyon,serebellum, Foremen Magnum,QOrta beyin

ABSTRACT

Arnold-Chiarior Chiarimalformation 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-Chiari  veya  Chiari  malformasyonu;
posterior fossa ve orta beyni (serebellumun

tonsilleri, pons ve medulla oblangatayi)ilgilendiren
deformite grubuna verilen isimdir.

Serebellumun tonsilleri foramen magnum yoluyla
asaglyaservikal spinal kanalicerisine hernie olmasi
ile karaktarizedir ve malformasyona intrakranial
veya ekstrakranial gelisimsel defektler(hidrosefali,
siringomiyeli, ensefelasol, spinal dysraphism) eslik
edebilir(1,2,3).

CHIARI MALFORMASYONU
TARIHCESI

Ik olarak 1883de Cleland spinabifidave hidrosefalili
bir cocukta bu malformasyonu tanimlamistir (4),
1891- 1896 yillarinda ise Avusturyall Patolog Chiari
sendromu baslikh iki ayri calisma yayinlamistir
(5,8). Daha sonra Alman Patolog Julius Arnold'un
ogrencileri Schwalbe ve Gredig 4 vakalik bir
calismada bu malformasyona baslk olarak
Arnold adini eklemisler ve boylece Arnold-Chiari
malformasyonu tanimi literatlre girmistir (7).

Arnold- Chiari malformasyonu terimi daha cok
cocuklarda gortlen Tip-2 ve 3 Chiariler icin
yaygin olarak kullanilirken, eriskinler icin
ise Tip- 1 Chiari malformasyonu terimi daha
yaygin kullaniimaktadir. Bizim Ulkemizde Sadlk
Bakanhg SUT uygulamasinda ise Arnold-Chiari
malformasyonu terimini kullaniimaktadir.

CHIARY MALFORMASYONU
SINIFLANDIRMASI

Bu malformasyonlar icin gerek otopsilerde
gerekse gorintileme yontemlerindeki anotomik

defektlerin siddetine veya morfolojilerine gore
degisik siniflandirmalar yapilmaktadir. Bunlar;
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1: Chiari Tip-1 malformasyonu; eriskin tipi olan ve
en sik goruleni olup, bu tipte serebellar tonsiller
foramen magnumdan> 5 mmden fazla asadi
servikal kanal icerisine sarkmasi soz konusudur.
Serebellar tonsillerin yer degistirmesinin tesbiti
icin klasik olarak basiondan opisthiona gizilerek
olusturulan McRae hatti kullaniimaktadir.

2: Chiari Tip-2 malformasyonu; acik bir spinal
dysrafizm/ myelomeningosel nedeniyle serebellar
tonsillerinve vermisinasagiyauzanmasinailaveten
beyin sapi herniasyonu da eslik etmektedir.

3: Chiari Tip-3 malformasyonu; asagl oksipital
veya yuksek servikal meningoensefalosel kesesi
icerisine orta- beyin elamanlarinin herniasyonu
bulunur, bu tipte serebellum ve/veya beyin sap!
herniasyonu bulunmaz.

4: Chiari Tip- 4 malformasyonu; artik kullaniimayan
tartismall olan bu tipte primer serebellar
agenizisine benzer siddetli serebellar hipoplazi

vardir.

Bunlardan baska  diger  bildirilen  yeni
siniflandirmalar ise; Chiari-0, Chiari 1.5, Chiari-5
bazi arastirmacilar tarafindan kullaniimaktadir.

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

orta beyin

6: Chiari Tip-1.5 malformasyonda ise bazl beyin
sap! tutulumlari ve serebellar tonsillerin asagiya
sarkmasi vardir (4,5).

7:Chiari Tip-5 malformasyonu; bu tipte daha
siddetli bir tip olup oksipital lobun asagida olmasi
yaninda serebellumun agenezisi vardir (6).

8:Kompleks Chiari
kraniovertebral omurga kemiklerinin katildigi ¢cok
farklianomalileri ile birlikte olan tipidir.

malformasyonu ise
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CHIARIi MALFORMASYONUN
ETYOLOJiSI

Etyolojide molekuler,hidrodinamik, mekanik
teoriler gibi bir cok ileri strilen teoriler vardir(7).
Posterior fossaninin volimdnin azalmasi  ve
yUzeyelligi serebellar tonsillerin foramen magnum
yoluyla mekanik basisina neden olmaktadir.
Burada primer konjenital hipoplazi veya akkiz
morfolojik sekonder degisikliklerden kafatasi
sutlrlerin erken kapanmasi en sik olanlari sagital
sutdr fuzyonlar, kalvarial displaziler veya genetik

sendromik degisiklikler bulunur.

Idiopatik intrakranial tedavisi
icin
iatrojenik Chiari malformasyonuna neden oldugu
bildirilmistir(8).

sebebleri arasinda kaudal traksion olarak bilinen

hipertansion

kullanilan  lumbo-  peritoneal shuntin

Ayrica  bu  malformasyonun

tethered kord sendromunun (gergin omurilik)
serebellar vyapilarin veya tonsillerin posterior
fossadan asagiya dogru herniasyona neden oldugu
bildirilmistir (9).

CHIARIi MALFORMASYONU
EPIDEMIYOLOJi VE
PATOFIiZYOLOJi

Eriskinlerde en sik Chiari Tip-1 gorulir ve tim
Chiarilerin yaklasik %95%'ini teskil eder. Yaklasik
olarak her 1000 dogumdan 1 kadinda goruldtgu
tahmin edilmektedir; erkek predominansligl ise
1.3/1 oranindadir. Son 10 yillik strede toplam 137
vakalik klinik prospektif serimizde kadin dagilimi
%68 iken erkek dagiimi %32 dir. Eriskin Tip-1

Chiari malformasyonunda en sik gordlme yasl 3.

dekad olup bunu 4. dekad izlemektedir.
Cocuklarda Tip-2 ve 3 haric, idiopatik Chiariler
en sik hayatin ilk dekadinda gortulmektedir. Pe-
diatrik populasyonda ise gerek klinik gerekse
norogorintidleme testleri daha sik yapilirsa pedi-
atrik Chiarilerin malformasyonlarin prevelansinin
%1 civarinda olacagi tahmin edilmektedir (14).

PATOFiZYOLOJI

Eriskin tip Chari Tip- 1 malformasyonunda sere-
bellar tonsillalarin foramen magnum dan asadiya b
mm'den fazla sarkmasi anormal olarak kabdl edil-
irken, pediatrik vakalarda ise 6 mm'den fazla sark-
ma anormal olarak kabul edilmektedir. Serebellar
tonsillerin 3 mm asagida sarkmalari ise tonsiller
ektopi basligi altinda olup bazi premature bebekle-
rde gordlebilmektedir (15). Chiari Tip-1 malfor-
masyonun ana nedenlerinden biri olan tonsillerin
asaglya invaginasyonu ve formamen magendinin
veya Ust omurilik i¢erisindeki norolojijik yapilarin
direkt kompresyonudur. Ayrica beyin omurililik
sivisinin (BOS) kismi veya aralikli engellenmesiyle
potansiyel sirengomiyelinin olusumuna neden ol-
maktadir (16).

Tdm Tip-1 Chiarilerin %20- 80de gordlen sirin-
gomiyelinin en sik servikal bdlgede gorulirken
daha az siklikla serviko-torakal bolgede goruldr.
Ayrica sirengomiyelinin dorduncu ventrikdl ile il-
iskili olmasina sirengobulbi adi verilmektedir (17).
Foramen magendinin ileri derece tikanmalarinda
Hidrosefali olusur ve tim Chiari malformasyon-
larin takriben %10-1%'inde birlikte gortulmektedir.
Ayrica platibazi/baziler invaginasyon, atlanto-ok-
sipital asimilasyonlar ile gartlebilir. Sendromik
olanlar arasinda; Klippel- Feil, Crouzon ve Pleiffer
sendromlari bulunur (18). Bu durumlarin gogunda
bazal kafatasi yapisal degisikleri olup Chiari mal-



formasyonunu nedenleri arasindadir.

CHIARIi MALFORMASYONU
KLINIK SEMPTOM VE
BULGULARI

Chiari malformasyonlu hastalarin en sik sikayetleri
agridir. Bas, boyun, omuz ve sirt agrilari sik olup
bu agrilar valsalva manevrasi ile veya 0kstdrmekle
oksipital bolgeden frontal bolgeye dogru yayilan
tarzda agrilardir. Bas agrisi eriskinlerde ozellikle
geceleri uyku esnasinda veya efor gerektiren
sporlar esnasinda goraltirken, cocuklarda ise ilk
okul caginda kosmakla ortaya ¢cikmaktadir. Migren
bas agrilari ise genel populasyondaki benzer bir
prevelansa sahip olmasina ragmen Chiari hasta-
larinda bas agrisi etkilenen bireyler daha genc ve
degisik klinik tezahdrleri olmasiyla migren veya
gerilim tipi bas agrisindan ayird edilmektedir (19).
Hastalarda agrilar disinda bazen beyin, bazen ser-
ebellar, bazende omurilikteki sirengomiyeliye bagli
semptomlar ve bulgular kombine olarak veya ayri
ayri gorulebilirler.  Bu malformasyonda cok farkli
sikayetler ve bulgular oldugu icin hastalar farkl
brans polikliniklerine basvururlar.

KLINIK SEMPTOMVE
BULGULARIN YELPAZESI

1. Otonom disfonksiyona bagli senkop ataklari,
sinus bradikardisi,

2. Yutma guclukleri, bulantilar nadiren kusma,

3. Denge bozukluklari ve nistagmus, serebellar
koordinasyon bozukluklarr,

4. Omurilik semptomlari arasinda Ust ve alt ek-
stremitelerde uyusma, karincalanma duysal
veya kollarda ve bacaklarda ilerleyici motor guc
kayiplari,

5. Bas donmeleri, kulak ¢inlamalari,
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6. Mesane ve barsak problemleri sirengomiyeli
kaynakli olabilir,

7. Skolyoz dzellikle pediatrik hastalarin sirengomi-
yelisi olanlarinda %40-60 oraninda gortlmektedir,
8. Chiari malformasyonlu yetiskinler ve cocuklarda
beyin sapi disfonksyonuna bagl olarak, uyku apne-
si ve geceleri uykuda hava acligi uyanmalari veya
beslenme bozuklugu gorilmektedir (20),

9. Glossofarengeal sinir ve Vagus sinirlerin tutu-
lumu nedeniyle 6gurme refleksi kaybi veya ses
kisiklidl, yutma guclugu gordlebilir,

10. Son zamanlardaki arastirmalarda s6zel akicilik,
uzamsal biliste, dil ve bellek islemlerinde bozulma-
lar oldugu bildirilmistir (21).

CHiARi MALFORMASYONU
TESHIS ,
DEGERLENDIRMELERI;
NOROGORUNTULEME
TESTLERI

Chiari malformasyonu teshisinde Manyetik Re-
zonans (MR) gorlintileme bas vurulan ana
gorantdleme yontemidir. MR incelemesi beyin,
servikal, torakal ve lomber bdlgeyi kapsamalidir;
malformasyonun beraberindeki hidrosefali veya
sirengomiyeli, kranioservikal birleske anotominin
tanimlanmasinda cok cnemli bilgiler edinilmekte-
dir.

2. Beyin ve servikal bolge Bilgisayarli Tomografiler
(BT) 6zellikle dinamik gordntllerinde kranio-ser-
vikal birleske anotomisini ve posterior fossanin
volumetrik degerlendirilmesinde ilave bilgiler alin-
maktadir.

3. Asemptomatik Chiari malformasyonlu veya in-
sidental tonsiller ektopisi olan hastalarda Sine-
BOS akis MR gorintilemesi cerrahi endikasyonda
basvurulan goridnttleme test yontemleri arasinda
olup 6zelikle BOS dolanimi hakkinda ilave bilgiler
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vermektedir.

4. Uyku apnesi veya geceleri uykudan uyandiran
hava aghgi olanlarda uyku calismasi(solunum, hor-
lama, oksijenlenme ve nobet aktiviteleri) degerl
bilgiler verebilir.

5. Beyin sapi fonksyonlarinidegerlendirmede beyin
sapl uyariima potansiyeli (BAFR) ilave bilgiler igin
yapilmalidir.

6. Somatosensoriel uyarilma potansiyeli (SSEP)
periferik sinirler ve omurilik ve beyin islevi hakkin-
da bilgiler edinilmek i¢in yapilmaldir.

CHIARI MALFORMASYONU
AYIRICI TESHISI

1. Insidental tonsiler ektopi 5 mm az olan Chiari
malformasyonlari,

2. Chiari Tip- 2 ve 4 tipleri,

3. Idiopatik intrakranial hipertansion (psédotiméor
serebri),

4. Kraniospinal hipotansion,

5. Baziller invaginasyon.

CHIARI MALFORMASYONU
TEDAViSI

Tibbi Tedavi

Asemptomatik Chiari malformasyonlu olgular me-
dikal olarak takip edilirken, agrilar icin tibbi teda-
vide nonsteroid anti-inflamatuar (NSAIDs) ve kas
gevseticileri kullaniimaktadir.

Cerrahi Tedavi

Cerrahi tedavi indikasyonlari; klinik semptomlari
sebat edenler veya takipte semptomlari progrese
olanlar ve Ozellikle norolojik defisiti olanlari icer-
mektedir.

Asemptomatik tonsiler herniasyonu olupta Chiari
malformasyonlu hastalarin beraberinde siren-
gomiyeli olsun veya olmasin semptomlari gelis-

meden cerrahi endikasyona dahil edilmemeli bu

hastalar medikal tedavi ve yakin takip edilmelidir.
Chiari malformasyonlu olgularda en iyi cerrahi
sonuc semptomlarin baslangicindan en az 2 yil
sonra ameliyat yapilanlarda alinmaktadir.

CHIARI MALFORMASYONDA
CERRAHI TEKNIKLER

Chiari tip-1 malformasyonlu hastalarda standart
cerrahi tedavisi posterior fossanin dekompre-
syonudur ( 22- 24). Bu teknikte posterior fossanin
sighginin genisletilmesi icin 2.5X2.5 cm kraniek-
tomi yaninda, araknoid membranin korundugu
varsa intrakranial serebellar adezyonlarin lizisi
birlikte su gecirmez duraplasti teknigi yapilmak-
tadir. Ayni seansta sirengomiyeli icin ilave cerrahi
teknikler (kateter yerlestirilmesi, kist aspirasyonu)
gibi cerrahi alternatif islemlere gerek yoktur. Bu
malformasyonun cerrahi restorasyonunda once-
likle preoperatif degerlendirmede tesbit edilen
hastaligin  patogenezinden sorumlu kemiksel
veya intrakranial sebebler (foramen magendinin
acikhgl) goz oninde bulundurularak uygun cerra-
hi teknigin planlanmasi yapiimaldir. Emptomatik
Chiari malformasyonlu hastalarda dogru preopera-
tif diagnostik testler yaninda uygun cerrahi teknigi
secilenlerde postoperatif iyi veya mukemmel so-
nuca ulasmada oldukca onemli kriterlerdir. Bizim
137 vakalik uzun sureli takipleri olan nonrandomize,
prospektif cerrahi serimizdeki postoperatif komp-
likasyonlar arasinda Iki olgumuzda (%1,4) yaradan
erken postoperatif doneminde BOS sizintisi icin
revizyon yapilirken, 1 olgumuzda (%0,7) meningis-
mus tesbit edildi. 1 olguda (% 0.7) cilt alti yara en-
feksiyonu tesbit edildi. Serimizdeki siringomiyelisi
olanlar toplam 51(%37) olgumuzun arasinda post-
operatif takiplerinde 3'inde (%5,8) sirengomiyeli
kiictUlmedi veya stabil kalirken, diger 48 olgumuz-
da (%94,2) sirengomiyelide kigllme veya tama
yakin kaybolma tesbit edildi. Serimizdeki tim ol-



gularin hicbirinde postoperetif takiplerinde siren-
gomiyelide artis gozlenmedi. Sadece 1 olgumuzda
(%0,7) preoperatif modere hidrosefali mevcuttu,
birinci cerrahide posterior dekompresyon yapildi,
ancak bu olgumuzun postopertif takiplerinde 6. ay
takibinde semptomatik hidrosefali nedeniye ikin-
ci cerrahiye alinarak ventrikllo-peritoneal sant
islemine ihtiya¢ duyuldu.

Tip-1 chiari  malformasyonlu hastalarda
zamanlarda minimal invazif cerrahi teknikler de

son

yapiimaktadir. Bu tekniklerin uygulanan hastalarda
daha kuguk insizyonlar, daha kisa sureli hastane
yatislari, daha az komplikasyonlar bildirilmektedir
(25). Tip- 2,3 Chiari malformasyonlarda ilk cerra-
hi restorasyonlar genellikle dogumdan sonraki ilk
haftada yapilmaktadir.

Cerrrahi kontrendikasyonlari;

Cerrahi kontrendikasyonlar arasinda intrakranial
hipotansion veya posterior fossa tumarleri vardir.
Chiari malformasyonu prognoz;

Genelde eriskin Tip-1 Chiari malformasyonda cer-
rahisonuclarimikemmelveyaiyibirprognozvardir.
Prognozda preoperatif norolojik defisitler oldukca
onemli olup postoperatif sonuc ile ¢cok yakin il-
iskisi vardir. Cerrahide muikemmel sonuc¢ elde
edilenler hastalarin cogunda preoperatif norolojik
defisitleri bulunmayan hastalardir (26). Cok ileri
derecede norolojik defisitleri olan veya teshiste
gec kalan hastalarda iyilesme oranlari daha disuk
oldugundan cerrahi endikasyonlar oldukga tnem-
lidir. Chiari Tip -2 neonatallerde %3 mortalite ve 3
yilllik mortalite ise % 15 olarak bildirilmistir. Post-
operatif iyilesmeyi degerlendirmede pediyatrik
hastalarda Chicago Chiari Outcome scalasinda
(agri, agrisiz semptomlar, fonksiyonellikte ve post-
operatif komplikasyonlar) olmak Gzere dort para-
metrenin her birine 1-4 paunlk degerlendirmede;
toplam 16 puanlik skorlamada, 16 puani olanlar
mukemmel sonu¢ olup ,4 puani olanlar ise yetersiz
sonug olarak smiflandiriimistir. Bizim Tip-2 Chiari
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malformasyonlu toplam 4 pediatrik olgumuzdan
birinde tethered kord sendromu mevcut iken diger
3 olgu ise idiopatik Chiari malformasyonu olup be-
raberinde spinal dysrafizm yoktu.

Tethered kord sendromlu Arnold- Chiari malfor-
masyonlu olgumuz dogum sonrasi erken ventriku-
lo-peritoneal sant katetri takilmis olup 12 yasinda
ise ikinci seansda tethered kord sendromu ameli-
yatl yapildi bu olguda kismi iyilesme gorultrken,
diger spinal dysrafizm bulunmayan 3 ¢ocuk olgu-
muzun takip sonuclari mikemmeldir.

Tdm serimizde eriskin Tip-1 Chiari malformasyon-
lu hastalarimizin arasinda 2 olguda birlikte sagital
sutur stenozu, 2 olguda da birlikte ps6do-timor
serebri malformasyona eslik ediyordu.

SONUC

Chiari malformasyonu genellikle dogustan olup
nadiren sonradan olmak Uzere gorulen bir ano
mali kompleksidir. Cocuklari ve eriskinleri ayri ayri
degerlendirmek gerekir. Bu kompleks hastaligin
dedisik tiplerinde; beyincik, beyin, beyin sapi ve
omurilik olmak Uzere degisik sinir sisteminin yer-
lerinin semptom ve bulgulari vardir.

Teshiste MR ve BT oldukca onemlidir ayrica diger
yardimci testlere preoperatif degerlendirmede ve
ayirici teshis igin ilave bilgiler edinilmektedir.
Cogu eriskin Chiari malformasyona sahip kisil-
er asemptomtik olup semptomatik hastalarda
ise uygun diagnostik testlerle preoperatif cerra-
hi endikasyonu degerlendirme yapiimalidir. Chi-
ari malformasyonun cerrahi tedavisinde dedgisik
tekniklerle kraniospinal bdlgede sinir elamanlari
basilari kaldirlarak veya BOS dolanimiigin yeni bir
restorasyonlar yapiimaktadir.

Cerrahi sonuclari uygun cerrahi teknikle semp-
tomatik hastalarda genellikle ¢ok dustk komp-
likasyon oranlariyla mikemmel veya iyi sonuclar
alinmaktadir.



’ATLAS UNIVERSITES TIP VE SABLIK BILIMLERI DERGISI  SAYI: 4 « HAZIRAN 2022

REFERANSLAR

1.

Arruda JA, Figueiredo E, Monteiro JL, Barbo-
sa LM, Rodrigues C, Vasconcelos B. Or ofacial
clinical features in Arnold Chiari type | malfor-
mation: A case series. J Clin Exp Dent. 2018
Apr;10(4):e378-e382.

Bhimani AD, Esfahani DR, Denyer S, Chiu RG,
Rosenberg D, Barks AL, Arnone GD, Mehta Al.
Adult Chiari | Malformations: An Analysis of Sur-
gical Risk Factors and Complications Using an
International Database. World Neurosurg. 2018
Jul;115:e490-e500.

Kandeger A, Guler HA, Egilmez U, Guler O.
Major depressive disorder comorbid seve-
re hydrocephalus caused by Arnold-Chiari
malformation. Indian J Psychiatry. 2017 Oct-
Dec;59(4):520-521.

Carmel P, Marksberry W: Early descriptions of
Arnold-Chiari malformation. The contribution
of John Cleland. J Neurosurg 37: 543-547,1972

Chiari H: Uber Verdnderungen des kleinhirns in-
folge von hydrocephalie des grosshirns. Dtsch
Med Wochenschr 17: 1172-1175,1891

Chiari H: Uber Veranderungen des kleinhirns,
des Pons und der Medulla oblongota in Folge
von congenitaler Hydrocephalie Grosshirns.
Denkschr. Akad Wiss Wien 63: 71, 1895

Isu T, Sasaki H, Takamura H, Koboyashi N: Fo-
ramen magnum decompression with removal
of the outer later of the dura as treatment for
syringomyelia occurring with Chiari malforma-
tions. Neurosurgery 33: 845-850, 1993

Iskandar BJ, Hedlund GL, Grabb PA, Oakes WJ.
The resolution of syringohydromyelia without
hindbrain herniation after posterior fossa de-
compression. J Neurosurg. 1998 Aug;89(2):212-
B.

8. Kim IK, Wang KC, Kim 10, Cho BK. Chiari 1.5

malformation : an advanced form of Chiari |
malformation. J Korean Neurosurg Soc. 2010
Oct;48(4):375-9.

10. Tubbs RS, Muhleman M, Loukas M, Oakes WJ.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

A new form of herniation: the Chiari V malfor-
mation. Childs Nerv Syst. 2012 Feb;28(2):305-7.

Giammattei L, Borsotti F, Parker F, Messerer M.
Chiari | malformation: surgical technique, indi-
cations and limits. Acta Neurochir (Wien). 2018
Jan;160(1):213-217.

Hentati A, Badri M, Bahri K, Zammel |. Acquired
Chiari | malformation due to lumboperitoneal
shunt: A case report and review of literature.
Surg Neurol Int. 2019;10:78.

Yan H, Han X, Jin M, Liu Z, Xie B, Sha S, Qiu Y,
Zhu Z. Morphometric features of posterior cra-
nial fossa are different between Chiari | mal-
formation with and without syringomyelia. Eur
Spine J. 2016 Jul;25(7):2202-9.

Markunas CA, Enterline DS, Dunlap K, Soldano
K, Cope H, Stajich J, Grant G, Fuchs H, Gregory
SG, Ashley-Koch AE. Genetic evaluation and
application of posterior cranial fossa traits as
endophenotypes for Chiari type | malformation.
Ann Hum Genet. 2014 Jan;78(1):1-12.

Speer MC, George TM, Enterline DS, Franklin
A, Wolpert CM, Milhorat TH. A genetic hypot-
hesis for Chiari | malformation with or without
syringomyelia. Neurosurg Focus. 2000 Mar
15;8(3):E12.

Abbott B, Brockmeyer D, Neklason DW, Teerlink
C, Cannon-Albright LA. Population-based desc-
ription of familial clustering of Chiari malforma-
tion Type I. J Neurosurg. 2018 Feb;128(2):460-
465.



17.

18.

19.

20.

22.

Boyles AL, Enterline DS, Hammock PH, Siegel
DG, Slifer SH, Mehltretter L, Gilbert JR, Hu-Lin-
ce D, Stephan D, Batzdorf U, Benzel E, Ellen-
bogen R, Green BA, Kula R, Menezes A, Mueller
D, Oro'JJ, Iskandar BJ, George TM, Milhorat TH,
Speer MC. Phenotypic definition of Chiari type
| malformation coupled with high-density SNP
genome screen shows significant evidence for
linkage to regions on chromosomes 9 and 15.
Am J Med Genet A. 2006 Dec 15;140(24):2776-
85.

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

Hidalgo JA, Tork CA, Varacallo M. StatPearls
[Internet]. StatPearls Publishing; Treasure Is-
land (FL): May 4, 2021.

Dlouhy BJ, Bawson JB, Menezes AH. Intradural
pathology and pathophysiology associated with
Chiari I malformationin children and adults with
and without syringomyelia. J Neurosurg Pedi-
atr. 2017 Dec;20(6):526-541.

. Tubbs RS, Beckman J, Naftel RP, Chern JJ,

Wellons JC, Rozzelle CJ, Blount JP, Oakes WJ.
Institutional experience with 500 cases of sur-
gically treated pediatric Chiari malformation
Type I. J Neurosurg Pediatr. 2011 Mar;7(3):248-
56.

Elster AD, Chen MY. Chiari | malformations: cli-
nical and radiologic reappraisal. Radiology. 1992
May;183(2):347-53.

23.Jokonya L, Makarawo S, Mduluza-Jokonya TL,

Ngwende G. Fatal status migrainosus in Chiari 1
malformation. Surg Neurol Int. 2019;10:243.

24.

25.

26.

ARNOLD-CHIARi MALFORMASYONU

Greenlee JD, Donovan KA, Hasan DM, Mene-
zes AH. Chiari | malformation in the very young
child: the spectrum of presentations and expe-
rience in 31 children under age 6 years. Pediat-
rics. 2002 Dec;110(6):1212-9.

Garcia M, Lazaro E, Lopez-Paz JF, Martinez O,
Pérez M, Berrocoso S, Al-Rashaida M, Amayra
|. Cognitive Functioning in Chiari Malformation
Type | Without Posterior Fossa Surgery. Cere-
bellum. 2018 Oct;17(5):564-574.

Giammattei L, Borsotti F, Parker F, Messerer M.
Chiari | malformation: surgical technique, indi-
cations and limits. Acta Neurochir (Wien). 2018
Jan;160(1):213-217.



