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Atte Karppinen

Chiarin tyypin 1 epämuodostuma – 
diagnostinen ja hoidollinen haaste

Chiarin tyypin 1 epämuodostuma (CM1) on yleinen sattumalöydös pään ja kaularangan magneettiku
vauksessa. Yleensä sen radiologisena kriteerinä pidetään vähintään 5 mm:n pikkuaivoherniaatiota. 
CM1:tä aiheuttavat useat tekijät, mutta suurimmalla osalla potilaista pikkuaivoherniaation syytä ei voida 
tunnistaa. Jos niskaaukko on ahtautunut, saattaa esiintyä oireita. Niistä tavallisin on takaraivolle pai
kantuva ponnisteluun ja rasitukseen liittyvä lyhytkestoinen päänsärky. CM1 on tavallisin syringomye lian 
aiheuttaja. Leikkaushoitoa tarjotaan yleensä oireisille potilaille. Parhaiten leikkaus auttaa tyypilliseen 
CM1:n kriteerit täyttävään päänsärkyyn ja syringomyeliaan. Lasten leikkaustulokset ovat hieman aikuisia 
paremmat. Oireettoman tai vähäoireisen CM1potilaan ennuste on hyvä ilman leikkaustakin.

I tävaltalainen patologi Hans Chiari kuvasi 
niska-aukkoon hernioituneet pikkuaivorisat 
(tonsilla cerebelli) jo 1800-luvun lopussa, 

mutta nykylääketiede ei vieläkään tunne tätä 
rakennepoikkeavuutta kovin hyvin (KUVA 1). 
Pikkuaivoherniaation (tonsillar herniation) ai-
heuttajamekanismina pidetään niska-aukkoon 
kohdistuvaa hydrodynaamista voimaa (joko 
ylhäältä painava tai alhaalta vetävä tai molem-
mat), jonka seurauksena pikkuaivot hernioitu-
vat alaspäin niska-aukkoon. 

Kansainvälisestä ICD-10-tautiluokituksesta 
löytyy Arnold–Chiarin oireyhtymä (Q07.0), 
vaikka vakiintuneempi nimitys on Chiari 1 
-malformaatio eli epämuodostuma (CM1). 
Termejä Chiari 1 -oireyhtymä ja -malformaatio 
käytetään usein sekaisin. Vallitseva käsitys on 
ollut, että kyseessä olisi synnynnäinen raken-
nepoikkeavuus. Tuoreempi näkemys puoltaa 
toissijaista muutosta, jolle on useampia mah-
dollisia syitä (1–3). Täsmällisempi nimitys olisi 
Chiari 1 -muotovirhe (deformaatio) tai krooni-
nen pikkuaivoherniaatio.

CM1:n radiologinen kriteeri on vähintään 
5 mm:n mittainen pikkuaivoherniaatio mag-
neettikuvassa (KUVA 2) (4–6). Oireiden (ja 

oireyhtymän) syntymekanismina pidetään 
niska-aukon ahtautumista ja siitä aiheutuvaa ai-
vo-selkäydinnesteen virtauksen estymistä sekä 
ydinjatkoksen ja C2-hermojen puristumista. 
CM1 voi aiheuttaa selkäytimen ontelotaudin 
eli syringomyelian. Tyypin 1 epämuodostuman 
lisäksi on kuvattu myös Chiarin tyypin 2–4 
epämuodostumat. Ne ovat paljon harvinaisem-

KUVA 1. Chiarin tyypin 1 pikkuaivoherniaatio (nuoli) 
ja syringomyeliaontelo (katkonuoli).
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pia ja etiologialtaan täysin erilaisia, eikä näitä 
pidä sekoittaa toisiinsa. Terminologiaa häm-
mentävät entisestään uudemmat CM1:n ala-
luokat Chiari 0 ja Chiari 1,5. Ne eivät kuvasta 
pikkuaivoherniaation vaikeutta vaan epätyypil-
liseen tapaan ahtautunutta niska-aukkoa (2). 

Esiintyvyys

CM1:tä todetaan kaikenikäisillä, ja aikuis-
väestössä se on selvästi yleisempi naisilla (7,8). 
Esiintyvyys sairaalakohorttien magneettiku-
vissa on ollut 0,3–1 % (9,10). Suuri osa CM1-
tapauksista on oireettomia sattumalöydöksiä, 
jotka eivät vaadi hoitoa (9,11). Magneettiku-
vauksen yleistymisen myötä CM1-löydökset 
ovat merkittävästi lisääntyneet, ja Yhdysvallois-
sa tämä on vastaavasti lisännyt leikkausmääriä 
(12,13). Myös Suomessa THL:n rekisteriin 
ilmoitetut pään magneettikuvaukset ja CM1-
leikkaukset (niska-aukon alueen vapautus) ovat 
lisääntyneet 2010-luvun aikana (KUVA 3) (14).

Etiologia

Liian pieni kallonsisäinen tilavuus. Vallitse-
vin käsitys CM1:n aiheuttajasta on ollut liian 

ahdas kallon takakuoppa, jonka seurauksena 
pikkuaivot puristuvat alaspäin. CM1-potilaiden 
takimmaisen kallokuopan tilavuus on havaittu 
tavanomaista pienemmäksi, mutta kaikki tut-
kimukset eivät tätä löydöstä tue (7). Ristirii-
taisiin havaintoihin sopii sekin, että on kuvattu 
kaksi erilaista CM1-potilasryhmää. Ero perus-
tuu takimmaisen kallokuopan ja pikkuaivojen 
mittasuhteen silmämääräiseen arvioon, jonka 
perusteella kyseessä on joko ahdas tai väljä 
tyyppi (15). 

Kallosaumojen ennenaikaista luutumista 
(kraniosynostoosi) ja siitä seuraavaa kallon 
epämuodostumaa sairastavista lapsista hy-
vin vaihtelevalla osalla (2–100 %) esiintyy 
CM1:tä. Tilaan liittyvän pienentyneen kallon-
tilavuuden on arveltu selittävän pikkuaivoher-
niaatiota, mutta syysuhde ei ole täysin selvä 
(2,16). Kallontilavuuden ja pikkuaivoherniaa-
tion epäjohdonmukaista korrelaatiota voivat 
selittää toisistaan poikkeavat ja epätarkat mit-

KUVA 2. T1-painotteisessa pään magneettikuvassa 
nähdään 11 mm niska-aukon ja kallonpohjan tason 
(viiva) alapuolella roikkuvat pikkuaivorisat (tähti).

A

B

50 000

40 000

30 000

20 000

10 000

0
2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018

Kuvausten määrä

70
60
50
40
30
20
10

0
2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018

Leikkausten määrä
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määrä (B) Suomessa vuosina 2010–2018 THL:n 
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tausmenetelmät sekä taustalla vaikuttavat muut 
etiologiset tekijät (2).

Takimmaisen kallokuopan kasvaimen aiheut-
tamaa pikkuaivorisojen painumista niska-auk-
koon ei pitäisi kutsua CM1:ksi vaan pikkuaivo-
herniaatioksi. Vastaava ilmiö on mahdollinen 
myös isojen aivojen kasvaimien ja muiden tilaa 
vievien muutoksien yhteydessä (17).

Aivo-selkäydinnestekierron häiriöt. Noin 
10 %:lla CM1-potilaista todetaan hydrokefalus 
– kuten Hans Chiarin vuoden 1892 alkuperäis-
julkaisussaan kuvaamalla potilaallakin (2,18). 
Myös idiopaattista intrakraniaalista hyperten-
siota (IIH) eli pseudotumor cerebriä sairas-
tavista potilaista noin 20 %:lla voidaan todeta 
CM1-tyyppinen löydös (19). Hieman para-
doksaalisesti myös spontaanin kallonsisäisen 
hypotension yhteydessä todetaan pikkuaivo-
herniaatiota (20). 

Selkärangankanavan alueella sijaitseva spon-
taani tai traumaattinen aivo-selkäydinnestefis-
teli aiheuttaa kallonsisäisen paineen laskun ja 
sen seurauksena tyypillisesti aivojen alaspäin 
hernioitumisen sekä tentorium- että niska-au-
kossa. Myös aivo-selkäydinnestesunttien (ai-
vokammio- ja erityisesti lumboperitoneaalinen 
suntti) liiallinen toiminta voi aiheuttaa kallon-
sisäisen hypotension ja CM1-tyyppisen pikku-
aivoherniaation.

Kallonpohjan ja kaularangan liitoksen 
häiriöt. CM1 liittyy kallonpohjan ja kaula-
rangan yläosan luurakenteiden poikkeamiin 
(esimerkiksi platybasia, atlanto-oksipitaalinen 
assimilaatio, atlantoaksiaalinen instabiilius ja 
basilaari-impressio) (2,21). Näihin C0–2-tason 
muutoksiin yhdistyy usein niska-aukkoa etu-
suunnasta ahtauttava osatekijä, joka tavallisim-
min on kiertonikaman hammas (dens axis). 

Eräs hyvin kiistanalainen näkemys on atlan-
toaksiaalisen instabiiliuden ensisijainen rooli 
CM1:n aiheuttajana ja se, että hoidoksi riittäi-
si poikkeuksetta näiden nikamien kiinnitys ja 
luudutus (22). Sidekudossairauksista erityises-
ti Ehlers–Danlosin oireyhtymä on yhdistetty 
CM1:een, ja vuorovaikutusta selittäisi myös 
atlantoaksiaalinen instabiilius (2,7). Muista 
hypermobiliteettia ja CM1:tä mahdollisesti yh-
distävistä monimutkaisista mekanismeista on 
hyvin vähän näyttöä (2).

Liekaantunut selkäydin. Liekaantumisella 
tarkoitetaan selkäydinkartion (conus medulla-
ris, selkäytimen alakärki) poikkeavan matalaa 
sijaintia L2-nikamavarren (tai L1–L2-nikama-
välin) alapuolella. Noin 5 %:lla CM1-potilaista 
on kuvattu liekaantunut selkäydin (23). Pieni 
joukko neurokirurgeja on esittänyt hyviä hoi-
totuloksia CM1-potilaiden selkäydinkartiosta 
ristiluun suuntaan lähtevän ohuen juosteen (fi-
lum terminale, selkäydinkalvojen pääterihma) 
katkaisuleikkauksesta, jopa tilanteessa, jossa ra-
diologista liekaantuneen selkäytimen löydöstä 
ei ole ollut. Tämä hoitomenetelmä on ymmär-
rettävästi erittäin kiistanalainen (2).

Muut syyt. Suuri joukko hyvinkin erilaisia 
sairauksia (muun muassa vitamiininpuutosti-
loja, hormonaalisia häiriöitä, luuston aineen-
vaihdunnan sairauksia) on yhdistetty CM1:een 
(2,24). Kun otetaan huomioon pikkuaivo-
herniaation suhteellisen tavallinen ja oireeton 
ilmeneminen väestössä, on osa näistä niin sa-
notuista liitännäissairauksista todennäköisesti 
sattumaa.

Idiopaattinen CM1. Vaikka CM1:tä mah-
dollisesti aiheuttavia syitä ja mekanismeja tun-
netaan jo useita, on käytännössä edelleen kaik-
kein tavallisinta, ettei mitään selvää aiheuttajaa 
ole tunnistettavissa. Suurimmassa osassa CM1-
julkaisuista ei ole toistaiseksi erotettu hankin-
naisia ja idiopaattisia tautimuotoja.

Oireet

CM1-oireyhtymää sairastavilla potilailla on 
kuvattu laajasti erityyppisiä oireita (7,18). TAU-

LUKOSSA 1 on esitetty tavallisimpia oireita ja 
löydöksiä sekä niiden syntymekanismeja (5). 
CM1-potilaan oireet ovat usein epäspesifisiä ja 
moninaisia. Osaa oireista, kuten päänsärkyä ja 
huimausta, esiintyy väestössä yleisesti. Tyypil-
lisin CM1-potilas on nuori aikuinen (nainen), 
jonka johtava oire on ponnisteluun ja rasituk-
seen liittyvä takaraivolle tai yläniskaan paikan-
tuva lyhytkestoinen (alle 5 min) kipu. 

Päänsärkyä on raportoitu noin 80 %:lla ai-
kuisista CM1-potilaista, mutta vain 40 %:lla 
lapsipotilaista (7,18). Erotusdiagnostiikassa 
kannatta tukeutua International Headache So-
cietyn julkaisemiin CM1-tyyppisen päänsäryn 

Chiarin tyypin 1 epämuodostuma
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kriteereihin, jotka esitetään TAULUKOSSA 2 (6). 
Muuntyyppisiä päänsärkyjä esiintyy varsin 
yleisesti, mutta niiden yhteys CM1:een on epä-
selvää.

Syringomyelia on tavallista kaikissa ikäryh-
missä. Sen esiintyvyys kirurgisissa sarjoissa on 
keskimäärin 65 % (vaihteluväli 10–90 %) (8). 
Pieni (halkaisija alle 4–5 mm) syringo myelia 
ei yleensä aiheuta oireita, mutta isompien (hal-
kaisija yli 8–9 mm) onteloiden yhteydessä oi-
reet ovat mahdollisia (25). Skolioosia todetaan 
sekä aikuisilla että lapsilla, keskimäärin 30-as-
teisena (26,27).

Aivorunkoperäisiksi sopivien oireiden kirjo 
on laaja ja usein epäspesifinen, ja ne ovat tavalli-
sempia lapsilla kuin aikuisilla (5,7,18). Unenai-
kainen hengityshäiriö (sentraalinen uniapnea) 
on tavallisin CM1-potilaiden ydinjatkoksen 
puristumisesta johtuva oire, jonka päiväaikaiset 
vaikutukset ja oireet voivat olla vaikeita tunnis-
taa vastaanottotilanteessa. Potilasmäärältään 
pienissä julkaisuissa unenaikaisen hengityshäi-
riön esiintyvyys on ollut 24–70 % (28).

Noin 40 %:lla CM1-potilaista on todettavis-
sa kognitiivisia oireita, joille ei ole voitu havaita 
mitään tyypillistä profiilia eikä selvää patofysio-
logista mekanismia (29). Korvaperäisiä oireita 
on havaittu lähes 80 %:lla aikuisista mutta sel-
västi harvemmin lapsilla.

Kaikkien edellä mainittujen oireiden esiin-
tyvyyslukujen osalta on syytä huomata, että ne 
perustuvat suurelta osin tutkimuksiin, joihin 
on valikoitunut enimmäkseen oireisia ja lei-
kattuja potilaita. Käytännön työssä on selvästi 
havaittavissa, että suuri osa CM1-potilaista on 
oireettomia. Tutkimustietoa on hyvin vähän, 
mutta eräästä suuresta 5 248 magneettikuvatun 
lapsen sairaalakohortista löytyneestä 51 CM1-
tapauksesta 37 % oli oireettomia (9).

Tutkimukset

Pään tai kaularangan magneettikuvaus on ku-
vantamistutkimusten lähtökohta. Sen avulla 
on helppo mitata pikkuaivoherniaation milli-
metrimäärä, mutta niska-aukon ahtauden arvi-
ointiin ei ole mitta-asteikkoa (4). Alle 5 mm:n 
her niaatiota kutsutaan usein tonsillaektopiak-
si, mikä viittaa löydöksen merkityksettömään 
luonteeseen normaalivaihtelun puitteissa. 

Pikkuaivorisojen nokkamaisen ja teräväm-
män muodon on ajateltu sopivan oireiseen 
ja pyöreämmän muodon oireettomaan her-
niaatioon. Aivo-selkäydinnesteen virtausta ja 
selkäytimen liikettä niska-aukossa mittaavilla 
magneettikuvaustekniikoilla voidaan täydentää 
kuvantamista, mutta näiden kliinistä merkitystä 
ei ole voitu luotettavasti osoittaa (27). Pelkän 
magneettikuvauksen perusteella ei siis voida 
ennustaa oireita, leikkaushoidon tarpeellisuut-
ta tai hoitotulosta.

Jos CM1 todetaan, on suositeltavaa täyden-
tää magneettikuvausta siten, että aivojen ja 
kaulaytimen alue on arvioitavissa mahdollisten 
muiden löydösten (esimerkiksi hydrokefalus, 
pikkuaivokasvain tai syringomyelia) varalta. 
Oireisilla potilailla magneettikuvaus ulotetaan 
koko keskushermoston alueelle, jotta koko 
 selkäydin voidaan nähdä. 

Kaularangan taivutuksen natiiviröntgen-
kuvauksella voidaan selvittää CM1-potilailla 
harvinaista mutta mahdollista instabiiliuson-

TAULUKKO 1. Chiarin tyypin 1 epämuodostuman 
 oireita ja löydöksiä sekä niiden syntymekanismi (5).

Aiheuttaja Oireet ja löydökset

Aivoselkäydinnesteen 
virtauksen estyminen

Ponnistukseen liittyvä 
päänsärky paikantuu taka
raivolle tai yläniskaan

Hydrokefalus

Syringomyelia

Aivorungon, pikkuaivojen 
ja niskaaukon hermojen 
puristuminen

Uniapnea

Ataksia

Huimaus

Nielemisvaikeudet

Takaraivo ja niskasärky

Alempien aivohermojen 
löydökset

Selkäytimen toimintahäiriö 
(syringomyelia)

Raajojen ja vartalon tunto
häiriöt ja puutokset

Skolioosi

Spastisuus

Lihasheikkous

Rakon toiminnan häiriöt

Ylemmän motoneuronin 
löydökset

Alemman motoneuronin 
löydökset
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gelmaa, jota voidaan epäillä kallonpohjan ja 
kaularangan luurakenteiden poikkeavuuksien 
ja hypermobiliteettioireyhtymän yhteydessä. 
Taivutuskuvia voidaan ottaa myös magneetti-
kuvauksella, jolloin ydinjatkeen ja selkäytimen 
puristumisen tilasta saatetaan saada laajempi 
käsitys. Kaikkein ristiriitaisin CM1:n kuvan-
tamismenetelmä on Ehlers–Danlosin oireyh-
tymää sairastavien potilaiden kuvaamiseen 
käytetty pystyasentomagneettikuvaus, jonka 
merkityksestä ja hyödystä ei toistaiseksi ole tie-
teellistä näyttöä.

Sentraalisen uniapnean toteaminen vaatii 
unipolygrafiaa. Mitään tutkimukseen perustu-
vaa suositusta CM1-potilaiden unipolygrafian 
indikaatioista ei ole olemassa (28). Anamnes-
tinen viite unenaikaisiin hengityskatkoksiin tai 
niitä seuraaviin päiväaikaisiin oireisiin yleensä 
aiheellistaa unipolygrafian, mutta täysin oireet-
tomat CM1-potilaat eivät sitä tarvitse. Unipo-
lygrafiassa todettu sentraalinen uniapnea ai-
heellistaa pään magneettikuvauksen harkinnan, 
mikäli sellaista ei ole aiemmin tehty.

Kallonsisäisen paineen mittaus saattaa tulla 
kyseeseen täydentävänä tutkimuksena, mikäli 
oirekuva viittaa IIH-tyyppiseen tilanteeseen. 
Tällöin potilaan päänsärky on pitkäkestoisem-
paa, hänellä esiintyy näköhäiriöitä ja hänen nä-
köhermojensa nystyt ovat turvonneet.

Hoito

Leikkaushoidon aiheellisuuden arviointi 
kuuluu neurokirurgille. Leikkaushoidon tavoit-
teena on helpottaa niska-aukon ahtautta ja siitä 
mahdollisesti aiheutuvia oireita. Pikkuaivoher-
niaation etiologia tulisi selvittää ja mahdolli-
suuksien mukaan kohdistaa hoito siihen (2). 
Korkea kallonsisäinen paine on syytä hoitaa 
ennen niska-aukon avarrusleikkausta. Hydro-
kefalukseen liittyvä CM1 hoidetaan ensin joko 
aivokammiosuntilla tai kolmannen aivokammi-
on pohjan puhkaisulla.

Oireeton CM1 ilman syringomyeliaa ei vaa-
di hoitoa. Lievästi oireileva CM1-potilaskaan 
ei yleensä tarvitse leikkaushoitoa, koska taudin 
luonnollinen ennuste on hyvä (30,31). Mikäli 
niska-aukko ei ole ahdas, ei leikkaushoito ole 
aiheellista.

Päivittäistä elämää haittaava ja takaraivolle 
painottuva CM1-tyyppinen päänsärky on ylei-
sesti hyväksytty niska-aukon avarrusleikkauk-
sen aihe. Myös oireinen syringomyelia tai aivo-
runkoperäinen oire (tavallisimmin sentraalinen 
uniapnea) ovat hyviä aiheita tehdä leikkaus. 
Suurin osa neurokirurgeista suosittaa niska-
aukon avarrusta myös kookkaan (halkaisija yli 
8 mm) syringomyelian vuoksi, vaikka potilas 
olisi oireeton (32). 

Jos CM1 liittyy kallonpohjan tai kaularangan 
rakenteelliseen poikkeavuuteen (esimerkiksi 
atlantoaksiaalinen instabiilius, basilaari-impres-
sio), kannattaa neurokirurgin ja spinaalikirur-
gin tapauskohtaisesti arvioida, tarvitaanko leik-
kaushoitoa jompaankumpaan, molempiin vai ei 
ollenkaan (2,21). 

Leikkaustekniikka. Idiopaattisen CM1:n 
tavallisin leikkausmenetelmä on takaapäin teh-
tävä niska-aukon avarrus, jossa takaraivoluun 
alaosasta poistetaan vajaan 3 cm:n läpimittai-
nen pala ja kannattajanikaman (atlas) takakaari 
sekä katkaistaan atlanto-oksipitaalinen liga-

TAULUKKO 2. Chiarin tyypin 1 päänsäryn diagnosti-
set kriteerit (6).

A. Päänsärky täyttää kriteerin C.

B. Chiarin tyypin 1 epämuodostuma on todettu magneet
tikuvauksessa.

C. Päänsärkyyn sopii vähintään kaksi (kolmesta) alla ole
vasta vaihtoehdosta.

1. Yksi tai molemmat seuraavista:

a) Päänsärky on alkanut ajallisesti yhtaikaa Chiarin 
tyypin 1 epämuodostuman kanssa ja johtanut sen 
diagnoosiin.

b) Päänsärky on loppunut 3 kk:n kuluessa Chiarin 
tyypin 1 leikkauksen jälkeen.

2. Päänsäryllä on yksi tai useampi seuraavista piirteistä:

a) Särky pahenee yskiessä tai muun Valsalvan ilmiön 
tyyppisen mekanismin, kuten ponnistelun, yhtey
dessä.

b) Särky paikantuu takaraivolle tai yläniskaan.

c) Särky kestää alle 5 minuuttia.

3. Päänsärkyyn liittyy oireita tai löydöksiä, jotka sopivat 
aivorungon, pikkuaivojen, alempien aivohermojen tai 
kaulaytimen toimintahäiriöön.

D. Mikään muu ICHD3kriteeristö ei sovi paremmin.

ICHD = The International Classification of Headache 
Disorders

Chiarin tyypin 1 epämuodostuma
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mentti. Suurin osa neurokirurgeista avaa lisäksi 
aivojen kovakalvon, katkaisee mikrokirurgisesti 
mahdolliset arpikiinnikkeet pikkuaivorisojen 
ympäriltä ja tarvittaessa joko koaguloi pikku-
aivorisoja tai poistaa niiden alaosan. Lopuksi 
tehdään vesitiivis aivojen kovakalvon laajentava 
sulku (duuraplastia) käyttämällä joko potilaan 
omaa lihas- tai luukalvoa taikka kaupallista kal-
vokorviketta. 

Osa neurokirurgeista kuitenkin tyytyy pelk-
kään luiseen väljennykseen (ilman kovakalvon 
avaamista), jolloin leikkausaika on lyhyempi ja 
komplikaatioriski pienempi mutta syringomye-
liapotilaiden hoitotulokset mahdollisesti huo-
nommat (33,34). 

Julkaistujen leikkaustulosten arviointia vai-
keuttavat lukuisat ihoviillon ja luuavauksen 
mittojen sekä aivojen kovakalvon avaukseen 
ja laajentavaan sulkuun (plastiaan) käytettyjen 
menetelmien muunnelmat. Niska-aukon väl-
jennysleikkauksen tekniikka valitaankin yleen-
sä kirurgikohtaisten ja paikallisten mieltymys-
ten perusteella, eikä tutkimustietoon perustu-
vaa konsensusta ole saavutettu (1,2,32).

Leikkaushoidon tulokset ja komplikaa-
tiot. Niska-aukon avarrusleikkaukseen valittu-
jen potilaiden hoitotulokset ovat hyviä. Vaikka 
yksittäisten tutkimusten tulokset vaihtelevat-
kin melko paljon, CM1-tyyppinen päänsärky 
helpottaa runsaalla 80 %:lla ja syringomye-
liaontelot kutistuvat vajaalla 80 %:lla potilaista 
(KUVA 4). Muutkin neurologiset oireet, erityi-
sesti uniapnea, helpottavat suurimmalla osalla 
leikatuista potilaista (3,8,28). 

Lapsipotilaiden oireet vaikuttavat korjaan-
tuvan aikuisia todennäköisemmin ja paremmin 
(8,35). Ajan kuluessa 10–20 %:lla leikatuista 
potilaista neurologiset oireet kuitenkin palaa-
vat tai jäännösoireet pahenevat, mikä on taval-
lisempaa aikuisilla. Uusintaleikkauksia tehdään 
noin 5–10 %:lle (8,18,36,37). Leikkauskompli-
kaatioiden esiintyvyys on 5–20 %, mutta yli 
puolessa julkaisuista ne on jätetty kokonaan 
ilmoittamatta (8,18,37). Tavallisimpia kompli-
kaatioita niska-aukon laajennuksen jälkeen ovat 
aivo-selkäydinnestefisteli, aseptinen meningiitti 
ja hydrokefalus (8,18,37). Raportoitu leikkaus-
kuolleisuus on 0–3 % (8,18,37).

KUVA 4. Vasemmalla Chiarin tyypin 1 epämuodostuma ja siihen liittyvä kaulaytimen syringomyeliaontelo (tähti). 
Oikealla sama potilas leikkauksen jälkeen, kun niska-aukko on väljempi ja pikkuaivorisat ovat nousseet (nuoli) 
sekä syringomyeliaontelo (tähti) lähes hävinnyt.
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Muu hoito ja seuranta. Oireettoman tai vä-
häoireisen potilaan pään magneettikuvausta ei 
tarvitse uusia, sillä seuranta perustuu oireisiin 
(38). Selkäytimen magneettikuvauksen voi 
sen sijaan toistaa, mikäli pientä tai oireetonta 
syringomyeliaonteloa on päätetty seurata. Oi-
reettoman CM1:n vuoksi ei tarvitse rajoittaa 
liikuntaa tai urheilua (39). Sama koskee alatie-
synnytystä ja epiduraalipuudutusta, jotka ovat 
turvallisia suurimmalle osalle synnyttävistä äi-
deistä (40).

Lopuksi

Pään magneettikuvauslähetettä laativalla lää-
kärillä on harvoin täsmällistä epäilyä CM1:stä, 
vaan tavallisimmin pikkuaivoherniaatio tode-
taan yllätyksenä. Vaikka oireeton tai vähäoi-
reinen magneettikuvauslöydös ei vaadi hoitoa, 
jatkossa erityisesti lasten kliininen seuranta on 
silti tarpeen. 

CM1:n monimuotoisen etiologian ja kes-
kimäärin hyväennusteisen taudinkulun li-

Ydinasiat
 8 Chiarin tyypin 1 epämuodostuma (CM1) 

on tavallinen sattumalöydös pään ja kau
larangan magneettikuvauksessa.

 8 CM1 on syringomyelian yleisin syy. 

 8 CM1:n luonnollinen ennuste on yleensä 
hyvä.

 8 Niskaaukon avarrusleikkaus on aiheelli
nen osalle potilaista.

sääntynyt tuntemus on selvästi tarkentanut 
leik kaushoidon aiheita ja parantanut tuloksia. 
Tästä huolimatta leikkaushoidosta hyötyvän 
oireisen potilaan tunnistaminen on vaikeaa, ja 
vaarana on sekä ali- että ylidiagnostiikka. Hoi-
don aiheet ja leikkaustavan valintakin vaihtele-
vat edelleen, mikä on omiaan lisäämään inter-
netistä oireilleen selitystä ja helpotusta etsivien 
potilaiden hämmennystä. ■

SUMMARY 
Chiari 1 malformation, a diagnostic and therapeutic challenge
Chiari 1 malformation is a common incidental finding in head and cervical spine MR scanning. The most common radiological 
criterion for Chiari 1 malformation is a minimum of 5 mm hindbrain (tonsillar) herniation. There are several known etiological 
factors for Chiari 1 malformation, but most patients have an idiopathic form of chronic tonsillar herniation. If foramen 
magnum is obliterated, the patient may have symptoms. The most common presenting symptom is suboccipital headache, 
which is precipitated by physical stress or coughing. Chiari 1 malformation is the most common reason for syringomyelia. 
Operative treatment is usually offered for symptomatic patients. Operative outcome is somewhat better in the pediatric age 
group. The natural history of an asymptomatic or minimally symptomatic patient is benign even without surgery.

Chiarin tyypin 1 epämuodostuma
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