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Chiari-misvormingen zijn een groep defecten die verband houden met aangeboren 
caudale 'verplaatsing' van de kleine hersenen en hersenstam. 

Terminologie 

De beschrijving van 'misvorming' is mogelijk niet accuraat voor Chiari 0, 0,5, 1 en 1,5 
omdat er bewijs is dat dit defecten zijn die na de geboorte zijn verworven. Daarom is de 
term 'ontwikkelingsafwijking' voorgesteld voor deze entiteiten in plaats van. Chiari 2-5 
worden daarentegen allemaal beschouwd als aangeboren misvormingen. 

Classificatie 

De eerste beschrijvingen waren gebaseerd op autopsie-observaties. Er werden drie 
typen beschreven, met andere die later werden toegevoegd. Chiari 2 (Chiari II) en 3 
(Chiari III) worden verondersteld aan elkaar gerelateerd te zijn, terwijl Chiari 1 (Chiari I) 
een aparte entiteit 1 vertegenwoordigt. 

• Chiari 0 
o Geen cerebellaire tonsillaire afdaling (<5 mm caudale afdaling in relatie 

tot het foramen magnum) maar aanwezigheid van een syrinx en 
aanwezigheid van typische Chiari-symptomen 

o Zeldzaam gebruikte en verwarrende term die vermeden moet worden, 
gebaseerd op rapporten van syrinxverbetering na decompressie van de 
achterste fossa 

o  
• Chiari 0,5  

o Geen cerebellaire tonsillaire afdaling (<5 mm caudale afdaling in relatie 
tot het foramen magnum) maar de tonsillaire positie is ventraal van een 
lijn die de medulla in tweeën splitst 

• Chiari 1 (Chiari I)  
o Meest voorkomend 



 

o Cerebellaire tonsillaire herniatie (>5 mm caudale 
herniatie in relatie tot het foramen magnum) alleen 

o Er kan wel of geen geassocieerde syrinx zijn 

o  Case 1: Chiari I Sagittal T1 

o   Case 1: Chiari I Axial T1 

o  Case 2: Chiari I with syrinx Sagittal T1 

o  Case 2: Chiari I with syrinx Axial FLAIR 

o  Case 2: Chiari I with syrinx Axial T2 



 

o  Case 6: Chiari I Sagittal T2 

o  Case 6: Chiari I Axial FLAIR 
• Chiari 1,5  

o Cerebellaire tonsillaire herniatie (>5 mm caudale herniatie in relatie tot 
het foramen magnum) met herniatie van de obex inferior van het foramen 
magnum 

o Beschreven in de literatuur als zowel een aandoening op zichzelf als een 
variant van Chiari I-misvorming 

• Chiari 2 (Chiari II)  
o Cerebellaire tonsillaire (>5 mm caudale herniatie), hersenstam- en vierde 

ventrikelherniatie in relatie tot het foramen magnum, met een 
geassocieerde lumbosacrale myelomeningocele 

o  Case 3: Chiari II Sagittal T1 

o  Case 3: Chiari II Axial T2 



 

o  Case 4: Chiari II Sagittal T2 

o  Case 4: Chiari II Sagittal T1 

o  Case 4: Chiari II Axial T2 
• Chiari 3 (Chiari III)  

o Vergelijkbare kenmerken als Chiari II, maar met een occipitale en/of hoge 
cervicale encefalocele in plaats van een lumbosacrale myelomeningocele 

o Case 5: Chiari III Axial T2 

o  Case 5: Chiari III Sagittal T2 



 

o  Case 5: Chiari III Sagittal T2 
• Chiari 3,5  

o Vergelijkbare kenmerken als Chiari III, maar met een occipitocervicale 
myeloencephalocele en foregutcommunicatie 

• Chiari 4 (Chiari IV)  
o Ernstige cerebellaire hypoplasie zonder verplaatsing van het cerebellum 

door het foramen magnum, geassocieerd met een occipitale encefalocele 
o waarschijnlijk een variatie van cerebellaire hypoplasie 

• Chiari 5 (Chiari V)  
o Afwezig cerebellum met myelomeningocele en herniatie van de occipitale 

kwab door het foramen magnum 
 

Behandeling en prognose 

Het belangrijkste doel van chirurgie bij Chiari-misvorming is om de CSF-stroom over het 
foramen magnum en rond de hersenstam te verbeteren, de omvang van de syrinx te 
verkleinen en de druk op de hersenstam te verminderen. 

Geschiedenis en etymologie 

Het werd voor het eerst beschreven door Hans Chiari (1851-1914), een Oostenrijkse 
patholoog, in 1891. In deze en volgende papers gaf Chiari ook Julius Arnold (1835-1915), 
hoogleraar anatomie in Heidelberg, erkenning op grond van een eerdere publicatie van 
een geval waarvan Arnold geloofde dat het een Chiari 2 (Chiari II) misvorming betrof. Het 
lijkt erop dat dit niet het geval is en daarom wordt de term Arnold-Chiari om Chiari 2 
(Chiari II) misvormingen aan te duiden niet langer bepleit. 
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