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ÖNSÖZ

Değerli Meslektaşlarım,

Chiari Malformasyonları,  fizyopatolojisi, semptomatolojisi, cerrahi endikasyonları 
ve cerrahi tedavi yöntemleri ile Nöroşirürji alanındaki tartışmalı konuların başında 
gelmektedir.

Bu konuda, Türkçe literatürde konuyu her yönü ile ele alıp, değerlendiren kapsamlı 
güncel bilgi açığı olduğu aşikardır.

Chiari Malformasyonları konusunda geniş tecrübeye sahip ve bu malformasyon-
larla özellikle ilgilenen hocamız Prof. Dr. Hidayet Akdemir'i bu eksikliği görüp, bu çok 
özel ve güzel kitapla giderdiği için tebrik ederim. 

Kitap yazan, editörlük yapan her meslektaşım verilen emek ve özveriyi iyi bilir, Prof. 
Dr. Hidayet Akdemir'e bilim ve Nöroşirürjiye bu çok önemli, değerli katkısı ve birikimi-
ni kendisine saklamak yerine bizlerle cömertçe paylaştığı için teşekkür ederim.

Eminim okuyucular da, bu kitaptaki bilgiler ışığında tedavi edilen hastalar da min-
nettar kalacaklardır.

Saygılarımla

Prof. Dr. Hakan EMMEZ 
Türk Nöroşirürji Derneği Başkanı 

Gazi Üniversitesi Tıp Fakültesi 
Nöroşirürji AD. Öğr. Üyesi 
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Önsöz

Değerli okuyucular

19. yüzyılın sonlarından beridir Chiari malformasyonlarının tanısı konulup, tedavisi 
yapılmaktadır, ilk yıllarda Arnold Chiari malformasyonları şeklinde adlandırılmıştı, ancak 
Arnold’un 3 olgu dışında fazla katkısı olmadığından dolayı artık ‘’Chiari malformasyonları’’ 
olarak adlandırılmaktadır.

Bilgisayarlı Tomoğrafi ve Manyetik Rezonans Görüntüleme yöntemlerinin kullanıma 
girmesi ile tanı konulması kolaylaşmıştır, ancak  tedavi planlamasındaki algoritmalarda 
halen çeşitli tartışmalar mevcuttur.

Bu kitapta Chiari malformasyonları konusunda tanı ve özelliklede tedavi konusunda 
çok geniş en son literatür bilgilerini Prof. Dr. Hidayet Akdemir kendi tecrübeleri ile bir-
leştirerek özetlenmiş olarak sunmaktadır.  Nöroşirürji ve Nöroloji camiasındaki araştırma 
görevlileri ve uzmanları için önemli bir klavuz olacağı kanaatindeyim.  

Böyle geniş kapsamlı bir eserin hazırlanmasında emeği geçen Prof. Dr. Hidayet 
Akdemir’e ve katkı veren tüm bölüm yazarlarını kutluyorum. 

Prof. Dr. İ. Suat ÖKTEM 
Beyin Sinir Cerrahisi Uzmanı 
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Chiari malformasyonu başlıklı kitabımızda bilimsel yazının amacı hastalığın tarihçesin-
den günümüze kadar tüm tarihsel ve güncel akademik bilgileri özellikle konuyla yakından 
ilgili meslektaşlarımız (Beyin cerrahisi, nöroloji, pediatri, dahiliye, radyoloji, kardioloji, fizik 
tedavi rehabilitasyon, kulak burun boğaz, göğüs hastalıkları, acil tıp, anestezi, tıbbı gene-
tik, anatomi, histoloji ve aile hekimleri) ilgilendirmektedir. Chiari malformasyonu hastaları 
gerek çocukluk yaşı gerekse erişkin yaşlarındaki hastalar yukarıda ismi geçen bir çok bö-
lümlerin hastalıklarına klinik semptomları benzemesi nedeniyle polikilinik muayeneleri 
yapılmaktadır. Bu nedenle Chiari malformasyonu hastaları semptomları ve bulguları bir 
çok dahili veya cerrahi bölümlerin hastalıklarını taklit etmektedir. Chiari malformasyonla-
rı,fizyopatolojisi, etyopatogenezi, cerrahi endikasyonları, uygulanan cerrahi teknikleri ile 
Beyin cerrahisi pratikleri arasında tartışmalı konuların başında gelmektedir. XXI yüzyılın 
modern teknolojik gelişmeleriyle bu kompleks anomalinin tanısında ve ayırıcı tanısında 
özellikle yeni cerrahi teknikleri gelişimine neden olmuştur. 

Günümüzün ileri nörogörüntüleme teknolojileri Manyetik Rezonans Görüntüleme 
(MRG) ve Bilgisayarlı Tomografi (BT) test yöntemleri bu kompleks anomalinin teşhisin-
de altın standart test yöntemleridir. Statik veya dinamik MRG ve BT testleri özellikle kra-
niyovertebral kemik anomalilerini ve instabilitelerin tesbitinde oldukça faydalı bilgiler 
sunmaktadırlar.

Ayrıca beyin sapı semptomları belirgin olan chairi malformasyonlarda elektrofizyolojik 
testlerden Beyin Sapı Uyarılma Potansiyeli (BAEP), Somatosensoriel Uyarılma Potansiyel  
(SSEP), Motor Uyarılma Potansiyel (MEP) ilave faydalı bilgiler vermektedir. 

Chiari malformasyonu başlıklı kitabımızda konjenital veya sonradan oluşan alt tiple-
ri gerek çocukluk gerekse erişkin yaşlarda görülenleri kitabın içerisinde değişik bölüm-
lerde çok değerli bilim insanlarının yoğun emekleri ve katkılarıyla hazırladıkları bilgileri 
bulunmaktadır. 

Chiari malformasyonu hastaların; tıbbı konservatif tedavi edilenler, sadece takip edi-
lenler, cerrahi tedavi teknikleri ve postoperatif komplikasyonlar yanında bu hastaların 
ameliyat sonrası takip protokolleri detaylıca anlatılmaktadır. Bu kitabın okuyucuları kitap-
taki bilgileri ışığında özellikle bu kompleks hastalığı tedavisini yürüten konu ile ilgili mes-
lektaşlarımın yanında bu hastalığa muzdarip hastalarda minnettar kalacaklardır. 

Ayrıca kitapta özellikle tartışmalı konulara güncel yaklaşımlar bulunmaktadır. Bu bilim-
sel kitabın hazırlanmasında emeği geçen tüm meslektaşlarıma çok teşekkür ediyorum. 
Ayrıca kitabın basımındaki emeği geçen tüm kitapevi çalışanlarına teşekkür ediyorum.

Bir teşekkür de bizleri yetiştiren bu sanatı bizlere öğreten hocalarıma hayatta olanlar 
Prof Dr. Aydın Paşaoğlu, Prof Dr. Mahmut Gazi Yaşargil hocalarıma saygılarımı hürmetle-
rimi sunar, ahirete intikal edenlere Allahtan rahmetler diliyorum. Son kez bir teşekkür-
de her zaman en büyük desteği yanımızda olan kıymetli eşime ve çocuklarıma teşekkür 
ediyorum.

Prof. Dr .Hidayet AKDEMİR 
Atlas Üniversitesi Tıp Fakültesi 

Beyin ve Sinir Cerrahisi AD Başkanı 

Önsöz
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BÖLÜM 

8Pediatrik Chiari Malformasyonları

Nazlı ÇAKICI ÖKSÜZ 1

GİRİŞ 

Chiari malformasyonları ilk kez 19.yy sonunda (1891) Avusturyalı patolog Hans 
Chiari tarafından postmortem incelenen 40 vakanın sonuçları ile tariflenmiş-
tir. Sonrasında Alman patolog Julius Arnold’un da miyelodisplazi ve arka beyin 
herniasyonu olan bir vaka tanımlaması CM II Arnold-Chiari sendromu adı ve-
rilmiştir (1–3). Hans Chiari ilk olarak 3 tip tanımlamış ve 4 yıl sonra yayınladığı 
yayında 2 vaka ile birlikte Chiari tip IV’ü tanımlamıştır (4,5). Ancak zaman için-
de bu tanımlamaların tam olarak kliniği ve radyolojik bulguları yansıtamaması 
nedeni ile yeni tiplerin tanımlanması ihtiyacı doğmuştur (6,7). En son yapılan 
tanımlamalar ile birlikte, CM Tip 0, I, 1.5, II, III, 3.5, IV ve 5 olarak yeni alt tip-
leri kullanılmaktadır (6–13). 

2000 yıllarındaki yeni klinik ve deneysel araştırmaları ve teknolojik buluşları 
sonrası özellikle hakemli dergilerde tanımlanan CM’lerin tarihsel ve yeni güncel 
sınıflandırmaları Tip 0, Tip 0.5, Tip I, Tip 1.5, Tip II, Tip 3.5, Tip 5 ve kompleks 
tip gibi yeni alt tipleri kullanılmaktadır (6–14). 

EMBRIYOLOJIK SÜREÇ VE PATOLOJI SEBEPLERI

Tip I CM ile ilişkili serebellar tonsiller sarkmanın sebebi konusunda pek çok 
tahminde bulunulmuş, ancak henüz kesin bir neden belirlenememiştir. Hans 

1	 Dr. Öğr. Üyesi, İstanbul Sağlık ve Teknoloji Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Cerrahi Tıp Bilimleri 
Bölümü, nazli.oksuz@istun.edu.tr, ORCID iD: 0000-0003-1480-6235
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Bu nedenle günümüzde çoğu klinikte, çocukluk yaş grubunda birinci cerra-
hi olarak minimal invaziv cerrahi teknik tercih edilmektedir. Pediatrik chiarile-
rin cerrahi tedavisinde birinci cerrahide minimal invaziv cerrahi teknik sonrası 
semptomatik rekürren Chiariler tesbit edilirse, revizyon cerrahisinde araknoid 
altı diseksiyonlu duraplastili posterior fossa dekompresyon tekniği tercih edil-
melidir. Rekürren Chiari vakalarına revizyon cerrahileri planlamadan önce bi-
rinci cerrahide uygulanan tekniğin oluşturacağı yapay sisterna magnanın yeterli 
BOS dolanımı sağlayıp sağlamadığı veya kraniyovertebral insitabilitelerle birlik-
te diğer omurga anomalileri ekarte edilmelidir. 

Sonuç olarak pediatrik chiari malformasyonu alt tiplerine, etyopatogeneze 
uygun cerrahi tedavi seçenekleri tercih edilirse gerek klinik gerekse radyolojik 
bulguların semptomatik iyileşmeler tespit edilmektedir. Pediatrik Chiari mal-
formasyonu cerrahisinde çocuğun yaşı, alt tipleri, tonsiller herninin miktarı, be-
raberinde siringomiyeli ve instabilitelerin bulunup bulunmadığı birinci cerrahi 
tedavinin başarısında oldukça önemlidir.
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