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Резюме
В обзоре рассматриваются вопросы патогенеза, клинической картины и диагностики дислокации миндалин мозжечка 
в большое затылочное отверстие и спектр мальформаций Киари 1-го типа. Обсуждаются вопросы оперативного лечения 
таких больных.
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Внедрение современных методов нейровизуализации 



сделало возможным выявление тонких особенностей стро-



ения задней черепной ям ки (ЗЧЯ) и краниовертебраль-



ного перехода, а также дислокации миндалин мозжечка 



(ДММ) в большое затылочное отверстие (БЗО), имею-



щих клинически манифестные и субклинические формы. 



Как немногие другие, данный раздел неврологии полон 



неопределенностей и противоречий в понимании патоге-



неза, принципов классифицирования и методов лечения 



[1—5]. Практикующему неврологу и нейрохирургу хоро-



шо знакомы трудности выбора лечебной тактики у паци-



ентов, имеющих на МРТ выявленную ДММ в сочетании 



с набором, как правило, неспецифичных клинических 



проявлений. Хотя показания к декомпрессии ЗЧЯ отно-



сят ДММ в область нейрохирургии, во многих случаях, 



особенно при ассоциации ДММ с такими разнообразны-



ми неврологическими синдромами, как кашлевая голов-



ная боль, головокружение, апноэ во сне, приступы паде-



ния, фибромиалгия и когнитивные нарушения, необхо-



димо участие невролога.
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История изучения ДММ в БЗО традиционно связыва-



ется с именем патолога Ганса Киари, описавшего четыре 



типа сочетанных с гидроцефалией или аномалиями ЦНС 



мальформаций [6]. Мальформация Киари 1-го типа (МК1) 



является локальной, изолированной и потенциально обра-



тимой патологией ЗЧЯ с расположением ДММ ниже пло-



скости БЗО, тогда как мальформации Киари 2—4-го ти-



па ассоцированы с разными формами аномалий развития 



ЦНС. Используемый ранее для обозначения МК1 двойной 



эпоним — мальформация Арнольда—Киари после публи-



кации данных историко-медицинских исследований в на-



стоящее время используется реже [6]. В своей работе «К во-



просу об изменениях мозжечка при гидроцефалии» Г. Ки-



ари описал патологию, обозначаемую в настоящее время 



как МК1 [6]. Позже наряду с гидроцефалией Г. Киари так-



же указал на возможность дополнительного механизма па-



тогенеза МК1, заключающегося в «недостаточности роста» 



отделов черепа, ведущего к повышению внутричерепного 



давления и эктопии миндалин [6].



С развитием нейровизуализации стало очевидно, что 



МК1 и патологическое низкое положение миндалин моз-



жечка возникают при многих врожденных и приобретен-



ных состояниях и относительно редко связаны с гидроце-



фалией как первопричиной. Была подтверждена роль ги-



поплазии ЗЧЯ в генезе конгенитальной МК1, установлено 



мезодермальное происхождение МК1 и нейроэктодермаль-



ное — МК2—4, было показано что ДММ в ряде случаев воз-



никает без гипоплазии ЗЧЯ в результате действия гидро-



динамических, тракционных и других механизмов [7—9].



Ввиду различий в лечебной тактике важно разграниче-



ние первичных идиопатических, конгенитальных и гене-



тически детерминированных МК1 от приобретенных вто-



ричных ДММ. В первом случае речь может идти о группе 



синдромов с первичной изолированной гипоплазией ЗЧЯ 



или вторичной гипоплазией ЗЧЯ при краниосиностозах, 



когда малая ЗЧЯ не может вместить нормально развиваю-



щийся задний мозг, что приводит к ДММ. Во втором слу-



чае ДММ могут быть обусловлены интракраниальным объ-



емным процессом, гидроцефалией, спинальной гипотен-



зией при ликвор ее, синдромом натянутой концевой нити, 



«провисанием» ЗЧЯ при наследственных заболеваниях со-



единительной ткани с атланто-аксиальной нестабильно-



стью и, в отличие от первичной (классической) МК1, раз-



виваются без гипоплазии затылочной кости [8, 10]. Вторич-



ные ДММ не могут считаться вариантом мальформации, 



и их обозначают как «эктопии миндалин мозжечка», «де-



формация МК1», «формация МК1», «аномалия» или «син-



дром МК1» [1, 3, 9].



МК1 формируется вследствие вызванной генетически-



ми или средовыми факторами недостаточности паракси-



альной мезодермы, ведущей к недоразвитию окципиталь-



ных сомитов, формированию изолированной гипоплазии 



затылочной кости и «малой» ЗЧЯ [7, 8]. Также показано, 



что в одних случаях МК1 гипоплазия затылочной кости мо-



жет быть более выраженной в передних ее отделах с пре-



обладающим укорочением ската (кливус ), в других — она 



более выражена в задних отделах с преобладанием укоро-



чения чешуи затылочной кости [9]. Эта диспропорция ве-



дет к изменению конфигурации ЗЧЯ и демонстрирует-



ся методом построения пентагона на сагиттальных МРТ-



изображениях [9]. Изменение геометрии костных структур 



и уменьшение размеров ЗЧЯ, ведущее к дислокации мин-



далин при классической МК1, возникают как следствие 



 не только при изолированной гипоплазии затылочной ко-



сти,  но и при заболеваниях с нарушением остеогенеза все-



го черепа (синдромы Крюзона и Аперта, акромегалия, бо-



лезнь Педжета, гипофосфатемический рахит и др.). Воз-



можно развитие гипоплазии ЗЧЯ и МК1 при локальном 



краниосиностозе ЗЧЯ, а также при задержке роста заты-



лочной кости после лучевой терапии [11].



Отдельное место в понимании патогенеза МК1 зани-



мает теория A. Goel [1], согласно которой гипоплазия ЗЧЯ 



с укорочением ската и высоты ЗЧЯ развивается вторично 



как адаптивный феномен в ответ на атлантоаксиальную не-



стабильность, которая рассматривается как первопричина 



МК1 и других аномалий  кранио-вертебрального перехода 



(КВП). Практическая ценность этой теории заключалась 



в отказе от декомпрессии ЗЧЯ с заменой ее на атлантоак-



сиальную фиксацию как метода лечения МК1 и аномалий 



КВП, что получило критическую оценку в нейрохирурги-



ческом сообществе.



Радиологические критерии ДММ и МК1



Радиологические критерии нормы и патологии в оцен-



ке положения миндалин мозжечка относительно БЗО, а так-



же значимого компримирования заднего мозга и ликворо-



проводящих пространств ЗЧЯ и БЗО остаются предметом 



дискуссий. ДММ в 2 мм и менее ниже БЗО у взрослых, со-



гласно общепринятым критериям, считают нормой, она об-



наруживается у 14—17% здоровых взрослых [12, 13]. Тради-



ционным критерием патологического опущения миндалин 



в БЗО у взрослых считается опущение на 5 мм и более ниже 



уровня БЗО одной/двух миндалин или 3 мм и более ниже 



уровня БЗО двух миндалин мозжечка на сагиттальных про-



екциях МРТ [12]. Однако эти критерии имеют недостаточ-



но высокую диагностическую надежность [13].



Большинство экспертов полагают, что старая радиоло-



гическая аксиома — ДММ  менее 5 мм не исключает диа-



гноз МК1 [2]. В целях уточнения критериев патологическо-



го опущения миндалин в БЗО было проведено масштабное 



ретроспективное исследование 2378 пациентов, разделен-



ных на 8 возрастных групп от 0 до  70  и более лет, которым 



проводилось МРТ по причинам, не связанным с МК1 [13]. 



Было установлено, что у 5% здоровых выявляется превы-



шающее пороговое значение в 5 мм опущение миндалин 



мозжечка и у 20% — подпороговое опущение миндалин на 



3—5 мм ниже БЗО. В то же время у пациентов с симптома-



тикой МК1 в 8,7% случаев выявляется подпороговая ( ме-



нее 5 мм) ДММ ниже БЗО [14]. Выраженную симптомати-



ку МК1 при «подпороговой» эктопии описывали и другие 



исследователи [4, 15, 16]. Она также выявлялась у пациен-



тов с морфометрическими признаками гипоплазии ЗЧЯ без 



эктопии миндалин [17]. Установлено, что от 2 до 68% па-



циентов с эктопией  более 5 мм ниже БЗО могут не иметь 



клинических проявлений МК1 [13, 18, 19].



Трудности в определении значимых степеней экто-



пии на сагиттальных проекциях при отсутствии корреля-



ции между степенью ДММ и выраженностью симптомов, 



а также потребность выявления надежных признаков гипо-



плазии ЗЧЯ  сподвигли исследователей к разработке допол-



нительных параметров радиологической диагностики МК1 



[10, 20]. Были выявлены значимые морфометрические ха-



рактеристики МРТ классического фенотипа МК1: укоро-



чение ската и/или чешуи затылочной кости, высоты ЗЧЯ, 



расстояний от мозолистого тела, моста, шатра мозжечка, 



задвижки (лат.: obex) до БЗО, увеличение базального угла 
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и положение миндалин в БЗО на аксиальном срезе, а также 



параметры натяжения мозжечка и ствола [21—23]. Предло-



жено использовать МРТ критерии диагностики МК1: ка-



удальное опущение миндалин на 5 или 3 мм при условии 



тесноты краниоцервикального перехода, вызванной ком-



прессией субарахноидального пространства сзади и сбоку 



мозжечка, а также при укорочении чешуи затылочной ко-



сти, и/или при увеличении наклона мозжечкового намета, 



и/или при деформации продолговатого мозга [24].



Наряду с положением миндалин патогенетическим 



фактором МК1 и функциональной окклюзии ликворопро-



водящих путей являются сопутствующее сужение вентраль-



ного отдела БЗО за счет ретрофлексии зуба С
2
 или гипер-



трофии тканей на этом уровне, атлантоаксиальная и кра-



ниоцервикальная нестабильность, гипоплазия большой 



цистерны и, наконец, снижение интракраниальной ком-



плаентности при малых размерах ЗЧЯ. При значительной 



выраженности одного или нескольких из перечисленных 



факторов клинические МК1-подобные проявления могут 



развиться при нормальном положении миндалин, их не-



редко обозначают как синдромы спектра МК1 или Киа-



ри-подобный синдром [16, 17].



Вышесказанное позволяет заключить, что ДММ  бо-



лее 5 мм ниже БЗО является одним из важных, но не реша-



ющих признаков классической МК1, которая, как и многие 



другие морфологические признаки классической МК1, яв-



ляется следствием гипоплазии и изменения конфигурации 



ЗЧЯ, но не имеет абсолютной диагностической значимо-



сти. Максимально точная радиологическая характеристи-



ка клинически манифестных и асимптомных форм клас-



сической МК1 и ее подтипов должна основываться на ком-



плексном анализе морфометрических параметров костных, 



невральных структур и ликворопроводящих пространств 



ЗЧЯ и БЗО [10, 20, 21, 23].



Классификация ДММ и МК1



На основании изучения КТ и МРТ морфометричеких 



параметров ЗЧЯ, БЗО и затылочной кости 500 пациентов 



с ДММ в БЗО и 100 лиц контрольной группы предложена 



новая классификация, позволяющая дифференцировать 



вторичные ДММ от классической МК1, а также выделить 



подтипы классической МК1 [10]. В зависимости от нали-



чия и отсутствия признаков гипоплазии ЗЧЯ и ее особенно-



стей выделены подтип вторичной ДММ (МК1A), два под-



типа первичной МК1 (МК1B и C) и подтип без значимой 



ДММ [10]. Для последнего варианта характерны нормаль-



ный объем ЗЧЯ, уменьшенный объем области ЗЧЯ, окру-



жающей БЗО, уменьшенные размеры затылочной кости. 



В основе данного подтипа классической МК1 лежит ло-



кальная костная гипоплазия зоны, окружающей БЗО, без 



уменьшения объема ЗЧЯ. Выделение этого подтипа впер-



вые позволяет выявлять МК типа «0», обязательным усло-



вием для диагностики которого ранее считали только на-



личие сирингомиелии [25—27]. Обоснованность выделения 



этого подтипа поддерживается недавно опубликованны-



ми результатами обследования и хирургического лечения 



97 пациентов, у которых МК1-подобная симптоматика 



(в 96% случаев без сопутствующей сирингомиелии) возни-



кала вследствие ограничения пространства БЗО миндали-



нами мозжечка, находящимися внутри БЗО, но не опуска-



ющимися ниже ее плоскости [22, 28].



Вентральная компрессия на уровне БЗО является весь-



ма существенным фактором для развития сирингомиелии 



при МК1. У пациентов с МК1 базилярная инвагинация вы-



являлась в 6% случаев [14]. Сочетание базилярной инваги-



нации и МК1 требует отдельной тактики лечения «ослож-



ненной МК1». Другим сопутствующим признаком МК1 яв-



ляется часто морфометрически выявляемое конгенитальное 



сужение цервикального спинального канала, которое мо-



жет быть существенным фактором развития цервикобра-



хиалгий, а также развития сирингомиелии при МК1 [29]. 



Методами фазово-контрастной и видео-МРТ для оценки 



пульсирующего тока цереброспинальной жидкости (ЦСЖ) 



на уровне БЗО выявляются феномены увеличения скоро-



стей систолического и диастолического токов, неоднород-



ность и разнонаправленность токов, вариабельность вен-



трального и дорсального токов. Некоторые авторы рекомен-



дуют воздерживаться от хирургической декомпрессии ЗЧЯ 



в случаях, когда при значимой ДММ не выявляется изме-



нение токов ЦСЖ при видео-МРТ исследовании. У паци-



ентов с МК1 методом диффузионной тензорной МРТ, по-



зволяющим оценивать дезинтеграционные изменения бе-



лого вещества, проявляющиеся до того, как структурные 



изменения на МРТ станут очевидными, выявляются изме-



нения во внутренней капсуле, мозолистом теле, лучистом 



венце, мозжечке, спинном мозге [30]. Данный подход да-



ет важные дополнительные сведения в изучении когнитив-



ных нарушений и механизмов боли при МК1.



Подтипы МК1. У пациентов с симптоматикой МК1 



в сочетании с радиологическими признаками малой ЗЧЯ, 



но без ДММ в БЗО был введен термин «Киари мальформа-



ция 0 типа» (КМ0) [25—27]. Образование сирингомиели-



тических полостей объясняется нарушениями ликвороди-



намики в условиях «тесноты» ЗЧЯ и БЗО [17, 25]. Морфо-



метрические измерения при МК0 наряду с укорочениями 



линейных костных размеров ЗЧЯ [16, 17] выявили каудаль-



ное смещение ствола мозга, при котором бульбарный отдел 



ствола, имеющий больший диаметр, оказывается на уров-



не БЗО, что усугубляет сужение перимедуллярного ликво-



ропроводящего пространства [25], приводя к нарушениям 



ликвородинамики и соответствующим клиническим про-



явлениям. Условием для постановки диагноза МК0, ко-



торую рассматривают как подтип МК1, предлагается счи-



тать исключительно наличие сирингомиелии и положи-



тельный эффект декомпрессии ЗЧЯ [26, 27]. Следуя этой 



логике, пациенты с положением миндалин на уровне БЗО 



при наличии костных укорочений, указывающих на «ма-



лую» ЗЧЯ, и имеющие характерную для МК1 симптомати-



ку но не имеющие сирингомиелии, хотя и рассматриваются 



как имеющие патологию спектра МК1, но не обозначаются 



как МК0. Гипоплазия ЗЧЯ при МК1 с ДММ 3—5 мм и бо-



лее может осложняться или не осложняться сирингомие-



лией, а гипоплазия ЗЧЯ при МК0 (ДММ 0—2 мм) должна 



обязательно осложняться сирингомиелией. Однако анализ 



ряда опубликованных данных допускает, что к МК0 могут 



быть отнесены случаи как с сирингомиелией, так и без нее 



[16, 17, 20, 22]. Отсутствие пролапса миндалин при поло-



жении миндалин на уровне или внутри БЗО не исключа-



ет частичной окклюзии БЗО без развития сирингомиелии. 



В этом случае за счет снижения интракраниальной компла-



ентности в условиях гипоплазии ЗЧЯ может развиться МК1-



подобная симптоматика, иногда даже более выраженная, 



чем при МК1, которая успешно разрешается после деком-



прессии [22, 28]. Данный подтип выделен в новой приве-



денной выше классификации МК1 и характеризуется ло-



кальным уменьшением объема области ЗЧЯ, окружающей 
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БЗО [10]. МК0 и МК1 при гипоплазии ЗЧЯ представляют 



собой единый континуум с вариациями фенотипа единой 



патологии [4, 27]. Так, в нашем ранее опубликованном ис-



следовании, включившем 56 субъектов из 7 семей, 46 име-



ли МРТ-морфометрические признаки гипоплазии ЗЧЯ, 



из них 14 имели МК1 с эктопией  более 5 мм, 9 — погранич-



ный вариант МК1 с эктопией 3—5 мм и 20 — МК0 с и без 



сирингомиелии.  Выделен также МК 1,5-й подтип мальфор-



мации, при котором наряду с более выраженной, чем при 



МК1, ДММ имеет место удлинение и каудальное смеще-



ние ствола мозга с дислокацией задвижки ниже плоскости 



БЗО [27, 31]. Распространенность данного подтипа неиз-



вестна, очевидно, он встречается реже, чем МК1. МК1,5 не 



следует считать отдельным видом мальформаций, ее, как 



и МК0, относят к подтипам МК1 [27]. Предложено также 



выделение МК 0,5-го подтипа мальформации, к которому 



относят формы с «подпороговыми» ДММ  менее 5 мм или 



варианты, при которых миндалины мозжечка окружают 



продолговатый мозг вентролатерально, не опускаясь зна-



чительно ниже плоскости БЗО [4].



Эпидемиологическая и генетическая характеристика 
МК1 и ее подтипов



Каудальное положение миндалин мозжечка на 5 мм 



и более ниже БЗО в разных возрастных группах выявля-



лось в 0,24—3,6% случаев при МРТ обследовании паци-



ентов, проводимом по разным медицинским показаниям, 



и в 0,9% — при скрининговом МРТ обследовании здоро-



вых добровольцев старше 45 лет [19, 32]. ДММ и МК1, ди-



агностированные только по МРТ-критериям, выявляются 



значительно чаще, чем ДММ и МК1, диагностированные 



по МРТ-критериям в сочетании с клиническими прояв-



лениями [33]. Согласно расчетным данным [32], в общей 



популяции США распространенность клинически мани-



фестных форм МК1 составляет 36:100 000 (0,036%), что 



существенно ниже вышеприведенных значений распро-



страненности случайно выявленных ДММ при МРТ об-



следовании, проведенном по разным поводам. Низкое по-



ложение миндалин и МК1 у взрослых чаще выявляются 



у женщин, при этом тенденции изменения морфометри-



ческих параметров, характеризующих гипоплазию ЗЧЯ 



при классической МК1, не имеют гендерных различий, 



хотя у мужчин наблюдается большая выраженность изме-



нений [13, 14, 19]. Вероятно, за счет возросшей выявляе-



мости МК1 отмечен рост распространенности МК1, кото-



рая в возрастной группе от 0 до 20 лет в США увеличилась 



вдвое за период с 2003 по 2012 г. и составила 96:100 000 [33]. 



Частота хирургических вмешательств по поводу МК1 за пе-



риод 2001—2014 гг. также выросла вдвое у детей и на 1/
3
 — 



у взрослых, а распространенность хирургических вмеша-



тельств в разных регионах США составляла 0,2—2,0 на 



100 000 населения [34].  У пациентов, обратившихся за ам-



булаторной неврологической помощью в отдельных цен-



трах России, МК1 выявлялась у 1—3,4% [35, 36]. Описаны 



регионы с исключительно высокой распространенностью 



клинически манифестных форм МК1 и ассоциирован-



ной с МК1 сирингомиелии с преобладанием в определен-



ных этнических группах и изолятах [37]. В одном из райо-



нов Республики Татарстан выявлена заболеваемость МК1 



275:100 000 (при эктопии 5 мм и более), а при учете паци-



ентов с МК1 с клинически манифестной подпороговой эк-



топией 2—4 мм заболеваемость составила 413:100 000 [15]. 



Частота встречаемости вторичных ДММ зависит от рас-



пространенности основного заболевания, вызвавшего 



ДММ.  У пациентов с доброкачественной интракрани-



альной гипертензией ДММ встречается в 10%, при кра-



ниосиностозе Крюзона — в 32%, при несиндромальном 



краниосиностозе — в 5,6% [32].  У пациентов с МК1 хи-



рургической серии в 12,7% случаев выявлялись пациенты 



с наследственными заболеваниями соединительной тка-



ни спектра синдрома Элерса—Данло, вызывающего ок-



ципито-атлантоаксиальную гипермобильность [38]. Син-



дром натянутой концевой нити выявлялся у 63% пациен-



тов с ДММ и 14% — с классической первичной МК1 [39]. 



Приведенные данные подтверждают мнение большинства 



экспертов, что МК1 и ДММ не следует относить к ред-



ким заболеваниям по критериям 2002 г. [2]. Распростра-



ненность МК0 в сочетании с сирингомиелией не изучена, 



имеются данные о 3,7% пациентов с МК0 в общей когор-



те пациентов с МК1 [26]. В другом исследовании клини-



чески манифестная МК0 без сирингомиелии с эктопией 



миндалин в среднем на 0,4 мм ниже БЗО отмечена у 23% 



(98 из 428) пациентов хирургической серии МК1, причем 



у пациентов данной группы отмечена высокая эффектив-



ность хирургической декомпрессии ЗЧЯ [22, 28]. Можно 



допустить, что распространенность МК0 без сирингоми-



елии при конгенитальной гипоплазии ЗЧЯ может быть 



весьма высокой, если учесть, что укорочение ската в со-



четании с отсутствием большой ретроцеребеллярной ци-



стерны встречаются у 8%, а положение миндалин 1—2 мм 



ниже БЗО у 25% МРТ обследованных здоровых [13, 40]. 



Традиционный подход радиологической диагностики, ос-



нованный на использовании недостаточно чувствительных 



критериев определения патологической ДММ, а также не-



достаточная специфичность клинической симптоматики 



МК1 и МК0 при гипоплазии ЗЧЯ [16, 22] дают основание 



предполагать возможность гиподиагностики симптомных 



и малосимптомных форм не ассоциированной с сиринго-



миелией МК0 и МК0,5. Необходимо продолжение иссле-



дований, нацеленных на определение состояния мягких 



тканей и ликворопроводящих пространств ЗЧЯ, конфи-



гурации и анатомии костных структур БЗО, с использо-



ванием имеющихся подходов аксиальной нейровизуали-



зации БЗО [22] для изучения распространенности и кли-



нических особенностей МК0. Верификация МК0 важна 



и в других случаях, поскольку конгенитальная или идио-



патическая гипоплазия затылочной кости с изменением 



объема или конфигурации ЗЧЯ без ДММ может иметь 



значение как фактор развития кашлевой головной боли, 



билатеральной тригеминальной невралгии, осложняю-



щий течение геморрагий в ЗЧЯ, или как фактор, способ-



ствующий развитию дислокаций в БЗО при проведении 



люмбальной пункции [41, 42].



Возможность наследственно детерминированных при-



чин развития классической МК1, реализующихся посред-



ством нарушений генетической регуляции мезодермы, вы-



сказывалась ранее  прежде всего  на основании относительно 



высокой частоты семейных случаев, составляющих 8—12% 



в общих когортах [14, 43] и 35%  у пациентов региона с вы-



сокой заболеваемостью [15]. Изучение родословных паци-



ентов с МК1 показало аутосомно-доминантный тип насле-



дования с неполной пенетрантностью [14]. Установлена 



корреляция линейных параметров и объема ЗЧЯ, а также 



наследуемость размеров ЗЧЯ, в то время как собственно 



ДММ при МК1 не наследуется [44] и ее развитие зависит 



от внешних факторов у субъектов с преморбидной гипо-
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плазией ЗЧЯ. В последние 5 лет выделен ряд предполага-



емых генов, ответственных за развитие МК1 в разных по-



пуляциях, в том числе в российской [31, 45]. Высказыва-



ется мнение о полигенной природе МК1 [45]. Между тем, 



как показывает экспериментальное моделирование с из-



быточным введением витамина A, возможная роль средо-



вых факторов также значительна [7].



МК1 и сирингомиелия



Причиной развития сирингомиелии при МК1, опу-



холях, арахноидитах, посттравматических миелопатиях 



и других поражениях являются нарушения ликвороди-



намики [46—48]. Нитевидное непрогрессирующее рас-



ширение центрального канала не считается патологи-



ей и выявляется примерно у 1,5% лиц по данным МРТ 



[49]. В одной из наиболее значительных хирургических 



выборок, включающей 1535 пациентов с сирингомиели-



ей (без учета пациентов с доброкачественным нитевид-



ным расширением центрального канала), МК1 была ос-



новной причиной развития сирингомиелии и выявля-



лась в 35,4% (543) случаев, при этом у 73,2% пациентов 



КМ1 манифестировала именно проявлениями сиринго-



миелии [48]. Как правило, выявление сирингомиелии 



при МК1 считается показанием для оперативного лече-



ния МК1, поэтому в хирургических выборках сирингоми-



елия выявляется у 60—85% пациентов с МК1 [14]. В вы-



борках из общего регистра или радиологических серий 



сирингомиелия выявлялась у 12—36% пациентов с МК1 



[19]. Несмотря на общее признание определяющей роли 



обструкции субарахноидального пространства в патогене-



зе сирингомиелии, механизмы интрамедуллярного нако-



пления сирингомиелитической жидкости остаются пред-



метом дискуссий [47, 48]. По совокупности полученных 



фактов убедительной принято считать теорию E. Oldfield 



и J. Heiss [47], согласно которой механизм клапанного 



эффекта миндалин мозжечка на уровне БЗО усиливает 



давление пульсового толчка ЦСЖ на спинной мозг, что 



ведет к ее пенетрации через периваскулярные простран-



ства в ткань спинного мозга с образованием интрамеду-



лярного отека и последующей трансформацией его в ги-



дро- или сиригомиелитическую полость.



Клинические проявления сирингомиелии при МК1 



хорошо изучены и характеризуются сегментарными (ча-



ще заднероговыми) и проводниковыми нарушениями, что 



в сочетании с клиническими проявлениями синдрома БЗО 



вызывает картину мозжечковых, стволовых и спинальных 



симптомов [5, 46]. Большие сирингомиелитические поло-



сти, развившиеся в детском возрасте, приводят к форми-



рованию сколиотической деформации позвоночника, про-



грессирование которой прекращается после постопераци-



онного спадания полости. Полагают, что характеристики 



сирингомиелитической полости, но не степень ДММ при 



МК1, определяют вероятность развития сколиоза. Есте-



ственное течение обусловленной МК1 неоперированной 



сирингомиелии обычно медленно прогрессирующее, а на 



стадиях уже сформировавшегося неврологического дефи-



цита с МРТ-признаками сужения полостей — постепенно 



стабилизирующееся [50].



Клинические проявления МК1 и ДММ



Данные о частоте встречаемости асимптомных форм 



МК1 весьма варьируют, что объясняется различиями в кри-



териях отбора пациентов в группы сравнения. По данным 



[18], лишь в 14% МК1 протекает асимптомно, тогда как, 



по другим данным [51], 75% пациентов с МК1 без сирин-



гомиелии и 40% — с МК1, ассоциированной с сиринго-



миелией, не имели соответствующей клинической сим-



птоматики. Состав и выраженность клинических прояв-



лений при ДММ определяются вкладом компрессионных, 



тракционных и окклюзионных механизмов на уровне БЗО 



и ассоциированных нарушений, таких как гидроцефалия, 



спинальная гипотензия, гипоплазия и/или измененная ге-



ометрия ЗЧЯ, каудальная дислокация миндалин мозжеч-



ка и ствола, нарушения комплаентности структур ЗЧЯ, 



величина и форма БЗО, высота стояния и/или ретроф-



лексия зуба С 
2
, атланто-аксиальная нестабильность, цер-



викальный спинальный стеноз. Около 50 симптомов с ча-



стотой встречаемости от 98% (головная боль) до 0,3% (па-



рестезии и боли в лице) отмечается у взрослых пациентов 



с МК1 [52]. По мнению большинства экспертов, наибо-



лее вероятное отношение к МК1 имеют: а) затылочная го-



ловная боль, связанная с нагрузочным Вальсальва-подоб-



ным напряжением; б) несистемное головокружение, уси-



ливающееся при перемене положения тела, и нарушение 



равновесия при быстрых движениях; в) боль и ощущение 



давления в шее, радикулярные боли, онемения и покалы-



вания; г) жгучие боли в шее и на среднем грудном уровне; 



д) утомляемость и генерализованная слабость [5, 14, 52]. 



У 74% пациентов с МК1 выявлялись отоневрологические 



нарушения, наряду с головокружением отмечались шум 



и заложенность в ушах, снижение слуха или гиперакузия, 



осцилопсия и нистагм [14]. Среди атипичных ассоцииро-



ванных с МК1 нарушений возможны парез VI нерва, ли-



цевой гемиспазм, нарушения ритма сердца, стридор, эпи-



лептические приступы и внезапные падения («drop attacks» 



или «cerebellar fits») [53]. Ассоциированные с МК1 нети-



пичные проявления во многих случаях исчезают после хи-



рургической декомпрессии ЗЧЯ [53]. Зависимыми от об-



струкции ликворопроводящих путей считают провоци-



руемые Вальсальва-подобным воздействием затылочные 



и шейные боли и гидроцефалию. Обусловленными ком-



прессией ствола, мозжечка или черепных нервов считают 



дисфагию, диз артрию и дисфонию, снижение глоточного 



рефлекса, центральное апноэ и храп, направленный вниз 



нистагм, туловищную атаксию, шум в ушах, головокруже-



ние, вегетативные нарушения, синкопы, внезапные паде-



ния, синусовую брадикардию, тригеминальную и глоссо-



фарингеальную невралгии, тригеминальные нарушения 



чувствительности, слабость и девиацию языка, свисание 



небной занавески [53, 54].



К обусловленным спинальными нарушениями и си-



рингомиелией относят клинические признаки недостаточ-



ности центрального и/или периферического двигательно-



го нейрона, боли и терманестезию, спастичность, сколи-



оз (грудной, чаще левосторонний) [53, 54]. Большинство 



клинических проявлений МК1 вариабельно и недостаточ-



но специфично, что делает клиническую диагностику при 



отсутствии МРТ-верификации лишь предположительной. 



Этим, вероятно, объясняются полученные по результатам 



опроса 768 пациентов сведения, что МРТ-обнаружение 



МК1 было случайным у 24,8% пациентов, имеющих кли-



нические проявления [55]. Симптоматика МК1 у взрослых, 



за редким исключением, развивается медленно, реже — 



скачкообразно нарастая или внезапно стабилизируясь. Ва-



рианты острого развития МК1 встречаются относительно 



редко, но могут протекать с угрожающими жизни прояв-
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лениями компрессии ствола, из которых 14,5% составля-



ют случаи острой остановки сердца, 29% — дыхательных 



нарушений, 36,5% — двигательных нарушений. Перенес-



ли травму 24% пациентов с МК1, у 12,9% ранее асимптом-



ных пациентов легкая травма шеи или головы вызывала 



клинические проявления МК1 [14].



Головная боль (ГБ) при МК1



Разные по характеру ГБ отмечают 73—98% пациен-



тов с МК1 и МК0 [14, 52, 55, 56]. При подпороговой экто-



пии в 2—4 мм 74% детей с МК1 испытывали значительную 



ГБ [33]. В некоторых случаях она может быть единствен-



ным проявлением МК1. Согласно международной клас-



сификации, диагноз ГБ, обусловленный МК1, правоме-



рен после МРТ-подтверждения МК1 при наличии следу-



ющих проявлений:



1. Одного или двух: а) ГБ при МРТ-подтвержденной 



МК1; б) ГБ, разрешившаяся в течение 3 мес после хирур-



гического лечения МК1.



2. ГБ имеет как минимум одну из трех нижеприводимых 



характеристик: а) появляется при кашле или других Валь-



сальва-подобных воздействиях; б) имеет окципитальную 



или субокципитальную локализацию; в) имеет продолжи-



тельность  менее 5 мин.



3. ГБ ассоциирована с другими симптомами и/или при-



знаками дисфункции ствола, черепных нервов или спин-



ного мозга [24].



Также предложено выделять следующие подтипы ГБ 



при МК1: 1) транзиторную субокципитальную кашлевую 



(провоцируемую кашлем, чиханьем, физической нагруз-



кой, смехом, наклоном туловища вперед, приемом Валь-



сальвы); 2) транзиторную локализованную неокципиталь-



ную или генерализованную кашлевую; 3) постоянную ло-



кализованную (окципитальную или неокципитальную) 



или генерализованную ГБ, которая может усиливаться 



при кашле; 4) транзиторную или постоянную субокци-



питальную ГБ, не связанную с кашлем; 5) транзиторную 



или постоянную локализованную неокципитальную или 



генерализованную ГБ, не связанную с кашлем [57]. В при-



веденном перечне подтипов ГБ, встречающихся у паци-



ентов с МК1, все, кроме первого, не позволяют в доста-



точной степени точности исключить другие формы ГБ. 



Специфическим видом ГБ при МК1 следует считать толь-



ко провоцируемую кашлем или Вальсальва-подобным 



действием затылочную ГБ высокой интенсивности с дли-



тельностью приступа от нескольких секунд до  менее 5 мин 



и увеличенным количеством приступов в день, хотя та-



кая боль встречается далеко не у всех пациентов с МК1. 



Данная характеристика соответствует критериям, пред-



усмотренным классификацией ГБ для МК1 [24], и имен-



но такой тип ГБ устраняется после хирургического лече-



ния МК1. Во всех случаях ГБ при ДММ и МК1 необхо-



димо исключить следеющие причины ГБ: гидроцефалию 



с интракраниальной  гипертензией и гипертензионно-ги-



дроцефальным синдромом, иногда ведущим к вторичной 



ДММ в БЗО, интраспинальную гипотензию при спиналь-



ной ликворее с ДММ в БЗО и развитием синдрома «псев-



до-Киари». Между тем было установлено, что стеноз по-



перечного синуса, часто ведущий к повышению внутри-



черепного давления, достоверно чаще обнаруживается 



у пациентов с МК1 [58]. Предположения об увеличении 



частоты первичных эпизодических ГБ  у пациентов с МК1 



не получили подтверждения.



Фибромиалгия при МК1



 Определение фибромиалгии предполагает использо-



вание принятых ревматологическим сообществом диа-



гностических критериев. Многие клинические проявле-



ния фибромиалгии, ГБ и шейная боль, боли и парестезии 



в конечностях, слабость и утомляемость в значительной 



мере перекрываются с субъективными симптомами МК1 



[59]. МК1 выявляется у 4—20% пациентов с фибромиалги-



ей. У пациентов с фибромиалгией при МРТ не выявлено 



анатомических и функциональных ликвородинамических 



изменений на уроне КВП. Вместе с тем имеются сведения 



об эффективности декомпрессионных операций в устра-



нении фибромиалгии [59]. Цервикальный стеноз нередко 



является ассоциированной с МК1 конгенитальной анома-



лией [29]. Сенсорная дисфункция, вызванная сдавлением 



ствола и спинного мозга при МК1 и цервикальном стено-



зе, может быть причиной фибромиалгических проявле-



ний. Необходимо дальнейшее изучение связи фиброми-



алгии с МК1 и синдромов МК1 спектра.



Эмоциональные и когнитивные нарушения при МК1



Жалуются на «туман в голове», трудности концентра-



ции внимания, снижение памяти, повышенную тревожность 



30—40% пациентов с МК1 и более [52, 55]. Исследования 



с использованием стандартизированных нейропсихологи-



ческих методик выявляют при МК1 ряд признаков когни-



тивного дефицита с расстройствами оперативной памяти, 



пространственного гнозиса, внимания, исполнительных 



функций, нарушений вербальной беглости. МРТ с исполь-



зованием диффузионно-тензорных изображений у паци-



ентов с МК1 выявляет диффузные микроструктурные из-



менения в белом веществе, включая внутреннюю капсулу, 



лучистый венец, мозолистое тело, обусловленные компрес-



сионно-тракционными механизмами при ДММ и ствола. 



Показан регресс таких нарушений после декомпрессии ЗЧЯ.



Дисфагия и диспноэ во сне при МК1



Расстройства дыхания во сне, помимо снижения каче-



ства жизни, часто ведут к развитию сердечно-сосудистых 



заболеваний. Они выявляются примерно у 1/
3
 пациентов 



с МК1. Центральное апноэ во сне, обусловленное трак-



ционными и компрессионными воздействиями на ствол 



мозга, при МК1 у взрослых пациентов встречается редко. 



Значительно чаще возникает обструктивное или смешан-



ное апноэ или диспноэ, которое возникает вследствие кон-



генитальной аномалии развития орофарингеальных поло-



стей с уменьшением их объема и конфигурации у пациентов 



с МК1 [ 60, 61]. Нейрогенная дисфагия при МК1 выявля-



ется в ряде случаев как результат стволовой и мозжечко-



вой дисфункции [54]. Для нее больше характерны попер-



хивание при питье и затруднения глотания жидкой пищи.



Течение и прогноз МК1



Благоприятное течение МК1 отмечено у 27—47% паци-



ентов. Отсутствие клинических проявлений или доброка-



чественное течение с минимальными клиническими про-



явлениями при отсутствии сирингомиелии или гидроце-



фалии имеет место в 37—45,4% случаев МК1 [62]. В таких 



случаях рекомендуются консервативное лечение и наблю-



дение. Степень ДММ в БЗО при доброкачественных фор-



мах МК1 обычно не превышает 12 мм. МРТ-оценка по-



ложения миндалин в динамике показала, что с течением 



времени в большинстве случаев степень ДММ не изменя-
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ется, в 4,8% — положение миндалин возвращается к нор-



ме, в 31% — степень ДММ уменьшается и в 4% — нарас-



тает [19]. Радиологические изменения не всегда коррели-



руют с динамикой клинических проявлений. В отдельных 



случаях сирингомиелия при МК1 остается асимптомной 



на протяжении длительного времени, что позволяет воз-



держиваться от хирургического вмешательства и придер-



живаться наблюдательной тактики. Описаны случаи про-



извольного регресса сирингомиелитических полостей, об-



условленные спонтанным дренажем или уменьшением 



эктопии миндалин в БЗО [63—65] с сохранением миело-



патических нарушений, обозначенных нами как «постси-



ринкс синдром» [65].



Лечение



Выбор стратегии, тактики ведения и методов лечения 



пациентов с МК1 и ДММ определяется конкретными ус-



ловиями и различается в разных центрах. В 88% случаев ве-



дущие эксперты в области нейрохирургии МК1 полагают, 



что при минимальной симптоматике или в качестве про-



филактики при асимптомном течении МК1 хирургиче-



ское лечение не показано [66]. В случаях выраженных бо-



лей при МК1 и сирингомиелии рекомендуется стратегия, 



принятая для лечения нейропатической боли при миело-



патических поражениях. Хроническая, усиливающаяся при 



Вальсальва-подобных напряжениях ГБ, признаки компрес-



сии ствола мозга с бульбарными нарушениями, дисфаги-



ей, диспноэ, сирингомиелия с клиническими проявлени-



ями, гидроцефалия, сколиоз рассматриваются как пока-



зания к хирургической декомпрессии ЗЧЯ. Обсуждаются 



преимущества разных методов хирургического лечения си-



рингомиелии при МК1 и показания к их выбору [54, 66]. 



Эффективность хирургического лечения МК1 варьирует 



в разных центрах, около 98% пациентов сообщают о неко-



тором улучшении через полгода после декомпрессии ЗЧЯ, 



при этом около 78% пациентов отмечают сохранение ря-



да симптомов через 3 мес после декомпрессии, 71% — че-



рез 1 год, 68% — через 2 года [67]. Эффективность лечения 



МК1-ассоциированной сирингомиелии, подтвержденная 



МРТ-верифицированным спаданием сирингомиелитиче-



ских полостей, составляет порядка 80% [68], при этом в те-



чение 3 постоперационных месяцев у 18,7% пациентов от-



мечались осложнения. В одном из отечественных центров 



у 56% пациентов с МК1/сирингомиелией отмечен частич-



ный или полный регресс неврологической симптоматики, 



у 40% — стабилизация состояния, у 3,7% — заболевание 



обострилось, у 3,2% — развились ранние послеопераци-



онные осложнения [69]. Для пациентов с разными вари-



антами аномалий МК1 спектра определяющим является 



выбор оптимально эффективных хирургических пособий, 



среди которых наряду с общепризнанными вариантами де-



компрессии ЗЧЯ в ряде случаев используются хирургиче-



ские методы фиксации атлантоаксиального сочленения [1] 



и пересечения концевой нити [ 69].



Можно выразить уверенность, что прогресс в повыше-



нии эффективности лечения будет зависеть от выработки 



принципов отбора пациентов для соответствующей так-



тики ведения и техники оперативного вмешательства при 



разных подтипах патологии МК1 спектра.
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Клиническая значимость подпороговых эктопий миндалин мозжечка 
в большое затылочное отверстие и мальформация Киари нулевого 
типа
© Э.И.  Богданов



ФГБОУ ВО «Казанский государственный медицинский университет» Минздрава России, Казань, Россия



Резюме
Дислокации миндалин мозжечка в большое затылочное отверстие (БЗО), превышающие пороговый уровень 5 мм, традици-
онно относят к мальформации Киари 1-го типа (МК1), являющейся показанием к хирургическому лечению в случаях вы-
раженных клинических проявлений. В условиях гипоплазии задней черепной ямки (ЗЧЯ) подпороговые дислокации мин-
далин или положение миндалин внутри БЗО, без выхода за ее пределы, могут иметь клинические проявления, идентичные 
МК1, и, предположительно, относятся к фенотипическому варианту МК1 — мальформации Киари нулевого типа (МК0). 
В обзоре обсуждаются данные о распространенности и механизмах разных степеней эктопии миндалин мозжечка в БЗО, 
о значении наследственных и средовых факторов в развитии гипоплазии ЗЧЯ и ее роли в формировании МК1 и МК0, при-
водятся сведения о возможностях МРТ-морфометрии ЗЧЯ в диагностике первичных форм — МК0 и МК1, клинико-радио-
логических признаках МК0, а также данные о хирургическом лечении сочетанных и не сочетанных с сирингомиелией форм 
МК0. Результаты анализа данных литературы подтверждают обоснованность выделения МК0 и подчеркивают необходи-
мость дальнейшего изучения данной проблемы для выявления чувствительных и специфичных диагностических призна-
ков МК0 и определения тактики лечения.



Ключевые слова: мальформация Киари нулевого типа, мальформация Киари 1-го типа, малая задняя черепная ямка, экто-
пия миндалин мозжечка, сирингомиелия.
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Clinical significance of subthreshold cerebellar tonsil ectopia into foramen magnum and Chiari 
malformation type 0
© E.I. Bogdanov



Kazan State Medical University, Kazan, Russia



Abstract
Cerebellar tonsil dislocation into foramen magnum exceeding 5 mm is traditionally considered as Chiari malformation type 1. 
This disease requires surgical treatment in case of severe clinical manifestations. In patients with hypoplasia of posterior crani-
al fossa (PCF), subthreshold tonsil dislocations or tonsil position inside the foramen magnum can result clinical signs identical 
to Chiari malformation type 1. These disorders are presumably referred to phenotypic variant of Chiari malformation type 1 ( Chiari 
malformation type 0). The authors discuss the data on the prevalence and mechanisms of cerebellar tonsil ectopia into foramen 
magnum, the role of hereditary and environmental factors in development of PCF hypoplasia and its role in Chiari malformation 
type 1 and 0. Significance of MR-based morphometry of PCF in identifying the primary forms (Chiari malformation type 1 and 0), 
clinical and radiological signs of malformation type 0, as well as data on surgical treatment of Chiari malformation type 0 com-
bined and non-combined with syringomyelia are analyzed. Literature data confirm validity of the concept of Chiari malformation 
type 0. We emphasize the need for further analysis of this problem to identify sensitive and specific diagnostic signs of Chiari mal-
formation type 0 and determine optimal treatment strategy.
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Список сокращений
БЗО — большое затылочное отверстие



ДММ — дислокация миндалин мозжечка



ЗЧЯ — задняя черепная ямка



МРТ — магнитно-резонансная томография



МК0 — мальформация Киари нулевого типа



МК1 — мальформация Киари первого типа



Определение и классификация



Дислокацию миндалин мозжечка (ДММ) в боль-



шое затылочное отверстие (БЗО), вызывающую об-



струкцию ликворных путей и компрессию ствола 



мозга, вне зависимости от этиологии традиционно 



относят к мальформации Киари 1-го типа (МК1). 



Радиологическим критерием диагностики МК1 при-



нято считать ДММ на 5 мм и более ниже БЗО на са-



гиттальных магнитно-резонансных томографиче-



ских (МРТ) изображениях [1, 2]. Конгенитальную, 



или «классическую», МК1 связывают с нарушени-



ями регуляции мезодермы, ведущими к развитию 



гипоплазии задней черепной ямки (ЗЧЯ) и ДММ 



в БЗО [3—5]. Помимо «классической», выделяют 



и другие формы МК, хотя единой, общепринятой 



классификации этой патологии не существует. Опре-



делены следующие подтипы МК1: МК0 с ДММ менее 



3 мм и сирингомиелией; МК1,5, для которой наря-



ду с более выраженной ДММ характерно положение 



obex ниже плоскости БЗО [6]. Предложено также вы-



делить МК 0,5 с «подпороговой» ДММ 3—5 мм [7, 8]. 



Подтипы МК1 рассматриваются как единый пато-



генетический континуум с разной выраженностью 



фенотипических проявлений [6]. Подтверждением 



генотипического единства МК1 и МК0 послужи-



ли данные МРТ-обследования членов пяти семей 



пациентов с МК1, при котором выявлено 7 субъ-



ектов с МК1 и 5 — с МК0 [9]. В нашем исследова-



нии с участием 7 семей, включающем 56 субъектов, 



у 46 имелись МРТ-морфометрические признаки 



гипоплазии ЗЧЯ, у 14 из которых — МК1 с экто-



пией более 5 мм, у 9 — «подпороговый» вариант 



МК1 с эктопией 3—5 мм и у 20 — МК0 с сирингоми-



елией и без нее [10]. ДММ может развиваться вто-



рично при нормальных размерах ЗЧЯ вследствие 



интракраниальной гипертензии, спинальной ги-



потензии, «провисания» ЗЧЯ при генетически де-



терминированной несостоятельности соединитель-



ной ткани, а также при синдроме натянутой конце-



вой нити [4]. Вторичные формы ДММ в БЗО иногда 



обозначают как «аномалия», «формация» или син-



дром Киари 1, избегая термина «мальформация». 



По мере накопления данных надежность традици-



онного критерия диагностики этой патологии (ДММ 



5 мм и более ниже БЗО) стала подвергаться сомне-



нию [11, 12]. Из 63 опрошенных экспертов-нейро-



хирургов 88% согласились с необходимостью отка-



заться от «старой радиологической аксиомы», ис-



ключающей диагноз МК1 при ДММ менее 5 мм [5]. 



В первую очередь это связано с тем, что нередко у па-



циентов с ДММ менее 5 мм имеет место характерная 



для МК1 симптоматика, а при ДММ более 5 мм ни-



же БЗО зачастую не бывает клинических проявле-



ний МК1 [2, 12—14]. В выборках пациентов из хи-



рургических серий МК1 сирингомиелия выявляется 



в  60—85% случаев, а в выборках пациентов из общего 



регистра — лишь в 12—36% случаев [3, 14, 15]. При-



том что всеми исследователями признается роль об-



струкции БЗО и ликворных путей в патогенезе си-



рингомиелии при МК1, нет единого мнения относи-



тельно механизмов развития сирингомиелитических 



полостей. Наибольшее число сторонников имеет те-



ория «клапанного» механизма сирингогенеза [16].



Концепция мальформации Киари нулевого типа 



(МК0) предложена после описания случаев сиринго-



миелии у пациентов с симптоматикой МК1 при от-



сутствии ДММ в БЗО [17, 18]. Образование сиринго-



миелитических полостей при МК0 также связывают 



с нарушениями ликвородинамики в условиях «тесно-



ты» ЗЧЯ при сдавлении большой цистерны и слип-



чивых процессах на уровне БЗО [17—19]. Морфоме-



трические измерения при МК0 с ДММ менее 2 мм, 



а также при «подпороговой» ДММ 3—5 мм показа-



ли характерное для «классической» МК1 уменьше-



ние размеров ЗЧЯ, каудальное смещение ствола моз-



га и нарушение ликвородинамики [11, 13, 17, 20, 21]. 



Диагноз МК0, по мнению ряда авторов, должен быть 



установлен только в случаях сирингомиелии без при-



знаков значимой ДММ на МРТ при исключении дру-



гих причин сирингомиелии и при обратном развитии 



сирингомиелитической полости после декомпрессии 



ЗЧЯ [6]. Предложенная дефиниция МК0 — «умень-



шение объема ЗЧЯ с облитерацией большой цистер-



ны, положением миндалин в БЗО и цервикальной 



щелевидной сирингомиелией» принята не всеми экс-



пертами [5]. «Щелевидная сирингомиелия» может 



оказаться расширением центрального канала, ко-



торое выявляется примерно у 1,5% индивидуумов 











94 ВОПРОСЫ НЕЙРОХИРУРГИИ 3, 2022



Обзоры Reviews



и не является патологией [22], или же возникать в ре-



зультате спонтанного коллапса сирингомиелитиче-



ской полости [23—26]. При МК0 наряду с сиринго-



миелией развивается симптоматика, обусловленная 



компрессией ствола и обструкцией ликворных путей 



миндалинами мозжечка, находящимися внутри тес-



ного БЗО, без каудального их смещения за пределы 



БЗО [12, 18, 21].



Диагностика



Диагностика МК0 с гипоплазией ЗЧЯ, особен-



но при слабовыраженных МК1-подобных клиниче-



ских проявлениях с неспецифичной симптомати-



кой [27, 28], может иметь большое значение в невро-



логической практике ввиду ее вероятной значительной 



распространенности в популяции. Анализ сведений 



о «нормальном» положении миндалин относительно 



БЗО показал: а) в возрасте от 15 до 35 лет миндалины 



находятся на уровне или на 0,5 мм выше БЗО, в по-



следующие годы, до 70 и более лет, миндалины под-



нимаются, достигая положения более 2,5 мм над БЗО; 



б) в возрастных группах от 21 до 50 лет 50% лиц име-



ют положение миндалин выше БЗО, 25% — ни-



же БЗО на 1—2 мм, 15% — ниже БЗО на 3—4 мм, 



5% — ниже БЗО на 4—5 мм и 5% — ниже БЗО более 



чем на 5 мм [29]. Характерная для МК1 симптома-



тика иногда может развиваться при «подпороговой» 



эктопии [8, 13, 30]. Возникает вопрос: какую цен-



ность для диагностики имеет ДММ от 1 до 5 мм ниже 



БЗО, если она встречается как у здоровых субъектов, 



так и у пациентов с выраженными МК1-подобными 



симптомами? Вероятно, как единственный радиоло-



гический признак — небольшую, но является очевид-



ным предлогом для проведения у пациентов с кли-



ническими симптомами морфометрии ЗЧЯ в це-



лях выявления признаков гипоплазии, характерных 



для «классической» МК0, а при нормальных мор-



фометрических показателях — проведения кино-



МРТ для выявления нарушений ликвородинамики 



на уровне краниовертебрального перехода, характер-



ных для арахнопатии. Аксиальное МРТ-изображение 



позволяет выявить положение миндалин и степень 



ликворного блока в БЗО, что особенно важно в диа-



гностике «подпороговых» форм эктопии [7, 12, 31]. 



Признаками малой ЗЧЯ при «классической» МК1 яв-



ляются: выявляемое при МРТ-морфометрии умень-



шение линейных размеров, площади, объема и фор-



мы костного и субарахноидального пространств 



ЗЧЯ,  каудальное смещение ствола, а также функци-



ональные характеристики блока ликворных путей 



и степени воздействия на ствол [3, 4, 7, 11, 32, 33]. 



Как и у пациентов с МК1, у пациентов с МК0 (в со-



четании и без сочетания с сирингомиелией) выявлен-



ные изменения ряда морфометрических параметров 



ЗЧЯ свидетельствуют о гипоплазии затылочной ко-



сти и малой ЗЧЯ [11, 20, 33—35]. M. Nishikawa и со-



авт. [34, 36] разработали клинико-радиологическую 



классификацию синдромов МК1, выделив подтип 



МК с «нормальным» положением миндалин в БЗО, 



для которого характерны нормальный объем ЗЧЯ 



при уменьшенном объеме области ЗЧЯ, окружаю-



щей БЗО. Установленные морфометрические осо-



бенности позволяют диагностировать МК нулевого 



типа вне зависимости от наличия сирингомиелии. 



Классификация дает обоснов ание выбора оптималь-



ного хирургического подхода для каждого подтипа 



МК1 [34, 36]. При имеющихся очевидных радиоло-



гических различиях фенотипов МК0 и МК1 нет су-



щественных различий в клинических проявлени-



ях [12, 27]. Морфологически обоснованное выделе-



ние не ассоциированной с сирингомиелией формы 



МК0 является основополагающим, поскольку в от-



личие от МК0, ассоциированной с  сирингомиелией, 



диагноз первой основывается на МРТ-мор-



фометрических параметрах ЗЧЯ. Для определе-



ния МРТ-особенностей МК0 без сирингомиелии 



нами проведено клинико-МРТ-обследование па-



циентов с характерными для МК1 клиническими 



проявлениями, отобранных в группы исследования 



при наличии укорочения ската и/или чешуи заты-



лочной кости [35]. Пациенты разделены на 4 группы 



по 30 человек в каждой: МК1 в сочетании с сиринго-



миелией (ДММ 8,7±4,3 мм); МК1 без сирингомиелии 



(ДММ 9,5±4,2 мм); МК0 в сочетании с сирингоми-



елией (ДММ 0,8±2,1 мм); МК0 без сирингомиелии 



(ДММ 0,1±0,5 мм). Контрольная группа состояла 



из соответствующих по полу и возрасту лиц (ДММ 



3±2,9 мм) [35]. Исследование показало, что у паци-



ентов всех четырех групп по сравнению с пациен-



тами контрольной группы отмечено статистически 



значимое укорочение костных линейных параме-



тров ЗЧЯ, уменьшение расстояния между структу-



рами ствола и костными образованиями ЗЧЯ и пло-



скостью БЗО, уменьшение площади ЗЧЯ, сужение 



ликворных пространств, верхней и большой цистерн 



мозжечка, изменение угловых параметров ЗЧЯ,  ука-



зывающих на ее уплощение. Отличительной осо-



бенностью МК0 без сирингомиелии по сравнению 



с МК1 без сирингомиелии было статистически зна-



чимое уменьшение в первом случае площади БЗО 



и сужение верхних отделов костного цервикально-



го спинального канала [35, 37]. Конгенитальное су-



жение цервикального спинального канала может 



быть существенным фактором в развитии церви-



кобрахиалгий и/или сирингомиелии [38, 39]. Полу-



ченные нами данные показывают, что клинически 



проявившиеся формы МК0 характеризуются гипо-



плазией нижних отделов затылочной кости, форми-



рующей БЗО, сужением пространств входа в спинно-



мозговой канал, что может препятствовать пролап-



су миндалин, одновременно создавая предпосылки 



для компримирования ствола мозга в условиях малой 



ЗЧЯ [35]. При хирургической верификации измене-
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ний у 98 пациентов с характерной для МК1 симпто-



матикой при средней ДММ 0,4 мм, принадлежащих 



к МК0-подтипу без сирингомиелии, установлены 



те же признаки компрессии ствола, что и у пациен-



тов со значительной ДММ ниже БЗО, принадлежа-



щих к МК1-подтипу, при идентичности клинических 



проявлений у пациентов обеих групп [37].



Эпидемиология и генетика патологии 
спектра мальформации Киари 
1-го типа



ДММ на 5 мм и более ниже БЗО в разных воз-



растных группах выявляли в 0,24—3,6% случаев 



при МРТ-обследовании, проводимом по разным 



медицинским показаниям, тогда как распростра-



ненность клинически проявившихся форм МК1 со-



ставляет лишь 0,01—0,04% [40]. Отмечен рост рас-



пространенности МК1, вероятно, за счет возросшей 



частоты выявления, которая в возрастной груп-



пе до 20 лет в США увеличилась вдвое за период 



с 2003 по 2012 г. Частота хирургических вмешательств 



по поводу МК1 за период 2001—2014 гг. также вы-



росла вдвое у детей и на треть у взрослых, а распро-



страненность хирургических вмешательств в раз-



ных регионах США составила 0,2—2,0 на 100 тыс. 



населения [41]. Описаны регионы с исключительно 



высокой распространенностью клинических форм 



МК1 и ассоциированной с МК1 сирингомиелией, 



с преобладанием в определенных этнических груп-



пах и изолятах. В одном из районов Республики Та-



тарстан распространенность МК1 с клиническими 



проявлениями (при эктопии 5 мм и более) состави-



ла 275 случаев на 100 тыс. населения, а при учете па-



циентов с МК1 с клинически значимой «подпоро-



говой» эктопией 2—4 мм — 413 случаев на 100 тыс. 



населения [30]. Распространенность МК0 в сочета-



нии с сирингомиелией не изучена, имеются данные 



о  3,7—7,0% пациентов с МК0 в общей когорте паци-



ентов с МК1 из хирургических серий [18, 33]. Можно 



допустить, что распространенность МК0 без сиринго-



миелии при конгенитальной гипоплазии ЗЧЯ может 



быть весьма высокой, если учесть, что укорочение 



ската в сочетании с отсутствием большой ретроцере-



беллярной цистерны (важные признаки гипоплазии 



затылочной кости и «тесноты» ЗЧЯ [3, 19, 32]) встре-



чается у 8%, а положение миндалин на 1—2 мм ниже 



БЗО — у 25% обследованных с помощью МРТ здоро-



вых лиц [29, 42]. Изучение родословных пациентов 



с МК1 показало аутосомно-доминантный тип насле-



дования с неполной пенетрантностью [3]. Установле-



на наследуемость размеров ЗЧЯ [43], показана частая 



ассоциация с другими генетическими заболевания-



ми. В последнее пятилетие выделен ряд предполагае-



мых генов, ответственных за развитие МК, в том чис-



ле в российской популяции [10, 40].



Клинические проявления и лечение 
мальформации Киари нулевого типа



Степень ДММ ниже БЗО имеет слабую корреля-



цию с выраженностью клинических проявлений [3]. 



Как правило, клиническая симптоматика патоло-



гии спектра МК1 вариабельна и малоспецифична, 



что делает клиническую диагностику без учета дан-



ных МРТ лишь предположительной. Клинические 



симптомы традиционно делят на нейроофтальмо-



логические, отоневрологические, стволовые и спи-



нальные [3]. У 768 пациентов с клиническими про-



явлениями выявление МК1 по МРТ было «случай-



ным» в 24,8% случаев [28]. Около 50 неврологических 



симптомов с разной частотой выявлены у взрослых 



пациентов с МК1 [44]. Полагают, что наиболее ве-



роятное отношение к МК1 имеют: а) затылочная го-



ловная боль, вызванная Вальсальва-подобным на-



пряжением; б) несистемное головокружение и нару-



шение  равновесия, усиливающиеся при изменении 



положения тела; в) ощущение давления и боли в шее, 



онемение, ощущение покалывания в конечностях; 



г) генерализованная слабость и утомляемость [3, 44]. 



К атипичным проявлениям относят: парезы VI не-



рва, нарушения ритма сердца, стридор, приступы 



падения (drop attacks или cerebellar fits), которые, 



впрочем, как и типичные, в большинстве случаев ку-



пируются после хирургической декомпрессии ЗЧЯ. 



Данные о связи МК1 с фибромиалгией противоре-



чивы, хотя МК1 встречаются у 4—20% пациентов 



с  фибромиалгией, а также показана эффективность 



декомпрессионных операций в лечении этой пато-



логии [40].



Клинические проявления МК0 идентичны тако-



вым при МК1 [12, 13, 18, 27]. Пациенты с МК0 со сред-



ней ДММ 0,6 мм имели тот же набор и ту же степень 



выраженности клинических симптомов, что и пациен-



ты с МК1 со средней ДММ 9,17 мм, при этом эффек-



тивность хирургической декомпрессии при МК0 была 



даже выше [12, 37]. Важна верификация субклиниче-



ских форм МК0, поскольку преморбидная конгени-



тальная гипоплазия затылочной кости с изменением 



объема или конфигурации ЗЧЯ без очевидной ДММ 



может послужить фактором, осложняющим течение 



других патологических состояний, таких как гемо р-



рагии в ЗЧЯ, первичная кашлевая головная боль, би-



латеральная тригеминальная невралгия, а также спо-



собствовать развитию дислокации миндалин в БЗО 



при проведении диагностической люмбальной пунк-



ции [45—47]. Описана трансформация МК1 с сирин-



гомиелией в МК0 с «постсиринкс» синдромом [26].



Исследования естественного течения патологии 



спектра МК1 дают основания для подтверждения по-



ложения об отсутствии показаний к хирургическому 



лечению при минимальной симптоматике или в це-



лях профилактики [48]. Показаниями к хирургиче-



скому лечению, как правило, являются клинически 











96 ВОПРОСЫ НЕЙРОХИРУРГИИ 3, 2022



Обзоры Reviews



проявившиеся сирингомиелия или гидромиелия, 



гидроцефалия, стволовые симптомы с бульбарны-



ми и/или проводниковыми проявлениями, дисп-



ноэ, а также хронические «Вальсальва-провоцируе-



мые» и/или постоянные интенсивные головные бо-



ли. Хирургические пособия в основном включают 



интрадуральные техники оперативного вмешатель-



ства как наиболее эффективные и верифицирующие 



патогенетически значимую патологию [40, 48, 49]. 



В работах, посвященных МК0, сочетанной с сирин-



гомиелией, показана эффективность хирургическо-



го лечения [18, 37]. Хирургическое лечение 98 па-



циентов с МК0 без сирингомиелии было также вы-



сокоэффективным за счет устранения компрессии 



ствола и задней нижней мозжечковой артерии, нев-



ром первого шейного корешкового и возвратного 



нервов [37]. M. Nishikawa и соавт. на основании соб-



ственной классификации предложили применять де-



компрессию ЗЧЯ у пациентов без выраженной ДММ 



при морфометрических признаках гипоплазии ЗЧЯ 



(МК0 и МК0,5) и экспансивную субокципитальную 



краниопластику для МК1 типа С, тогда как для па-



циентов со вторичными приобретенными МК1 ти-



па А рекомендованы хирургические подходы, со-



ответствующие первопричине [36]. Неспецифич-



ность и вариабельность клинических проявлений 



МК1 при традиционной МРТ-верификации этой па-



тологии, основанной лишь на определении ДММ, 



неизбежно должны вести к гиподиагностике, особен-



но олигосимптомных форм МК0 и МК0,5, не ассо-



циированных с сирингомиелией. Оценка параметров 



аксиальной нейровизуализации БЗО, характеризую-



щих состояние мягких и костных структур БЗО, лик-



ворных пространств, площади и конфигурации БЗО, 



является наиболее важной в диагностике МК0 наря-



ду с оценкой параметров, характеризующих умень-



шение размеров ЗЧЯ [4, 7, 12, 31, 34, 35].



Заключение



Представленная в настоящей работе концепция 



конгенитальной гипоплазии задней черепной ямки 



как причины клинически проявляющейся мальфор-



мации Киари нулевого типа основана на относитель-



но небольшом объеме данных, что обусловливает не-



обходимость проведения дальнейших исследований. 



На сегодняшний день патогенетические составляю-



щие и клинический «портрет» синдрома мальфор-



мации Киари нулевого типа остаются недостаточно 



обрисованными. Необходимы дальнейшие исследо-



вания для совершенствования нейровизуализацион-



ной диагностики всего спектра мальформации Киари 



первого типа с использованием машинной обработ-



ки магнитно-резонансных морфометрических пара-



метров, выявления распространенности клинически 



проявившихся форм мальформации Киари нулевого 



типа у пациентов неврологического профиля и вы-



работки показаний к хирургическому или консерва-



тивному лечению.
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Комментарий
Представленный обзор литературы хорошо раскрыва-



ет тему аномалии Киари (АК) 0. Данный вид аномалии 



долгое время не учитывался в клинической практике 



и признавался единичными специалистами. Похожая си-



туация была и с пациентами с АК 0,5 и 1,5. В результате 



больные с классической симптоматикой, но без смещения 



миндалин мозжечка не могли получить необходимую по-



мощь. В обзоре, основанном на анализе 49 отечественных 



и зарубежных источников литературы, опубликованных 



за последние 20 лет, представлены возможности МР-диа-



гностики в выявлении АК0, классические клинические 



проявления заболевания и подходы к хирургическому ле-



чению. Работа в целом представляет большой интерес 



для неврологов и нейрохирургов.



А.А.  Зуев (Москва)
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BACKGROUND: Epidemiology can assess the effect of Chiari I malformation (CM1) on the
neurological health of a population and evaluate factors influencing CM1 development.
OBJECTIVE: To analyze the regional and ethnic differences in the prevalence of CM1.
METHODS: The population of the Republic of Tatarstan (RT) in the Russian Federationwas
evaluated for patients with CM1 symptoms over an 11-yr period. Typical symptoms of CM1
were found in 868 patients. Data from neurological examination and magnetic resonance
imaging (MRI) measurement of posterior cranial fossa structures were analyzed.
RESULTS: MRI evidence of CM1, defined as cerebellar tonsils lying at least 5 mm inferior
to the foramen magnum, was found in 67% of symptomatic patients. Another 33% of
symptomatic patients had 2 to 4 mm of tonsillar ectopia, which we defined as “borderline
Chiari malformation type 1 (bCM1).”The period prevalence in the entire RT for symptomatic
CM1 was 20:100 000; for bCM1 was 10:100 000; and for CM1 and bCM1 together was 30:100
000. Prevalence of patients with CM1 symptomswas greater in the northern than southern
districts of Tatarstan, due to a high prevalence (413:100 000) of CM1 in the Baltasy region in
one of the northern districts.
CONCLUSION: One-third of patients with typical symptoms of CM1 had less than 5 mm
of tonsillar ectopia (bCM1). Assessments of the health impact of CM1-type symptoms on
a patient population should include the bCM1 patient group. A regional disease cluster
of patients with Chiari malformation was found in Baltasy district of RT and needs further
study.



KEYWORDS: Chiari malformation type 1, Epidemiology, Population groups, Syringomyelia
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A t the end of the 19th century, Professor
Hans Chiari described the postmortem
features of 4 types of craniocervical



junction anomalies.1,2 The Chiari I malfor-
mation (CM1) was initially described as
deformed cerebellar tonsils herniating through
the foramen magnum (FM) accompanied
by hydrocephalus. Later, magnetic resonance



ABBREVIATIONS: bCM1, borderline Chiari malfor-
mation type 1; CL, clivus; CM1, Chiari I malformation;
CSF, cererbrospinal fluid; FM, foramen magnum;
MRI,magnetic resonance imaging; NDRT, northern
districts of Republic of Tatarstan;PF,posterior cranial
fossa; RT, Republic of Tatarstan; SDRT, southern
districts of Republic of Tatarstan; SO, supraoccipital
bone
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imaging (MRI) showed noninvasively that CM1-
related tonsillar herniation often occurs without
hydrocephalus; therefore, hydrocephalus became
a nonessential element of CM1.3,4 Chiari’s
description of CM1 was further modified by an
MRI diagnostic threshold requiring cerebellar
herniation to extend at least 5 mm below the
FM. Later, 2 subsets of patients with CM1-type
semiology, CM0 and CM 1.5, were described
based on their unique MRI findings.5-10 Patients
with CM0 had less than 2mmof tonsillar ectopia
and syringomyelia.5-9 Patients with CM1.5 had
brainstem descent in addition to the 5 mm of
tonsillar descent seen in CM1 patients.10
Morphological measurements in many



patients with CM1 revealed a small posterior
fossa, a normal-sized hindbrain, and obliteration
of the cererbrospinal fluid (CSF) of the cisterna
magna by the cerebellar tonsils extending
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EPIDEMIOLOGY OF CHIARI MALFORMATION



below the FM. A primary genetic abnormality or secondary
injury presumably impeded development of the cephalic paraxial
mesoderm, causing premature fusion of the spheno-occipital
synchondrosis. The latter stunted growth of the basiocciput (the
inferior segment of the clivus) and supraocciput,11-13 reduced
posterior cranial fossa (PF) volume,11,13-18 and led to herni-
ation of the cerebellar tonsils and CM1.19-21 Genetic factors
were involved because 12% of symptomatic CM1 patients
had a positive history of CM1; 21% of asymptomatic first-
degree relatives of symptomatic CM1 patients had CM1 and/or
syringomyelia.15,22,23 Studies of families in the United States with
more than 1 member affected by CM1 identified several plausible
candidate genes for CM1.17,24 The small posterior fossa trait,
sometimes referred to as occipital hypoplasia, was more consis-
tently inherited than tonsillar descent and CM1 expression.7,24-26
In nonfamilial cases of CM1, posterior fossa dimensions may
be influenced by the expression of many genes, as occurs with
morphometric features such as height and head circumference.27
Epigenetic modifications of somatic DNA and environmental
factors could also restrict development of the posterior fossa and
lead to CM1.28-30
Factors related to developing symptoms in CM1 patients



include: (1) greater amounts of tonsillar herniation; (2)
hypoplastic PF dimensions; (3) PF overcrowding characterized
by constriction of CSF spaces including the cisterna magna;
and (4) physiological measures of reduced and distorted CSF
flow.11,31-33 Symptoms of CM1 rarely improve spontaneously,
but can if tonsillar ectopia decreases 34-36 from PF growth in
children or other factors.37-40 Tonsillar herniation greater than 12
mm almost invariably causes symptoms,4 but lesser amounts of
tonsillar herniation may or may not evoke symptoms. Therefore,
factors other than tonsillar herniation must be involved in
symptom production in this group. Some asymptomatic CM1
patients have “spacious” subarachnoid spaces and no crowding
of neural structures.41 Patients with typical CM1-symptoms
but tonsillar herniation even less than the 5-mm threshold for
CM1 often have MRI evidence of a small posterior fossa and
hindbrain overcrowding and cine-MRI findings of abnormal
CSF velocity/flow.4,8,42-44 Some asymptomatic CM1 patients
(incidental CM1) later became symptomatic 34-36 after minor
trauma, Valsalva maneuver, and heavy manual labor.15,45,46
Quantitative, imaging-based physiological factors may more
accurately predict positive outcomes after surgery for CM1 than
morphological measures.11,13,17,24,31,47 Up to 40% of adults
with CM1 and 12% to 23% of children with CM1 have
syringomyelia.15,34,36,48,49
The CM0 malformation is characterized by clinical and MRI



findings of cervical syringomyelia, a crowded posterior fossa, CSF
obstruction around the FM, and less than 2 mm of tonsillar
ectopia.5-9,42,50-53 In one study, normal subjects had no more
than 2 mm of tonsillar ectopia below the FM and more than
2 mm of ectopia was 100% sensitive in capturing patients
with CM1-type symptoms.3 Symptoms in patients with 2 to
4 mm of tonsillar descent below the FM may be identical to
those with CM1.34,43,44,51,54 Such symptomatic patients may be



diagnosed with “variant CM1, borderline CM1, or Chiari I-like
syndrome.”15,44,55



Our current study investigated the prevalence and regional,
ethnic, and gender distribution of symptomatic CM1 (Figure 1),
Chiari I-like syndrome associated with minimal borderline
tonsillar ectopia borderline Chiari malformation type 1 (bCM1),
and CM-associated syringomyelia in the Republic of Tatarstan
(RT). RT is a federal subject of the Russian Federation, found
in the center of the East European Plain about 800 km east of
Moscow. It lies between the Volga and Kama Rivers, and extends
east to the Ural Mountains.
Currently, there are few epidemiologic studies of CM1 and



Chiari1-like syndrome.28,56,57 The existing research has detection
bias because: (1) the prevalence of CM1 diagnosed by MRI
criteria alone is considerably higher than CM1 diagnosed by
coexistent CM1 semiology and MRI criteria; and (2) not all
patients with CM1 semiology undergo MRI scanning.28,57
Previous reports suggest that CM1 has a female prepon-



derance in the United States but not in Europe or Asia.28 A
regional preponderance of syringomyelia in some areas of the
RT was previously reported.56,58-60 The present study seeks to
identify population groups in RT that are prone to developing
symptomatic CM1, CM1-like syndrome (bCM1), and CM-
associated syringomyelia.



METHODS



The study was conducted at the Hospital of RT (Figure 2). Patient
consent was not required because this retrospective study presents only
aggregated archival data. An institutional review board approved this
study. In our epidemiological research, we followed STrengthening the
Reporting of OBservational studies in Epidemiology (STROBE) rules.
This hospital cares for the entire RT population. It is a large, integrated
tertiary medical center with 1300 inpatient beds, including 50 neuro-
logical and 80 neurosurgical beds, and weekday visits for 100 to 120
referred neurological and neurosurgical outpatients. The population of
adults in RT during the study was 2876 000, with an ethnic mix of 54%
Tatars, 39% ethnic Russians, and 7% others.61-63 The ethnic mix seen
by the neurological and neurosurgical departments was 58%Tatars, 40%
ethnic Russians, and 2% others. Patients lived in one of the 44 separate
districts of RT, or Kazan city, the capital of RT (Figure 2).



In the first stage of the study, we analyzed archival data of patients
hospitalized in our clinic between January 1998 and December 2008.
During the study period, data were processed from 29 008 hospi-
talizations to select cases with ectopia of the cerebellar tonsils and
CM1-like symptoms, including: (1) CM1-type headaches, such as
suboccipital headache, pseudotumor headache with visual phenomena,
and cough headache; (2) dizziness; and (3) symptoms of cervical
syringomyelia.15,64 Patients who had secondary causes of cerebellar herni-
ation such as craniosynostosis and tumors were excluded. A total of 868
patients with tonsillar ectopia and CM1-like symptoms were found. We
documented age, gender, nationality, residency in RT, district (Northern,
Southern, or other), radiological, physical, and neurological findings
(Tables 1-4).



MRI was performed using 1.0 and 1.5 T scanners (EXCITE, GE
Healthcare, Waukesha, Wisconsin). One trained researcher (A.F.) took
linear measurements of the PF structures on a midsagittal T1-weighted
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FIGURE 1. Typical Chiari I (CM1), bCM1, and Chiari 0 malformation
(CM0) on the sagittal cut MRI scans (from RT population). A, M70, CM0
with syringomyelia (the tonsils are at the level of the FM). B, F40, bCM1
with syringomyelia (tonsillar herniation = 3 mm). C, F41, CM1 without
syringomyelia (tonsillar herniation = 17 mm).



image. Measurements were defined as follows: (1) clivus (CL) length
was the length of a line drawn from the dorsum sella to the basion;
(2) supraoccipital bone (SO) was the distance between the opisthion
and the internal occipital protuberance; (3) the McRae line was the line
connecting the opisthion and basion; and (4) tonsillar herniation was the
distance from the McRae line to the most inferior extent of the cerebellar
tonsils. The diagnosis of CM1was given to all symptomatic patients with
one or both cerebellar tonsils extending 5 mm or more below the FM,
with and without syringomyelia.3,4 Tonsillar herniation was commonly
asymmetrical.65-67 All symptomatic patients with one or both cerebellar
tonsils extending 2 to 4 mm below the FM (Figure 1), with and without
syringomyelia, were diagnosed with bCM1.3,4 CM0 patients were not
included in this study.42



In the second phase of the study (after detecting regional differences
in the CM prevalence), we performed a more extensive MRI morpho-
metric study of 228 of the 868 patients. This included 200 patients
from different districts of RT (male/female 108/92, mean age 43 ±
13 yr, Tatars 79%) and 28 patients from the Baltasy district (male/female
12/16, mean age 41 ± 15 yr, Tatars 100%) to measure the length of
their posterior fossa bones (CL, SO). We also measured the length of the
posterior fossa bones in a control group of 100 individuals (male/female
39/61, mean age 47 ± 7 yr, Tatars 58%) who had previously undergone
brainMRI after presenting with (1) nonspecific symptoms and no neuro-
logical impairment or (2) symptoms suggestive of multiple sclerosis or
other conditions not affecting intracranial volume or PF anatomy.



Measurements from CM patients and control subjects were compared
using the U-test (IBM SPSS Statistics 23, Armonk, New York). P values
< .05 were considered statistically significant.



RESULTS



The Period Prevalence of CM1 and bCM1 for the Entire RT
The period prevalence of CM1 and bCM1 for the entire



RT population was 30:100 000. Further analysis of the 868
RT patients showed that 118 (13.6%) were from 4 northern
districts of Republic of Tatarstan (NDRT) with a population of
95 000 (Figure 2; Table 2) and 53 (6.1%) were from 4 southern
districts of Republic of Tatarstan (SDRT) with a population of
104 000.61-63 The period prevalence of symptomatic CM1
and bCM1 patients in NDRT was therefore significantly more
(122:100 000) than in SDRT (49:100 000; Figure 2, Table 2).
Syringomyelia, a disorder often associated with CM1 and bCM1,
was previously reported to be more prevalent in NDRT than
SDRT.56 The proportion of ethnic Tatars among CM1 and
bCM1 patients in NDRT was 87% and in SDRT was 70%,
whereas the proportion of ethnic Tatars in the entire population
of NDRT compared to SDRT was 87% and SDRT was 41%,
respectively (Table 2).



The Period Prevalence of CM1 and bCM1 for the Baltasy
District
Of the 118 CM1 and bCM1 patients from the NDRT, 95



inhabited its Baltasy district (Figure 2), of whom 33 (35%)
were first-degree relatives from 13 families. The 33 familial cases
included 23 (64%) with CM1 and 10 (36%) with bCM1. The
population of adults in the entire Baltasy district during this
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FIGURE 2. Maps of the Russian Federation, RT, and Baltasy district. A, Map of the Russian Federation. Tatarstan is shown in black. Kazan, the capital of The RT, is
found 720 km East-Southeast of Moscow. B, Map of Tatarstan. The southern districts of Tatarstan are shown in white with crosses and the northern districts in dark gray
with stars. The Baltasy district (arrow) is Northeast of Kazan and on the northern border of Tatarstan.



TABLE 1. Population of Adult Patients With CM1 and bCM1 in
Hospital of RT Between January 1998 and December 2008



Male Female All
(n= 438) (n= 430) (n= 868)



Age, years 41 ± 15 44 ± 13 43 ± 13
Tatars, n (%) 319 (73%) 292 (68%) 611 (70%)
Russians, n (%) 101 (23%) 122 (28%) 223 (26%)
Others, n (%) 18 (4%) 16 (4%) 34 (4%)
Syringomyelia, n (%) 212 (48%) 150 (35%) 362 (42%)



period was 23 000, with an ethnic composition of 84% Tatars,
10% Russians, and 6% others. Period prevalence of symptomatic
CM1 and bCM1 patients in the Baltasy district was 413:100 000
(CM1 275:100 000; bCM1 138:100 000). The higher period
prevalence in the Baltasy district more than accounted for the
higher period prevalence of symptomatic CM1 and bCM1 in
NDRT compared to SDRT, with the period prevalence in NDRT
outside the Baltasy district being 32 per 100 000 compared to 49
per 100 000 in SDRT. The mean lengths of CL and SO in the
CM1 patients in Baltasy were similar to CM1 patients in other
RT regions and countries (Tables 5 and 6), but the mean length
of CL in the bCM1 patients in Baltasy was significantly shorter
than in other RT regions (respectively, 35 mm and 40 mm; P =
.002).



Clinical and Radiological Findings
Tonsillar descent in the evaluated 200 patients with CM



symptoms met the CM1 threshold (5 mm or more tonsillar
ectopia) in 134 (67%) and the bCM1 threshold (2-4 mm of
tonsillar ectopia) in 66 (33%; Table 5). There were 108 males,



TABLE 2. Characteristics of Northern and Southern (Control)
Districts of RT



Northern
districts



Southern
districts



Adults (during 2002)
Tatars (n, %) 83 000 (87%) 44 000 (41%)
Non-Tatars (n, %) 12 000 (13%) 61 000 (59%)
Total adult population 95 000 104 000



Frequency of referral to our
center, per 1000 adult inhabitants



29 28



Patients with CM (n, %):
Tatars 103 (87%) 37 (70%)
Non-Tatars 15 (13%) 16 (30%)
Total 118 53



Patients with CM and
Syringomyelia (n, % of CM):
Tatars 54 (52%) 17 (46%)
Non-Tatars 4 (27%) 5 (31%)
Total 58 (49%) 22 (42%)



Period prevalence of CM, per
100 000 adult inhabitants:
Tatars 124 76
Non-Tatars 112 26
Total RT population 122 49



61 (56%) with CM1, of whom 35 (57%) had syringomyelia; and
47 (44%) with bCM1, of whom 17 (36%) had syringomyelia
(Table 4). There were 92 females, 73 (79%) with CM1, of whom
33 (45%) had syringomyelia; and 19 (21%) with bCM1, of
whom 8 (42%) had syringomyelia (Table 4). The frequency and
types of symptoms in the CM1 and bCM1 subgroups were similar
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TABLE 3. Results of Clinical Study of Patients With CM1 and bCM1



bCM1 CM1 All
(n= 66) (n= 134) (n= 200)



Age, years 42 ± 16 44 ± 12 43 ± 13
M/F 47/19 61/73 108/92
All CM-related headaches, n (%) 58 (88%) 115 (86%) 173 (87%)



Suboccipital headache 32 (48%) 69 (51%) 101 (50%)
Pseudotumor headache with
visual phenomena



27 (41%) 51 (38%) 78 (39%)



Cough headache 7 (11%) 19 (14%) 26 (13%)
Dizziness, n (%) 26 (39%) 77 (57%) 103 (52%)
Syringomyelia, n (%) 25 (38%) 68 (51%) 93 (46%)
Numbness, n (%) 22 (33%) 50 (37%) 72 (36%)
Paresthesia, n (%) 18 (27%) 42 (31%) 60 (30%)



TABLE 4. Characteristics of Patients With CM1 and bCM1



Male Female All
(n= 108) (n= 92) (n= 200)



Age, years 41 ± 15 47 ± 11 43 ± 13
Tatars, n (%) 85 (79%) 73 (79%) 158 (79%)
Non-Tatars, n (%) 23 (21%) 19 (21%) 42 (21%)
CM 1, n (%) 61 (56%) 73 (79%) 134 (67%)
CM 1 with syrinx, n (%) 35 (32%) 33 (36%) 68 (34%)
bCM1, n (%) 47 (44%) 19 (21%) 66 (33%)
bCM1 with syrinx, n (%) 17 (16%) 8 (9%) 25 (13%)



(Table 3).44 Valsalva-related and other typical headaches were
identified in 86% of CM1 and 88% of bCM1 patients. The MRI
measurements for these 200 patients showed that the clivus and
supraocciput lengths were significantly shorter in the CM1 group
compared to the control group (Table 5). The cisterna magna
was small or obliterated in all patients in the CM1 and bCM1
subgroups, but was preserved in controls.15,44



DISCUSSION



Ethnic Differences
This study of the RT population enrolled 868 patients with



symptomatic CM1, CM1-like syndrome (bCM1), and CM-
associated syringomyelia over an 11-yr period. The predom-
inant ethnic group affected was Tatars, consisting of 70% of RT
patients, including 70% of SDRT, 87% of NDRT, and 91% of
Baltasy district patients. Tatars was disproportionally affected by
CM compared to their percentage in the population in all but
NDRT because they make up 54%, 41%, 87%, and 84% of the
population of RT, SDRT, NDRT, and Baltasy district, respec-
tively. Referral patterns cannot account for this disparity because
the proportion of Tatars referred to the Hospital of RT reflected
the proportion of Tatars in the population. Syringomyelia is more



TABLE 5A. Results of Radiological Study SO in Patients With CM1
and bCM1



Groups of patients, n SO, mm (M±m) Pa



CM1 (RT), 134 38 ± 5 .0001
bCM1 (RT), 66 40 ± 4 .059
CM1 (Baltasy district), 18 37 ± 6 .001
bCM1 (Baltasy district), 10 38 ± 3 .013
Control group, 100 42 ± 5



aStatistical significance of differences with control group (Mann–Whitney test).



TABLE5B. Results ofRadiological StudyCL inPatientsWithCM1and
bCM1



Groups of patients, n CL, mm (M±m) Pa



CM1 (RT), 134 38 ± 4 .0001
bCM1 (RT), 66 40 ± 4 .068
CM1 (Baltasy district), 18 37 ± 6 .0001
bCM1 (Baltasy district), 10 35 ± 4 .0001
Control group, 100 41 ± 4



aStatistical significance of differences with control group (Mann–Whitney test).



prevalent in Ethnic Tatars than in other ethnic groups in RT and
neighboring regions of the Russian Federation, which may result
because Tatars are more likely to have CM1 and bCM1, which
predispose to syringomyelia.56,68,69



Clinical–Radiological Associations
In the second phase group of 200 patients, 66 (33%) had



bCM1 (tonsillar descent of 2-4 mm) and 134 (67%) had CM1
(tonsillar descent of 5 mm or more). The proportion (33%) of
patients with symptoms typical of CM1 but tonsillar ectopia less
than 5 mm (bCM1) was much greater in our study compared
to other studies (7%-9%).15,70 Milhorat reported that in 364
patients with typical CM1 symptoms, 32 (9%) had tonsillar
ectopia less than 5 mm.15 In another study of 200 CM1 patients,
14 (7%) had tonsillar descent of 3 mm or less below the FM.70
The percentage of symptomatic bCM1 (33%) in our study
was considerably higher than in these other studies, possibly
reflecting a higher proportion of patients with a small PF in
our population. The case-control evaluation of posterior fossa
measurements revealed similar changes in bone phenotype in
CM1 and bCM1, manifested as reduced posterior fossa bone
lengths (Tables 5 and 6). Symptoms and MRI evidence of PF
hypoplasia were identical in CM1 and bCM1 patients, differing
only in the extent of tonsillar descent (Table 4).



Geographical Differences
Ethnic, racial, and geographical differences in the prevalence



of tonsillar ectopia were studied in other countries. In Japan,
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TABLE 6. Linear Measurements of CL and SO in CM1 Patients and
Control Group Compared to Findings in Other Studies



CM1 Control



Region or Country n CL, mm SO, mm n CL, mm SO, mm



Baltasy district 28 37 ± 6 37 ± 6 100 41 ± 4 42 ± 5
RT 200 38 ± 4 38 ± 5 100 41 ± 4 42 ± 5
Milhorat (USA)15 50 37 ± 4 38 ± 6 50 40 ± 5 42 ± 5
Karagoz (Turkey)18 22 36 ± 7 38 ± 5 21 40 ± 4 41 ± 7
Heiss (USA)20 48 39 ± 3 40 ± 4 18 43 ± 4 42 ± 4



tonsillar ectopia 1 to 4 mm below FM occurred in only 12 of
5000 subjects (0.24%).43 In a study of 200 American patients
with clinical signs or symptoms unrelated to CM1, 14% had
tonsils extending 1 to 3 mm below the FM.3 In a multicenter
European-American study of 600 normal individuals, more than
5% had tonsils 1 to 5 mm below FM, while only 0.5% had
greater than 5 mm of tonsillar ectopia.47 Based on these studies,
it appears that the prevalence of tonsillar ectopia in the 1 to
5 mm range is much greater (5%-14%) in the Euro-American
population than in Japan (0.24%). This conclusion agrees with
observations that tonsillar position is generally higher in Japanese
than Americans.43 The higher position of the cerebellar tonsils in
the Japanese population could explain why Japanese are affected
less often than Europeans by CM1 and bCM1-related obstruction
of CSF pathways at the FM, leading to a lower prevalence of
syringomyelia in Japan (1.9 per 100 000) than in England or
New Zealand (8.4 and 8.2 per 100 000, respectively).71-73 In
the US and European populations, 0.77% to 0.90% of normal
adults and 0.97% to 3.6% of children undergoing MRI scanning
have cerebellar tonsillar ectopia of 5 mm or more, which is radio-
logically diagnostic of CM1.22,34,36,74,75 The estimated preva-
lence of symptomatic CM1 in the general American population
is 9 to 36 cases per 100 000.28 Closer examination of our CM1
patients showed a prevalence of CM1 in the entire RT of 20 per
100 000, which is similar to that of the American population.
Our study included separate CM1 and bCM1 subgroups while
the CM1 group in the studies mentioned above, in fact had
7% to 9% of bCM1 cases. Patients in the bCM1 group had
symptoms compatible with CM1, tonsillar herniation less than 5
mm, and PF hypoplasia, consistent with a variant of CM1.7,26,44
Determining population prevalence accurately requires evalu-
ation of every individual within a population. The prevalence of
symptomatic CM1 would have been higher if all symptomatic or
minimally symptomatic patients soughtmedical care at our center
during the study.



Regional “Clusters”of CM1 and Syringomyelia
The prevalence of symptomatic CM1 in the Baltasy district



was much higher than in other regions of the RT. The preva-
lence of adults with symptomatic CM1 in the Baltasy district of
NDRT was over 10 times that of the rest of the RT. Clusters



of CM1 and syringomyelia in other regions and ethnic groups
have been reported. A higher prevalence of syringomyelia was
noted in one area of Germany and regions of Russia with
a large proportion of Tatars.56,60,68,69,76 Increased prevalence
of CM1, basilar impression and syringomyelia was found in
Northeastern Brazil and in some states in India.77,78 In New
Zealand, the prevalence of CM1-associated syringomyelia was
greater amongMaori and Pacific people than in those of European
descent.72 Familial clustering of CM1 patients in the state of Utah
supported a genetic predisposition to CM1 in those American
families.79



CONCLUSION



Epidemiological studies can measure the prevalence of CM1
symptoms in different countries and regions. In this study, two-
thirds of patients with CM1 symptomatology had 5 mm or
more tonsillar ectopia and met the MRI diagnostic standard for
CM1. Another one-third of patients who manifested CM1-type
symptoms had only 2 to 4 mm of tonsillar ectopia. A regional
disease cluster with a high prevalence of symptomatic CM1 and
bCM1 patients and a Tartar ethnic preponderance was found
in the Baltasy district of RT. In that district, about one-third
of affected patients had an affected first-degree relative. Further
study of this disease cluster for genetic and environmental factors
predisposing to CM1 and bCM1 is necessary.
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COMMENTS



I f we are to eventually understand the etiologies of congenital malfor-
mations with coexisting familial and environmental predispositions,



a thorough analysis of epidemiological factors along with cultural, ethnic,
dietary, and other influences is required. Understanding geographic
influences, especially in endemic regions in industrialized and devel-
oping countries alike, carries special significance and may point to non-
Mendelian heritable factors yet to be identified. This article is a step
forward in that direction.



Bermans J. Iskandar
Madison, Wisconsin



T he authors detail a group of individuals in central Asia that appear to
have a high incidence of Chiari I Malformations, syrinx associated



with the CIM, and a diminished posterior fossa volume. In addition to
the patients with more than 5 mm of caudal descent of their cerebellar
tonsils and a syrinx, the authors have included a group with less than
5 mm of descent, no syrinx, and predominantly subjective symptoms.
In the setting of a high prevalence Tartar population, inclusion of the
less objective group of patients seems reasonable. Using these same,
less objective, criteria of tonsillar descent less than 5 mm, no syrinx
and totally subjective clinical symptoms to recommend surgery to other
populations is problematic.



W. Jerry Oakes
Birmingham, Alabama
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CocyaucTbIe 3260NEBaHAS FONOBHOr0
M3ra

12.1. MPEXOASALLME HAPYLLEHNA
MO3roBOro KPOBOOBPALLEHUS

B.H. Cxeopyosea, E.HM. Tyces, JL.B. Cmaxoscxas, JLB. Iybckui, H.A. Ilamanos.
B.H. Bozdanos, M.IO. Mapmunos, K.C. Mewkosa

B HaCTOsiIIee BPeMA MMEIOTCs /1Ba TOLX0Za K onpe/iesiennto [THMK. ITepsbiit (Tpamm-
[IMOHHBII) OCHOBAH Ha BPEMEHHBIX KPUTEPHSAX, 1 COTIACHO ITOMY MOAXOAY ITHMK nua-
THOCTHPYETCA TIPH TTOTHOM MCIe3HOBEHUM HEBPOJIOTHIECKHX CHMITOMOB B TeueHue 24 .
BTOpOii N0IX07 TPeAyCMATPUBAET OLEHKY (OKa/bHbIX H3MEHEHHUIl B TOTIOBHOM MO3re
Ha OCHOBanMM 1 dY3UOHHO-B3BeleHHOro i repdysuonHoro MPT B Tederye nepBbx
4acoB 3aGoseBanms. OTCYTCTBUE CTOAKMX M3MeHeHHH Ha IMdQy3HOHHO-B3BelIeHHOM
u nepdysrorHoM MPT 1o3BONAeT pacieHuTh COCTOAHNE KaK Npexo/isiiee HapyleHne
MO3roBOro KpoBooGpamienus. Hammiye XKe CTOMKMX OUaroBBIX M3MEHEHHil Ha STHX
¥ MHBIX MojaibHOCTAX MPT faxe TIpH MOJTHOM perpecce KIMHUYECKUX HeBPOJIOrHie-
CKMX CUMITTOMOB DACLIEHHBAETCS KaK MIeMHIeCK il HHCYTILT. B 1ie/10M, COTTIacHo pesylib-
Tatam nposezieHns mu(dysHoRHO-B3BemenHoi 1 mepdysuonnoit MPT, y 15-25%
GonpHbIx ¢ [THMK dopmupyiores HHOapKTBI MaJlbIX Pa3MepOB M MUKPOreMOPParku.

B xauecrBe dopm [THMK BbiIe/IsH0T TPAH3UTOPHbIE MIIEMITIECKHE aTAKK (THA)
¥ TMIePTOHMYECKMe KPU3BI C HepeGpajbHBIMM TIPOSIBIEHUAMH — epebpanbHbIi
THIEePTOHUYeCKHE KPU3.

[IpuauHbl BOBHEKHOBeHHs M MexaHusmbl passuthsi TIHMK Bo MHOrom 61H3KH
TaKOBBIM IPH Pa3BUTHH LiepeOpa/ibHbIX MHCYIBTOB. OfHN U3 HauboJiee 4aCTHIX IPH-
YMH — CTEHO3MPYIOILKe TIOPAKEHHS MArHCTPATbHBIX apTepUil rOJIOBbI MM MUKDO-
OKKJIIO3MH TIPM HApyIEHUsIX reMocTasa. HeobX0/MMO y4UTBIBATH, YTO MOBTOPHbIE
ITHMK, 0co6eHHO B CHCTeMe COHHBIX apTepHii, Hepe/Iko MOTYT OKa3aThCsi MPeaBecT-
HHMKOM TSDKEJIOro MIeMHYecKoro HHCYJIbTa.

Knuauyeckue nposineHna ITHMK 3aBuCAT OT MOpakeHWA TOTO WX MHOrO
cocyaMcToro GacceiHa M CXO/HBI € TAKOBBIMM NPM MIIEMIYECKOM HHCYJILTE, HO Hale
GLIBAIOT OrPAHIeHHBIMK (3aXBATHIBAIOT ONHY KOHEYHOCTh WM JIOKAJIbHbIA yIaCTOK
KOYW JINIA; BOSMOKHBI TapLMaibHble CyA0POKHbIe npuctynbi). ITpu ITHMK Habuio-
JAIOTCS OYATOBBIE HEBPOJIOTHYECKHE CHMITOMBI, 3 MEHHHIea bHbie 1 061eMO3roBbIe
OTCYTCTBYIOT MM He BhipaxeHel. Ocobennocrsio TTHMK B BepTe6pPOGasHIAPHOM
Gacceiie, OMUMO TPEXOASAIINX ANbTEPHUPYIOIMX CHMITOMOB, fABJIAETCA 4acToe
passuTHe HeQOKANBHBIX CHMOTOMOB (HEYCTOHYMBOCTH, CIYTAHHOCTH, TOLIHOTEI)
M ronoBOKpyXeHus. JlpyruM npossienvem TTHMK fBAfIOTCA rumnepTOHMYECKHe
KPHU3bI € TiepebpaibHbIMKM POABIeHHAMY. [lepebpanbHble IHIePTOHUYECKHe KPH3bL
BO3HMKAIOT P 3HAYMTENLHOM M OBICTPOM mogbeme AJl €O CPBIBOM ayTOperyssi-
MK 1epe6paibHOr0 KPOBOTOKA. Mopdonorutecky 0TMEYaIOTCA MOBBIMIEHHME [1PO-
HWI[AeMOCTH COCYAMCTOI CTEHKH C PasBUTHeM MUKDOTeMOpparui, oTeK BEIlecTsa
TOJIOBHOTO MO3ra ¥ nosbiuieHne BUJI. Knunnueckasi KapTHHA BKJIIOYAET CHIbHYIO
ronoBHYI0 GOJb, BBIPAKEHHbIE BereTaTHBHbIE PACCTPOMCTBA: TOMIHOTY C MOBTOP-
HOIf DBOTO{i, IMIIEPIHPO3, TMIEPEMHIO KOXKHBIX NMOKPOBOB, TaXMKaPAMIO, OAbILLI-
Ky, 03HOB6OMOZOOHBI Tpemop. Hepeaxko BO3HHKAIOT 3MOLMOHA/IbHBIE HAPYIIEHWS
B BHM/Ie TPEBOTH, GECTOKOWCTBA WM, HA0BOPOT, 3aTOPMOKEHHOCTH, COHIIMBOCTH.
Bo3MOXHa KPaTKOBPEMEHHAas YTpaTa CO3HaHMs. B TMXeNbIX CydasX BbIABIIA-
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CHpHHroMuenus

B.1. Bozdanos, E.T. Mendenesuz

CHpHHrOMUeNns — XPOHWYecKas NPOrpecCHpYIOmas MUENONATHS pasiii
9THOJIOTMH, XaPAKTePU3YIOIAsACs Pa3BUTUEM B CIMHHOM MO3re JKHUAKOCTeCOzie|
KX [HOJOCTel, KOTOpbIe Yalle JOKaIH3YIOTCA B MEHHO-TPYAHBIX, Pexe MOACHHY
OTZIeNIaX I TIO ZJTHHE BCero CMHHOTo Mo3ra (holocord syringomyelia).

TlepBoe OnucaHWe NPOAOIbHBIX MHTPAMeAYJUIAPHBIX TOJIOCTel GbIIO ce!
Charles Estienne B 1546 T., TeDMUH K€ <«CHPHHTOMHUENHS» (OT rPEYECKOro syl
Tpy6Ka) GbLT BBeZeH B KauHMYeckuit o6uxox Charles Prosper Ollivier d’Ang:
1827 .

Pacnpocrpzmennoc’rh CUPUHTOMMENIHH, COIJIACHO 3MU/IEMHUOJIOTHIECKUM JIaHE
IOy 4eHHBIM /10 3110XM BHeperust MPT, konebanacs ot 8,4 B Aurmuu 10 130:10C
B HEKOTODBIX pernoHax Poccun. Baeperne MPT no3Bo/uio BLIABUTE BLICOKYIO
[POCTPaHEHHOCTh CHPHHIOMUEIHH B OTAENbHBIX DETMOHAX M STHUYECKHX TPyn
cocrasisouyio 18,4 (Hosas 3enanaus), 33,4 (Tarapcras, Pocenst) Ha 100 000 E
JIeHUs1, KOTOPast, BEPOSITHO, 3aBUCHT OT PAaCIPOCTPaHEHHOCTH Manbpopmanuu Ki
1-ro Tuna (MK1) u runonra3uu 3agHeii yepenHoit AaMbl (349A), onpesnensomux
BuTHe cupuHromuenu (Bogdanov E., 2014).

24.1. TEPMUHONOrMs U BUAbI NONOCTEN
B CMTUHHOM MO3TE

BbizenfiioT /Ba TepMuHA, 0003HAYAIOMMX DOACTBEHHbIE [00CTE0OPa3yio
3a60/1eBaHHSA CIIMHHOTO MO3ra: TUAPOMHEHS ¥ CHPMHIOMHUe s, [uapoMuenus i
craBisteT co60it paciMpeHie eHTPaNbHOrO KaHana. CHPHHTOMHeNNA IPeAnoss
paciuiMpeHne TOJOCTH 3a MpeJieibl LeHTPAJIbHOrO KaHajia C OKPYXeHHeM CTi
MOJIOCTH CJIOEM 3MEeHAUMAJIbHBIX KJIETOK UJIN TJIMaJIbHOM TKaHH. HOZIOﬁHOE noa
IeneHye Ha CHPHHTOMMEIHIO U THAPOMHUEIIHIO B IIMPOKOM CMBICHIe He uMeeT 6
IIOro NPaKTU4YeCKOro 3HaYeHU . B 1o xe BpeMA MMETCA JaHHbIe, [IPeAnoarax
PasNMYHBIA XapaKTep TeyeHWsl ITUX BUJOB NojocTei. TepMUH «CHPHHIOMHENH
COBPEMEHHOM MOHUMAHWUH OObeNMHEeT MHOXECTBO Pa3/IMYHBIX [ATOreHeTHYel
¢$opM. B cBA3M ¢ THM MMEIOTCH Pa3THYHble IPHHLMITB Py6pHudHKALMY JaHHO I
JIOTHH U, KaK CIIe/ICTBHE, PA3JINYUA B Knaccmdmxaumx U TEPMUHOJIOTUH.

Ha ocHoBannn MPT-aHHbIX, IOMMMO CUDMHTOMMEIUH U THAPOMMENHH Bl
JAKT ¥ APYrUe BWAbI NMOJOCTEH B COMHHOM Mosre. OIHM M3 HHX IIPe/CTaBl
nepBHYHbIE NTapeHXUMaJbHbIe MONOCTH (MHeIOMaIANHA — HeKPOTHYeCKHe KHC
0GyCIOB/IEHHbIE HETIOCPE/ICTBEHHBIM MOPAXEHHEM TKAHH CIIMHHOTO MO3Ta MOCTT
MaTUYecKoro, MOCTHIIEMHYECKOro, MOCTreMOPPArMYecKoro MIM BOCHAIMTENb)
xapakTtepa. OHH IpeACTaBIAT c000# QUHANBHYIO CTAAMIO MPOLECca MOpa
CIIMHHOTO MO3ra ¥ He MMeHT IIPOrpecCHpyIOIero XxapakTepa, Kak KIMHUYeCKoro
M HeHpOBM3yaJbHOrO. JIpyrue BapUaHTBI T0JI0CTei — 3TO HEOMJIACTHYeCKue K1
SBJISAIOIIMECS Pe3yJIBLTATOM KMCTO3HOH JlereHepaluy IpY MHTPaMe/lylsapHBIX Ol
X, TAKMX KaK aCTPOLMTOMBI, 3TIeHANMOMBI 1 APYTUX. KHCcTO3HBII npouecc npu
XO0NAX HAaYWHAeT Pa3BUBATLCA B LIEHTPAJIbHBIX ee o6nacTAx u 3aTeM pacnpocrpas
sl POCTPANIbHO MM KayJa/ibHO M XapaKTePH3yeTCs HalM4MeM XHAKOCTH ¢ 6oIb
cozepxkanneM Genka. ATpouuecKde MOJNOCTH, MpPeCTABIAIONINE OTPaHUYel
MHKDOKHCTBI B 06J1aCTH LIeHTPAJIbHOTO KaHala, ABMAIOTCA Pe3y/bTaToM JereH
THUBHBIX MSMEHEHHﬁ, CBA3AHHBIX C nm"epeﬁ HapEHXHMaTOBHUﬁ TKaHH. HaHHble Ki
COMPOBOXK/IAIOTCA aTPOueit CIMHHOTO MO3ra.
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Abstract
Background  To better understand how anatomical features of Chiari malformation type 0 (CM0) result in the manifestation 
of Chiari malformation type 1 (CM1) signs and symptoms, we conducted a morphometric study of the posterior cranial fossa 
(PCF) and cervical canal in patients with CM1 and CM0.
Methods  This retrospective study had a STROBE design and included 120 adult patients with MRI evidence of a small 
PCF (SPCF), typical clinical symptoms of CM1, and a diagnosis of CM1, CM0, or SPCF-TH0-only (SPCF with cerebellar 
ectopia less than 2 mm and without syringomyelia). Patients were divided by MRI findings into 4 groups: SPCF-TH0-only, 
SPCF-TH0-syr (CM0 with SPCF and syringomyelia), SPCF-CM1-only (SPCF with cerebellar ectopia 5 mm or more without 
syringomyelia), and SPCF-CM1-syr (CM1 with syringomyelia). Neurological examination data and MRI parameters were 
analyzed.
Results  All patient cohorts had morphometric evidence of a small, flattened, and overcrowded PCF. The PCF phenotype 
of the SPCF-TH0-only group differed from that of other CM cohorts in that the length of clivus and supraocciput and the 
height of the PF were longer, the upper CSF spaces of PCF were taller, and the area of the foramen magnum was smaller. 
The SPCF-TH0 groups had a more significant narrowing of the superior cervical canal and a smaller decrease in PCF height 
than the SPCF-CM1 groups.
Conclusions  Patients with SPCF-TH0 with and without syringomyelia developed Chiari 1 symptoms and signs. Patients with 
SPCF-TH0-syr (Chiari 0) had more constriction of their CSF pathways in and around the foramen magnum than patients 
with SPCF-TH0-only.
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Abbreviations
BI	� Basilar invagination
CM	� CM1 and CM0
CM0	� Chiari type 0 malformation
CM1.5	� Chiari malformation type 1.5
CM1	� Chiari type 1 malformation
CON	� Control group
CVJ	� Cranio-vertebral junction
FM	� Foramen magnum
PCF	� Posterior cranial fossa
S	� Syringomyelia
SPCF	� Small posterior cranial fossa
SPCF-TH0-only	� Patients with SPCF, Chiari 1 symp-



toms, tonsillar ectopia less than 2 mm, 
and without S



SPCF-TH0-syr	� CM0 with SPCF and with S
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SPCF-CM1-only	� CM1 with SPCF and without S
SPCF-CM1-syr	� CM1 with SPCF and with S
SPCF-TH0	� Joint group SPCF-TH0-only and 



SPCF-TH0-syr
SPCF-CM1	� Joint group SPCF-CM1-only and 



SPCF-CM1-syr
SPCF-only	� Joint group SPCF-TH0-only and 



SPCF-CM1-only
SPCF-syr	� Joint group SPCF-TH0-syr and 



SPCF-CM1-syr
TH	� Tonsillar herniation



Introduction



Chiari malformation type 1 (CM1) has been diagnosed by 
MRI using a cerebellar tonsillar herniation (TH) threshold 
of at least 5 mm below the foramen magnum (FM) [3, 
7]. However, some patients with lesser TH and a small 
posterior cranial fossa (PCF) have CM1-like symptoms, 
and conversely, many patients with TH of 5–12 mm are 
asymptomatic [1, 11, 25, 38, 42]. The International Clas-
sification of Headache Disorders guidelines permits diag-
nosis of CM1 with only 3 mm of TH if the CSF spaces 
are narrowed posterior and lateral to the cerebellum, the 
supraocciput is short, the tentorium has increased slope, 
or medulla oblongata is kinked [16]. Small PCF character-
izes primary (classic) CM1 and not secondary (acquired) 
TH [27, 32].



Chiari malformation type 0 (CM0) initially described 
patients with Chiari I malformation type symptoms, less 
than 3 mm of TH, and cervical syringomyelia resolving 
after craniocervical decompression, a CM1 operative 
procedure [22, 46]. More recently, CM0 has been used 
to describe patients without syringomyelia, minimal TH, 
and typical signs and symptoms of Chiari I malformation, 
including occipital headache, posterior cervical pain, and 
cerebellomedullary dysfunction [12, 28, 48].



To better understand how small posterior fossa with 
minimal tonsillar ectopia results in Chiari malformation 
type 1 signs and symptoms, we conducted a retrospective 
study identifying morphometric abnormalities of the PCF 
and cervical canal in patients with CM1, CM0, and small 
posterior cranial fossa without syringomyelia.



Methods and materials



Participants



This study included adult patients (age ≥ 18 years) with 
typical clinical symptoms of CM1, a diagnosis of CM1, 



CM0, or SPCF-TH0-only, and MRI evidence of SPCF 
(shortened clivus, supraocciput, or both). The study 
included data from patients examined in 2003–2019 
that met the inclusion criteria and had enough high-
quality MRI images for MRI morphometry. Patients 
were divided by MRI findings into 4 age/gender-matched 
groups: (1) SPCF-TH0-only (SPCF with cerebellar ecto-
pia less than 2 mm and without syringomyelia; 15 M/15F, 
43 ± 14 years), (2) SPCF-TH0-syr (CM0 with SPCF and 
syringomyelia; 15 M/15F, 49 ± 14 years), (3) SPCF-CM1-
only (SPCF with one or both cerebellar tonsils extend-
ing 5 mm or more below the FM without syringomyelia; 
15 M/15F, 46 ± 11 years), and (4) SPCF-CM1-syr (CM1 
with SPCF and syringomyelia; 15 M/15F, 48 ± 11 years). 
Symptoms and signs of CM were compared among the 
patient groups, including (1) occipital headache; (2) neu-
rologic deficit involving the brainstem, cerebellum, or cra-
nial nerves; and (3) neurologic deficit from syringomye-
lia-related central cervical myelopathy [26]. The control 
group (CON) comprised 30 age-/gender-matched subjects 
(15 M/15F, age 43 ± 11 years) who underwent MRI for 
any reason and had normal brain and spinal cord imaging.



Radiological evaluation



We used 1.0 and 1.5 T MRI scanners (EXCITE, GE Health-
care, Waukesha, Wisconsin). One trained researcher (A.F.) 
analyzed the images. Measurements were linear, angular, 
and calculated (Fig. 1). Evans’ index (EI), a radiological 
marker of abnormal (values > 0.30) ventricular enlargement, 
was calculated by dividing the maximum width of the frontal 
horns (HW) by the entire width between the inner tables of 
the skull (BTW). Each MRI was qualitatively evaluated and 
characterized as one of (1) five types of cisterna magna—
A, B, C, D, E (A-CM, B-CM, C-CM, D-CM, or E-CM) 
[51]; (2) three types of PCF: small supraocciput (SmSO 
pf), small basiocciput (clivus) (SmCL pf), or shortness of 
both supraocciput and clivus in the midsagittal plane (global 
smallness, GlSm pf) [36]. The clivus and supraocciput were 
considered abnormally short if their lengths were ≤ 40 mm 
[8, 12], which is one standard deviation below the control 
group mean. These and other control values conformed to 
those in other studies [20, 26].



Study exclusion criteria



The study excluded patients (1) without symptoms (asymp-
tomatic); (2) with one or both cerebellar tonsils extending 2 
to 4 mm below the FM, considered borderline Chiari mal-
formation type 1 or Chiari malformation type 0.5 [5, 12]; 
and (3) with CM associated with CNS anomalies and with 
basilar invagination (tip of the dens more than 5 mm above 
Chamberlain’s line), atlantoaxial dislocation, occipitalization 
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of the atlas, Klippel-Feil anomaly, or other craniovertebral 
junction (CVJ) bone malformation; with acquired cerebellar 
tonsillar ectopia from intracranial tumors, craniosynostosis, 
tethered spinal cord, Ehlers-Danlos syndrome, etc.; with cer-
vical spondylotic myelopathy; and with severe obex descent 
(> 10 mm inferior to the FM) if associated with other fea-
tures of “complex” CM1 [35, 40, 41, 47].



Statistical analysis



Measurements from CM patients and control subjects were 
compared using the U-test and chi-square test (IBM SPSS 
Statistics 23, Armonk, NY). P values < 0.05 were considered 
statistically significant. Statistical analysis compared PCF 
morphometric measurements between cohorts of patients 
and controls (CON) to 1) discover abnormal morphometric 
measurements characterizing SPCF-CM1-only, SPCF-CM1-
syr, SPCF-TH0-only, and SPCF-TH0-syr patients, (2) find 
morphometric measures differentiating the SPCF-TH0 (com-
bined SPCF-TH0-syr and SPCF-TH0-only) and SPCF-CM1 
(combined SPCF-CM1-syr and SPCF-CM1-only) cohorts 
from each other and control (CON), and (3) find morpho-
metric measures differentiating syringomyelia patients 
SPCF-syr (combined SPCF-TH0-syr and SPCF-CM1-syr) 
from non-syringomyelia patients SPCF-only (combined 
SPCF-TH0-only and SPCF-CM1-only) and controls (CON). 
Receiver operating characteristic analysis (ROC-analysis) 
identified the area under the ROC curve (AUC) and the 
highest sensitivity, specificity, and diagnostic significance 
factors.



Results



CM patients vs. CON



Figure 2 a and Tables 3 and 4 present the comparison of the 
consolidated patient groups with CON. Tables 1 and 2 show 
comparisons between individual patient groups and CON. 
ROC analysis identified C-SO angle (AUC 0.834; a value 
greater than or equal to 71.5 degrees having 79% sensitivity 
and 67% specificity) and obex-McR (AUC 0.811; a value 
less than or equal to 6.5 mm having 76% sensitivity and 
70% specificity) as the most sensitive and specific measures 
distinguishing CM groups from control.



CM patients with syringomyelia vs. CM patients 
without syringomyelia



Figure 2 b, c and Tables 3 and 4 present the comparison of 
the SPCF-syr cohort with the SPCF-only cohort. Tables 1 
and 2 show the subgroup analyses of the SPCF-syr and 
SPCF-only cohorts. ROC analysis identified apsc C1 (AUC 



0.694; value less than or equal to 18.5 mm having 77% sen-
sitivity and 53% specificity) and TR C1-7 (AUC 0.690; value 
less than or equal to -0.84, having 70% sensitivity and 58% 
specificity) as the most sensitive and specific measures dif-
ferentiating SPCF-syr and SPCF-only cohorts.



SPCF‑TH0 patients vs. SPCF‑CM1 patients



The CM and SPCF-TH0 cohorts had a small, flattened, and 
overcrowded PCF. However, the SPCF-TH0 group had less 
PCF size and greater narrowing of the upper cervical canal 
than the SPCF-CM1 group (Fig. 2d, Tables 3 and 4). ROC 
analysis identified that for obex-McR (AUC 0.861), a value 
greater than or equal to 2.5 mm was 88% sensitive and 75% 
specific in differentiating SPCF-TH0 from SPCF-CM1. 
VER-ISCC was increased in the SPCF-TH0-only group but 
not the SPCF-CM1-only group. TR C1-7 was reduced in 
the SPCF-TH0-syr group but not the SPCF-CM1-only group 
(Tables 1 and 2). The SPCF-TH0-only PCF phenotype dif-
fered from other CM cohorts (SPCF-TH0-syr, SPCF-CM1-
only, SPCF-CM1-syr) (Fig. 2g; Tables 1 and 2) because (1) 
CL, SO were longer and S pf was greater, (2) Z (total height 
of the PF) was taller, (3) VER-ISCC (the upper CSF space 
of PCF) was greater, and (4) S fm was lower. ROC analysis 
identified that a value of S fm (AUC 0.725) less than or 
equal to 777 mm2 was 70% sensitive and 63% specific in 
differentiating SPCF-TH0-only from the other CM cohorts 
and CON.



Clinical findings



The age of onset of clinical symptoms did not differ signif-
icantly between groups: SPCF-TH0-only (28 ± 12 years), 
SPCF-CM1-only  (29 ± 15  years), SPCF-TH0-syr 
(30 ± 19  years), and SPCF-CM1-syr (30 ± 13  years). 
Tables 5 and 6 show the clinical findings in the patient 
cohorts. Clinical symptoms and signs did not differ signifi-
cantly between the SPCF-TH0-only and SPCF-CM1-only 
groups, the SPCF-TH0-syr and SPCF-CM1-syr groups, nor 
the combined SPCF-TH0 group and combined SPCF-CM1 
group. Figure 2 e and f show MRI and clinical data of the 
SPCF-TH0-only group.



Discussion



Our study identified PCF morphometrics that differentiated 
cohorts of patients with TH < 2 mm and TH > 5 mm and 
with and without syringomyelia from each other and a con-
trol (CON) group.



Using the CM1 MRI diagnostic standard of 5 mm or 
more of TH, a radiologic diagnosis of CM1 could be made 
in 0.8–0.9% of normal adults and 1.0–3.6% of children 
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undergoing MRI [25, 42, 49]. The prevalence of sympto-
matic CM1 is much lower, only 0.01–0.04% [19]. The CM0 
term was introduced to describe cases of cervical syringo-
myelia with less than 3 mm of cerebellar TH that resolved 
after PCF decompression [22, 46]. Some authors argued 
that CM0 was a CM1 variant [2, 24] because patients with 
CM0-syringomyelia had an SPCF and caudally located obex 
like CM1-syringomyelia [4, 6, 46]. The CM0 term was later 
applied to patients with Chiari-like symptoms, an SPCF, 



abnormal PCF configuration, and less than 3 mm of TH, 
even in the absence of syringomyelia [12, 28, 48]. A short 
clivus and wider angle of the tentorium to Twining line was 
found in 22 patients with CM1-like signs and symptoms, less 
than 3 mm of TH, and no syringomyelia (SPCF-TH0-only) 
[38]. In another study, eight PCF morphometric measures 
predicted which patients with CM0 (9 patients with and 5 
without syringomyelia) and CM1 would be symptomatic 
[28]. Another study demonstrated that CM0 patients with 
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(3 patients) and without (4 patients) syringomyelia had 
smaller PCF area, PCF width, and clivus length compared 
to controls [48]. In another study of 98 patients with MRI 
findings of cerebellar tonsils within but not below the FM, 
craniocervical decompression significantly reduced CM1-
like symptoms and signs [18]. Another study of patients with 
CM1-type symptoms, no syringomyelia, and less than 3 mm 
of TH, showed that PCF underdevelopment around the FM 
led to mild hindbrain ptosis [32]. These studies used the term 
“CM0” to describe patients with CM signs and symptoms, 
less than 3 mm of TH, and no syringomyelia.



In one surgical series, CM-related cervical syringomyelia 
arose from CM1 in 96.3% and CM0 in 3.7% of cases [9]. 
One study of the prevalence of small PCF without syringo-
myelia reported that 8% of people who underwent head MRI 
had tight cisterna magna and short clivus length [51]. About 
25% of adults 21–50 years of age who underwent head MRI 
had at least 2 mm of TH [39]. Minimal TH can occlude the 
FM and predispose to acute development of CM1 symptoms 
[17].



Our results agree with earlier reports comparing classi-
cal CM1 (TH ≥ 5 mm) to CM0 (TH < 2 mm) morphomet-
rics [6, 12, 38, 48]. In our study, underdeveloped PCF was 
present in all 4 CM groups [8, 26, 33, 34, 48] (Tables 1 
and 2). Similar MRI morphometric features were reported 
in five CM0 with S and seven CM1 subjects from fami-
lies affected by CM [24]. In seven families with multiple 
members with CM, 46 subjects had MRI-findings of small 
PCF, 17 of which had CM1 (TH 5 mm and more) with or 
without S, 9 had “intermediate” CM1 (ranging from 3 to 
5 mm) with or without S, and 20 had CM0 (TH < 3 mm) 
with or without S (Suppl. Table 1 in [30]). Patients with 
CM1 and CM0 related to PCF hypoplasia manifest identi-
cal symptoms and signs consistent with a CM phenotype 
[6, 24, 38].



Angular measurements in all our CM groups demon-
strated horizontal inclination of the clivus and PCF flatten-
ing compared to CON. An increase in EI, but not into the 
hydrocephalus diagnostic range, was seen in all CM groups 
compared to CON. Constriction of the fourth ventricular out-
lets or PCF subarachnoid space could have obstructed CSF 
flow sufficiently to expand the lateral ventricles in some CM 
patients. The PF total height (Z) was the same as in CON 
only in the SPCF-TH0-only cohort, suggesting that enlarge-
ment of the superior part offset the underdevelopment of the 
inferior part of the PCF in that cohort.



Abnormal PCF morphometric features in the CM 
cohorts



Consistent with other morphometric studies of classical 
CM1 and CM0 with and without syringomyelia, our patient 
groups had shorter CL, SO, h, and S pf b than CON [6, 21, 



Fig. 1   Morphometric measurements for assessing Chiari malforma-
tion. Linear, angular, and calculated variables. Linear variables (a–
d). C-FM, F-FM, P-FM—distances from FM to corpus callosum, to 
fastigium, and to pons, respectively [21, 48]. ChD—distance between 
the Chamberlain line and tip of the dens axis [35]. CL—the length of 
the clivus [6]. FM—the anteroposterior diameter of the foramen mag-
num [21]. FV—distance between the fastigium and the floor of the 
fourth ventricle [46]. h—height of the osseous part PCF—distance 
from opistion to Twining line [6]. H—height of the skull above the 
Twining line. h ant.—anterior height of PCF [52]. M-FVV—distance 
between the M-line (Line M is drawn across the clivus vertex and 
perpendicular to the C-2 endplate) and fourth ventricle vertex [45]. 
obex-McR—the distance between the obex and the basion-opisthion 
line [14, 46]. pB-C2—perpendicular length between a line connecting 
the basion and the inferoposterior edge of the C2 to the ventral dural 
[21]. ROST—the anteroposterior distance of the soft tissue, shown as 
a hypointensity behind the odontoid process [15]. SC-ISCC, VER-
ISCC—distance from the uppermost part of the superior colliculi 
and the uppermost part of the culmen of cerebellar vermis, respec-
tively, to the inferior part of the splenium of corpus callosum [31]. 
SO—the length of supraocciput [6]. v—the anteroposterior width of 
the ventral subarachnoid space [6]. Y—the anteroposterior length of 
the PCF [4]. Z —the height of the PCF [4]. Angular variables (a, b, 
e). BA (basal angle)—angle formed by the nasion, dorsum sellae, 
and basion [35]. BoA (Boogaard angle)—angle formed by the dor-
sum sellae, basion, and opisthion [6]. C2DRv (odontoid retroversion 
angle)—angle between a line drawn along the inferior margin of C2 
vertebral body and a line drawn from the mid-point of the inferior 
margin through the dens apex [21]. CAA (the clivoaxial angle)—
angle between the dorsal surface of the clivus and the posterior sur-
face of the odontoid process [15]. CAAm (the modified clivoaxial 
angle)—angle between the dorsal surface of the clivus and the pos-
terior surface of the retro-odontoid soft tissue [15]. CLgr (the clivus 
gradient)—angle of the McRae’s line to the clivus [52]. C-SO—the 
angle between clivus and supra-occiput [4]. kink—cervicomedul-
lary kinking. TA (tentorium angle)—angle formed by the tentorium 
and a line from the internal occipital protuberance to the opisthion 
[21]. TTw (tentorium-Twining angle) [4]—the angle at the intersec-
tion of the tentorium and the Twining line. Calculated variables: h/H 
ratio (d) was used to compare the skull compartments below (osseous 
part of the PCF) and above the Twining. S fm (f)—FM surface area 
[43] subdivided into the surface areas of the spinal cord (S sc), of 
the herniated cerebellar tonsils (S tt = S t1 + S t2), and of the CSF (S 
csf); S fm, S sc, St1, and St2 were calculated as the area of the ellipse: 
(π × semi-minor axis × semi-major axis). Also calculated were relative 
indicators – S tt/S fm and S csf/S fm ratios. S pf (e)—mid-sagittal 
PCF area [48] was delimited by the tentorium, the occipital bone, the 
McRae line, and clivus; subdivided into osseous part (S pf b, located 
below the Twining line) and extra-osseous part (S pf eb), and calcu-
lated as the sum of the areas of right-angled triangles. TR C1-4, TR 
C4-7, TR C1-7 (c)—the C1-C7, C1-C4, and C4-C7 taper ratio calcu-
lation [37]: the antero-posterior diameters of the spinal canal – apsc 
C1 – apsc C7 (apsc C3-7 not shown)—were plotted against the cervi-
cal level; a trend line was fitted by linear regression to the diameters 
between C1 and C7, and the slope of this line was calculated; the 
slope of the trend line was recorded as the taper ratio for that spine 
(mm/level). V cm (Fig. 1a)—volume of the cisterna magna [51] was 
calculated using formula: [height × width × depth]/6 (width of the cis-
terna magna not shown). V pf (d) – PCF volume was calculated using 
formula [4]: [4/3 × π×(X/2 × Y/2 × Z/2)], where X is the width of the 
PCF (not shown)
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37, 38, 43]. Reduction of S pf b reflects hypoplasia of the 
inferior part of the PCF [32]. The SPCF-TH0 and SPCF-
CM1 cohorts compared to control also had (1) reduced 



P-FM and C-FM, measures of PCF shallowness and 
reduced distance between neural and bony structures [21, 
48]; (2) reduced distance between the cerebellar vermis and 



Fig. 2   Comparative characteristics of the PCF phenotype in control 
group and CM cohorts. a MRI parameters that differ between all CM 
group and CON (a down arrow indicates a decrease, and an up arrow 
indicates an increase in the parameter in all CM group in compari-
son with CON, p < 0.05), as well as a schematic representation of the 
main changes in the PCF phenotype (decrease, narrowing is high-
lighted by a thin arrow, increase by a wide arrow). b MRI param-
eters that differ between SPCF-syr and SPCF-only cohorts (a down 
arrow indicates a decrease, and an up arrow indicates an increase in 
the parameter in SPCF-syr cohort in comparison with SPCF-only 
cohort, p < 0.05), as well as a schematic representation of the main 
changes in the PCF phenotype (decrease, narrowing is highlighted by 
a thin arrow, increase by a wide arrow). c Reduction of the anteropos-
terior range in the upper part of the cervical spinal canal (SPCF-syr 
vs. SPCF-only, p < 0.05) and tendency to increase in the lower part 
leads to the formation of the “crossing” phenomenon. d MRI param-
eters that differ between SPCF-TH0 and SPCF-CM1 cohorts a down 
arrow indicates a decrease, and an up arrow indicates an increase in 
the parameter in SPCF-TH0 cohort in comparison with SPCF-CM1 
cohort, p < 0.05), as well as a schematic representation of the main 
changes in the PCF phenotype (decrease, narrowing is highlighted by 
a thin arrow, increase by a wide arrow). e, f SPCF-TH0-only patient: 



woman, 53  years old, for a long time notes complaints of aching 
headaches, episodic double vision, mainly complicating the descent 
from the stairs, and attacks of dizziness, tinnitus and instability; on 
neurological examination—convergent strabismus on the left, left-
sided brisk tendon reflexes and Babinski sign, instability in sensitized 
Romberg’s test. At the brain MRI: (e mid-sagittal T1 MRI) the lower 
pole of the cerebellar tonsils is located at the level of the foramen 
magnum (f axial T2 MRI through the plane of the foramen magnum) 
the cerebellar tonsils occupy the foramen magnum with compres-
sion of the brain stem, non-visible cisterna magna (posterior to the 
cerebellar tonsils); CL h41 mm, SO 32 mm, FM 32 mm, h 24 mm, 
CAAm 139 grad., pB-C2 10  mm, ROST 5  mm, S fm 509 mm2. g 
Comparative characteristics of the PCF phenotype in SPCF-TH0-only 
and in other cohorts: (1) the smallest among other forms of CM, but 
statistically significant in comparison with CON, decrease in CL, SO 
and Spf; (2) change in the configuration of the PF (decrease in the 
osseous—below the Twining line—part, and increase in the extra-
osseous—above the Twining line—part) while maintaining the total 
height and volume of the PF (Z and Vpf do not differ from CON); 3) 
the upper CSF spaces of the PCF (VER-ISCC) are narrower than in 
CON, but significantly wider in comparison with other forms of CM; 
(4) a decrease Sfm compared to CON and other forms of CM
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splenium of the corpus callosum (VER-ISCC) [31] charac-
teristic of crowded PCF in CM1 [44]; (3) reduced volume 
of the cisterna magna (V cm) typical of classical CM1 [26] 
and CM0 [23]; (4) ventriculomegaly involving the lateral 
and 3rd ventricles; (5) retro-odontoid tissue hypertrophy 



constricting the ventral CSF space at the cervicomedullary 
junction (ROST) [15], presumed to develop from atlanto-
axial ligament strain and atlantoaxial hypermobility; (6) 
narrowing of anatomical angles (C-SO, CLgr., BoA) and 
flattening of the PCF [4, 50, 52]; and (7) reduced CSF space 



Table 1   The MRI-
morphometric findings in CM 
patients’ groups and control 
subjects: linear (mm) and 
angular (grad.) variables



Statistically significant differences (p < 0.05): (*) with control group, (^) with SPCF-TH0-only group, (#) 
with SPCF-CM1-syr group



Variables SPCF-TH0-only SPCF-CM1-only SPCF-TH0-syr SPCF-CM1-syr CON



M m M m M m M m M m



CL 39.0* 2.9 38.4* 4.3 38.1* 4.8 37.4* 3.1 42.7 3.0
SO 39.4* 5.5 36.6* 2.8 38.6* 3.9 36.9* 2.9 43.6 3.3
T 0.1* 0.5 9.5*^ 4.2  − 0.8*# 2.1 8.7* 4.3  − 3.6 2.9
obex-McR 5.3* 2.7  − 3.3*^ 8.1 6.0# 3.1  − 1.7* 5.5 7.5 1.7
v 7.5 2.6 6.3 1.8 6.6 2.2 5.7* 2.0 7.2 2.0
pB-C2 7.4* 1.9 7.1 1.7 7.4 1.9 6.9 1.7 6.5 1.8
ChD 0.4 2.5 1.2* 2.8 0.9* 1.8 1.3* 2.0  − 0.8 2.5
ROST 4.0* 1.4 3.8* 1.4 4.0* 1.3 4.0* 1.0 3.0 1.1
CAAm 142.1 12.0 140.9* 12.1 142.4* 10.7 138.9* 8.9 148.4 7.6
CAA​ 151.3 10.9 150.0 12.1 150.2 10.4 148.4* 8.7 154.3 8.1
FM 34.9 3.3 35.9 2.8 34.7 2.4 34.9 2.6 35.8 2.9
h ant 30.3* 3.2 28.8* 4.7 29.2*# 4.0 27.0* 3.5 34.8 3.9
h 26.8* 4.2 26.1* 3.7 27.5* 4.3 25.3* 4.3 33.4 4.4
H 83.5 8.0 84.2 7.1 82.3 6.9 83.6 7.7 81.4 6.3
BoA 127.9* 7.8 128.7* 9.7 130.1* 8.5 132.7* 7.4 123.1 5.0
CLgr 52.1* 7.8 54.0* 16.8 49.9* 8.5 49.9* 16.8 56.9 5.0
C-SO 79.9* 10.4 79.7* 7.7 80.3* 13.5 84.2* 9.1 69.0 7.3
apsc C1 18.0 2.8 19.3*^# 2.4 15.9*^# 2.0 17.7 2.3 17.4 2.9
apsc C2 16.6 2.3 17.2 1.8 15.7* 1.7 16.7 1.9 16.9 1.5
apsc C3 14.7 1.8 15.4 1.7 14.2 2.1 14.8 1.8 15.0 1.5
apsc C4 13.2 2.9 14.4 1.4 13.9 2.1 14.3 1.7 14.1 1.9
apsc C5 12.7 1.9 13.6 1.7 13.4 2.8 13.5 1.9 13.0 2.0
apsc C6 12.1 1.6 13.5^ 1.6 13.5 2.9 13.4 1.7 13.0 2.0
apsc C7 12.3 1.8 13.2 1.6 13.4 2.8 13.4 1.9 13.3 2.4
HW 36.2* 3.9 37.0* 4.7 36.8* 4.3 37.8* 5.3 33.9 3.3
BTW 139.1 9.0 138.6 6.3 134.9 6.5 137.9 6.0 137.6 5.3
SC-ISCC 4.9 2.0 6.1^ 1.9 6.0 2.5 6.1 2.2 5.6 1.5
VER-ISCC 8.5* 1.9 7.5*^ 3.2 6.6*^ 1.9 7.0* 2.4 9.9 2.6
P-FM 36.8* 4.1 35.0* 5.4 35.7*# 4.1 33.2* 3.6 39.2 3.2
C-FM 55.9* 4.0 53.7* 5.2 54.3*^# 2.9 52.3* 3.3 58.4 4.0
F-FM 28.0 2.7 25.3*^ 3.9 27.8# 3.0 25.0* 3.4 28.5 2.6
TA 86.7 8.3 87.3# 6.7 87.1 10.7 82.1* 8.5 89.0 6.7
TTw 38.9 4.9 39.3 5.5 38.6 7.2 37.4 5.1 37.4 3.9
X 104.0 5.5 103.7 5.1 101.2^ 4.5 102.9 5.2 102.7 4.5
Z 63.0 6.3 62.4*# 5.2 60.7* 5.6 59.5* 4.4 65.3 4.8
Y 82.6 5.6 81.9 5.5 81.6 6.3 83.8 4.9 82.6 4.0
BA 116.1 5.8 113.8* 8.4 116.3 8.4 117.8* 5.7 114.0 4.7
kink 156.9 9.0 156.5 11.7 156.4 10.3 156.8 8.1 159.9 7.1
C2DRv 73.4 8.7 71.9* 5.4 74.4 6.5 71.7* 6.7 75.1 5.5
FV 8.8 1.9 8.4# 1.3 9.1 2.4 9.7 2.9 8.9 1.2
M-FVV 29.7 3.9 29.6 3.6 29.1 4.3 28.1 4.3 29.9 3.5
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within the FM (S csf/S fm) [43] due to CSF displacement 
by the presence of the tips of the tonsils in CM0 and the full 
tonsils in CM1 [43].



All patients had a small, flattened, and overcrowded PCF 
and TH, and some had syringomyelia. The anteroposterior 
diameter of the FM in our study and Botelho’s [8] was not 
elongated, which was proposed [1, 10, 21] to facilitate TH in 
CM [1]. We noted and others noted a trend toward reduced 
FM anteroposterior diameter in the SPCF-TH0 groups [38] 
(Table 1). The CM0 and CM1 groups had similar M-FVV 
distance, signifying cerebellar deformity within a crowded PCF 
[45], and included patients with cervicomedullary kinking. We 
identified five measurements (P-FM, C-FM, F-FM, BA, CAA) 
that differentiated SPCF-CM1 (TH ≥ 5 mm) from SPCF-TH0 
(TH < 2 mm) and controls (Table 1). The SPCF-TH0 groups had 
normal P-FM and C-FM (Table 1), as previously reported [48].



Characteristic PCF morphometric features of CM1



By definition, CM1 patients have more TH than CM0 
patients. The SPCF-CM1 cohort had significantly greater 
odontoid retroversion (C2DRv) and a lower obex position 
(obex-McR) [14, 46] than the SPCF-TH0 cohort. The obex 
was positioned below McRae's line (FM plane) in the SPCF-
CM1 cohort, slightly above it in the SPCF-TH0 cohort, and 
significantly superior to it in controls. The SPCF-CM1 
cohort compared to the SPCF-TH0 cohort had (1) smaller 
depth of ventral CSF spaces (v) at the FM (especially SPCF-
CM1-syr patients) and (2) more pronounced reduction of 
SO, h, P-FM, C-FM, F-FM, S pf b area, and especially V 
cm (Tables 3 and 4). Reduced supraocciput length (SO) was 
reported previously in CM1 [33, 36].



Table 2   MRI-morphometric 
findings in CM patients’ groups 
and control subjects: calculated 
variables (M ± m) and 
qualitative parameters (n, %)



Statistically significant differences (p < 0.05): (*) with control group, (^) with SPCF-TH0-only group, (#) 
with SPCF-CM1-syr group
CalcV calculated variables, QualP qualitative parameters



Groups SPCF-TH0-only SPCF-CM1-only SPCF-TH0-syr SPCF-CM1-syr CON



CalcV M m M m M m M m M m



EI 26.0* 2.2 26.7* 3.4 27.3* 3.0 27.4* 3.5 24.6 2.1
V cm, mm3 57.1* 47.9 31.2*^ 50.0 100.0*# 205.3 33.4* 59.6 241.6 198.4
h/H 0.3* 0.1 0.3* 0.1 0.3* 0.1 0.3* 0.1 0.4 0.1
V pf, cm3 285.0 43.6 279.4 377.7 263.1*^ 35.8 269.6* 32.5 291.0 28.0
S pf, mm2 2961.6* 318.1 2886.6* 333.2 2804.8*^ 279.2 2782.5* 246.8 3174.9 289.5
S pf b, mm2 1728.0* 217.8 1657.7* 230.4 1683.9*# 189.8 1569.4* 179.5 2094.1 251.3
S pf eb, mm2 1233.7* 238.1 1229.0* 219.4 1120.9 209.3 1213.1* 207.6 1080.8 144.9
S fm, mm2 717.6* 172.9 855.0^ 159.6 833.9 260.8 872.6 167.3 876.6 208.3
S sc, mm2 123.9 30.3 145.0^ 36.2 122.1# 37.3 131.6 22.0 136.5 30.7
S tt, mm2 183.0 124.7 315.2*^ 182.8 196.5# 175.2 393.4* 152.0 175.9 165.0
S csf, mm2 410.8* 127.6 394.9* 128.8 515.2# 193.6 347.5* 116.2 564.2 149.5
S csf/S fm 58.0 15.1 47.3*^ 15.8 62.7# 17.2 40.3* 12.5 65.5 15.1
S tt/S fm 12.5 8.8 20.7*^ 13.1 9.8# 8.7 26.3* 14.1 9.2 8.0
TR C1-4  − 1.6 0.8  − 1.6 0.7  − 0.8^ 0.9  − 1.2 0.8  − 1.2 1.1
TR C4-7  − 0.2 1.0  − 0.3 0.5  − 0.1 0.6  − 0.3 0.6  − 0.4 0.6
TR C1-7  − 0.9 0.4  − 0.9 0.5 -0.5*^# 0.5  − 0.7 0.4  − 0.8 0.4
QualP n % n % n % n % n %
A-CM 1* 3.0 0* 0.0 1* 3.0 0* 0.0 19 63.0
B-CM 1 3.0 0 0.0 2 7.0 0 0.0 4 13.0
C-CM 13* 43.0 8 27.0 11* 37.0 11* 37.0 3 10.0
D-CM 8 27.0 2 7.0 8 27.0 3 10.0 4 13.0
E-CM 7* 23.0 20*^ 67.0 8* 27.0 16* 53.0 0 0.0
SmSO pf 13 43.0 14 47.0 11 37.0 11 37.0 0 0.0
GlSm pf 4 14.0 9 30.0 4 13.0 10 33.0 0 0.0
SmCL pf 13 43.0 7 23.0 15 50.0 9 30.0 0 0.0
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Characteristic PCF morphometric features 
of SPCF‑TH0



The SPCF-TH0-only group had reduced FM (S fm) area, 
increased pB-C2 distance, and constriction of the ventral 



CSF space compared to CON. The obex (Obex-McR) and 
medulla in the SPCF-TH0 groups were caudally positioned 
compared to CON. The SPCF-TH0-only group compared 
to SPCF-CM1-only had (1) longer VER-ISCC and F-FM 
distances, (2) larger cisterna magna volume (V cm), (3) less 



Table 3   The MRI-
morphometric findings in CM 
all, SPCF-only, SPCF-syr, 
SPCF-TH0, and SPCF-CM1 
cohorts: linear (mm) and 
angular (grad.) variables



Statistically significant differences (p < 0.05): (*) with CON, (^) with SPCF-syr, (#) with SPCF-CM1



Variables CM all SPCF-only SPCF-syr SPCF-TH0 SPCF-CM1



M m M m M m M m M m



CL 38.2* 3.8 38.7 3.7 37.8 4.0 38.6 4.0 37.9 3.7
SO 37.9* 4.0 38.0 4.5 37.8 3.5 39.0# 4.7 36.8 2.8
T 4.4* 5.7 4.8 5.6 3.9 5.8  − 0.4# 1.6 9.1 4.2
obex-McR 1.6* 6.6 1.0 7.4 2.2 5.8 5.6# 2.9  − 2.5 6.9
v 6.5 2.3 6.9^ 2.3 6.1 2.2 7.1# 2.4 6.0 1.9
pB-C2 7.2* 1.8 7.3 1.8 7.2 1.8 7.4 1.9 7.0 1.7
ChD 1.0* 2.3 0.8 2.7 1.1 1.9 0.7 2.2 1.3 2.4
ROST 3.9* 1.3 3.9 1.4 4.0 1.1 4.0 1.4 3.9 1.2
CAAm 141.1* 11.0 141.5 12.0 140.7 9.9 142.2 11.3 139.9 10.6
CAA​ 150.0 10.5 150.6 11.4 149.3 9.5 150.8 10.6 149.2 10.5
FM 35.1 2.8 35.4 3.1 34.8 2.4 34.8 2.8 35.4 2.7
h ant 28.8* 4.0 29.6^ 4.0 28.1 3.9 29.8# 3.7 27.9 4.2
h 26.4* 4.1 26.4 4.0 26.4 4.4 27.1 4.2 25.7 4.0
H 83.5 7.4 83.9 7.5 83.0 7.3 83.0 7.5 83.9 7.3
BoA 129.8* 8.5 128.3 8.8 131.4 8.0 129.0 8.2 130.7 8.8
CLgr 51.5* 13.2 53.1^ 13.0 49.9 13.2 51.0 8.2 52.0 16.8
C-SO 81.0* 10.4 79.8 9.1 82.2 11.6 80.1 12.0 82.0 8.7
apsc C1 17.7 2.7 18.6^ 2.7 16.8 2.3 17.0# 2.6 18.5 2.5
apsc C2 16.5 2.0 16.9 2.1 16.2 1.9 16.1# 2.1 16.9 1.9
apsc C3 14.8 1.9 15.1 1.8 14.5 2.0 14.5 1.9 15.1 1.8
apsc C4 13.9 2.1 13.8 2.4 14.1 1.9 13.5# 2.6 14.3 1.5
apsc C5 13.3 2.2 13.1 1.9 13.5 2.4 13.1 2.5 13.5 1.8
apsc C6 13.1 2.1 12.8 1.7 13.4 2.4 12.8# 2.5 13.5 1.6
apsc C7 13.1 2.1 12.7 1.7 13.4 2.3 12.9 2.4 13.3 1.8
HW 36.9* 4.6 36.6 4.3 37.4 4.9 36.5 4.1 37.4 5.0
BTW 137.8 7.2 138.9 7.7 136.5 6.4 137.2 8.2 138.3 6.1
SC-ISCC 5.8 2.2 5.5 2.0 6.1 2.3 5.4# 2.3 6.1 2.0
VER-ISCC 7.4* 2.5 8.0^ 2.6 6.8 2.2 7.6 2.1 7.3 2.8
P-FM 35.2* 4.5 35.9 4.8 34.4 4.0 36.3# 4.1 34.1 4.6
C-FM 54.1* 4.1 54.8^ 4.7 53.3 3.3 55.1# 3.6 53.0 4.4
F-FM 26.5* 3.5 26.6 3.6 26.4 3.5 27.9# 2.9 25.1 3.6
TA 85.8* 8.8 87.0^ 7.5 84.6 9.9 86.9 9.5 84.7 8.0
TTw 38.6 5.7 39.1 5.2 38.0 6.2 38.8 6.1 38.4 5.3
X 103.0 5.1 103.9 5.2 102.0 4.9 102.6 5.2 103.3 5.1
Z 61.4* 5.5 62.7^ 5.7 60.1 5.1 61.8 6.1 60.9 5.0
Y 82.5 5.6 82.3 5.5 82.7 5.7 82.1 5.9 82.9 5.3
BA 116.0 7.2 114.9 7.2 117.1 7.1 116.2 7.1 115.8 7.4
kink 156.7 9.7 156.7 10.3 156.6 9.2 156.7 9.6 156.6 9.9
C2DRv 72.8 6.9 72.6 7.2 73.0 6.7 73.9 7.7 71.8 6.0
FV 9.0 2.2 8.6 1.6 9.4 2.7 8.9 2.2 9.1 2.3
M-FVV 29.1 4.0 29.7 3.7 28.6 4.3 29.4 4.1 28.9 4.0
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frequent absence of the cisterna magna (E-CM), and (4) sig-
nificantly reduced S fm, apsc C1, and apsc C6 (Tables 1 and 
2). The SPCF-TH0-only cohort had narrowing of CSF path-
ways, increased pB-C2 distance, reduced FM area, reduced 
apsc C1 diameter, and slightly less reduction of PCF volume 
compared to SPCF-CM1-only. The FM area was smaller, 
narrower, and tighter (S fm, S sc, S tt) in the joint SPCF-TH0 
group than the collective SPCF-CM1 group. The location of 
the hypoplasia, tightness, and neural crowding in the SPCF-
TH0 group was in the PCF immediately above and within 
the FM and cervical spinal canal. In contrast, the superior 
PCF was less crowded in the SPCF-TH0 than the SPCF-
CM1-only group. Patients with syringomyelia (SPCF-TH0-
syr) had the least cervical spinal canal anterior-to-posterior 
depth (apsc C1, apsc C2, apsc C4, and apsc C6).



The caudal PCF, FM, and upper cervical spinal canal 
form a bony funnel around the medulla, tonsils, and CSF 
lumina. Axial MRI of the PCF, FM, and upper cervi-
cal spinal canal can detect bony and soft tissue structures 
constricting CSF pathways and promoting development of 



syringomyelia in CM0 and CM1 [17, 32, 37, 43]. Odontoi-
dal retroflexion and retro-odontoidal tissue hypertrophy can 
constrict ventral CSF pathways in both CM0 and CM1. In 
CM0 patients, axial MR-images can show abnormal wrap-
ping of the cerebellar tonsils around the medulla when the 
tonsils appear normal on midsagittal MR-images [7, 17, 29].



Characteristic PCF morphometric features of CM 
patients with syringomyelia



Previous studies of PCF and upper cervical spinal canal 
morphometrics and CSF flow in CM1 patients with and 
without syringomyelia identified factors associated with 
syringomyelia [37, 42, 52]. In our study, syringomyelia in 
SPCF-TH0 patients was associated with more significant 
tapering of the cervical spinal canal (TR C1-7) [37]. Several 
factors that reduced PCF volume and increased crowding were 
associated with syringomyelia, including (1) shorter distance 
from basion to the peak of the tentorium (Z), from the culmen 
of cerebellar vermis to the splenium of the corpus callosum 



Table 4   The MRI-
morphometric findings in CM 
all, SPCF-only, SPCF-syr, 
SPCF-TH0, and SPCF-CM1 
cohorts: calculated variables 
(M ± m) and qualitative 
parameters (n, %)



Statistically significant differences (p < 0.05): (*) with CON, (^) with SPCF-syr, (#) with SPCF-CM1
CalcV calculated variables, QualP qualitative parameters



Cohorts CM all SPCF-only SPCF-syr SPCF-TH0 SPCF-CM1



CalcV M m M m M m M m M m



EI 26.8* 3.1 26.4 2.9 27.4 3.3 26.6 2.7 27.0 3.4
V cm, mm3 55.4* 114.3 44.1 50.2 66.7 153.6 78.5# 149.3 32.3 54.5
h/H 0.3* 0.1 0.3 0.1 0.3 0.1 0.3 0.1 0.3 0.1
V pf, cm3 274.3 38.1 282.2^ 40.5 266.4 34.1 274.1 41.1 274.5 35.3
S pf, mm2 2858.9* 301.0 2924.1^ 325.1 2793.6 261.5 2883.2 307.1 2834.5 295.4
S pf b, mm2 1659.7* 211.0 1692.8 225.1 1626.6 192.0 1705.9# 203.7 1613.5 209.5
S pf eb, mm2 1199.2* 221.0 1231.3 227.0 1167.0 211.8 1177.3 229.4 1221.0 211.9
S fm, mm2 820.9 199.8 787.6 178.7 854.3 215.3 774.7# 226.0 864.0 162.3
S sc, mm2 130.9 32.7 134.6 34.8 127.1 30.3 123.0# 33.6 138.2 30.3
S tt, mm2 275.3* 180.7 250.3 169.3 300.3 189.8 189.6# 150.2 354.9 170.9
S csf, mm2 414.8* 154.2 402.7 127.3 426.8 177.4 462.0# 170.1 370.8 123.8
S csf/ S fm 51.7* 17.4 52.5 16.3 50.9 18.5 60.3# 16.1 43.7 14.5
S tt/S fm 17.6* 13.2 16.7 11.9 18.5 14.4 11.2# 8.8 23.6 13.8
TR C1-4  − 1.3 0.9  − 1.6^ 0.8  − 1.0 0.9  − 1.2 0.9  − 1.4 0.8
TR C4-7  − 0.2 0.7  − 0.3 0.8  − 0.2 0.6  − 0.2 0.8  − 0.3 0.6
TR C1-7  − 0.7 0.5  − 0.9^ 0.4  − 0.6 0.5  − 0.7 0.5  − 0.8 0.5
QualP n % n % n % n % n %
A-CM 2* 2.0 1 2.0 1 2.0 2 3.0 0 0.0
B-CM 3* 3.0 1 2.0 2 3.0 3 5.0 0 0.0
C-CM 43* 36.0 21 35.0 22 37.0 24 40.0 19 32.0
D-CM 21 18.0 10 17.0 11 18.0 16# 27.0 5 8.0
E-CM 51* 43.0 27 45.0 24 40.0 15# 25.0 36 60.0
SmSO pf 49 41.0 27 45.0 22 37.0 24 40.0 25 42.0
GlSm pf 27 22.0 13 22.0 14 23.0 8# 13.0 19 32.0
SmCL pf 44 37.0 20 33.0 24 40.0 28# 47.0 16 26.0
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(VER-ISCC), and from the corpus callosum to the FM 
(C-FM); (2) decreased PCF area (S pf); (3) narrower ventral 
CSF space at the FM (v) [6, 20]; (4) lower clivus gradient 
(CLgr) [52]; and (5) smaller PCF volume. Comparing the 
SPCF-TH0-syr group with SPCF-TH0-only group, we found 
that the SPCF-TH0-syr group had significantly shorter 
anterior–posterior diameter of the cervical canal at C1 (apsc 
C1), greater tapering of the cervical spinal canal (TR C1-4, 
TR C1-7), and greater PCF “crowdedness” (VER-ISCC, S 
pf), underscoring that upper cervical spinal canal narrowing 
and PCF crowding predisposes to syringomyelia in CM0 
patients. The hindbrain was caudally located in SPCF-TH0-
only and CM patients. SPCF-TH0 narrowed the inferior PCF 
around the FM area while SPCF-CM1 reduced PCF volume 
more broadly. The spinal canal cross-sectional area caudal 
to the FM (S fm, apsc C1) was smaller in SPCF-TH0 than 
SPCF-CM1. SPCF-CM1 had greater TH, more inferior 
obex positioning, and greater odontoid retroversion than 
SPCF-TH0. Reduced PCF volume and neural element 
crowding associated with syringomyelia in both SPCF-TH0 



and SPCF-CM1. Our study's type, frequency, and severity 
of clinical signs and symptoms replicated those of other 
studies of patients with a small PCF and CM1 or CM0 [13, 
17, 26, 38]. Only patients with syringomyelia had signs and 
symptoms of cervical central myelopathy (Table 5).



Our study has some limitations. Patients were diagnosed 
as having a small PCF if their clivus and supraocciput lengths 
were less than 40 mm, not by confirming a small PCF by volu-
metric measurements. We also excluded patients with complex 
Chiari, basilar invagination > 5 mm, evidence of spinal insta-
bility, or atlantooccipital assimilation, so our morphometric 
values could vary from those of other studies in which com-
plex Chiari patients were included.



In conclusion, reliable radiographic criteria to diagnose 
SPCF-TH0 and SPCF-TH0-syr (CM0) cases are essential. 
Symptomatic cases of SPCF-TH0 without syringomyelia 
have Chiari 1 symptoms and signs, tonsillar ectopia less than 
2 mm, and morphometric evidence of a small PCF. Patients 
with SPCF-TH0-syr (CM0) often have signs of cervical mye-
lopathy from syringomyelia.



Table 5   Clinical findings in SPCF-TH0-only, SPCF-CM1-only, SPCF-TH0-syr, SPCF-CM1-syr patients' groups



(*) 6 from 24; (**) 7 from 29; statistically significant differences (p < 0.05): (^) with SPCF-TH0-only group, (#) with SPCF-CM1-syr group



Clinical signs and symptoms SPCF-TH0-only 
(n = 30)



SPCF-CM1-only 
(n = 30)



SPCF-TH0-syr 
(n = 25)



SPCF-CM1-
syr (n = 30)



n % n % n % n %



CSF obstruction
Valsalva- or strain-induced occipital/upper cervical pain/headache 15 50 14 47 7 28 12 40
Hydrocephalus 1 3 3 10 6* 25^ 7** 24
Compression of brainstem, cerebellum, or cranial nerves
Swallowing difficulty/choking/aspiration, dysphagia 1 3 5 17# 7 28^ 12 40
Hoarseness/dysarthria 3 10 3 10 7 28 6 20
Absent gag reflex 1 3 2 7 4 16 4 13
Central sleep apnea/snoring 0 0 0 0 1 4 1 3
Downbeat nystagmus 0 0 2 7 1 4 3 10
Truncal ataxia 15 50 16 53 13 52 22 73
Tinnitus 8 27 9 30 6 24 9 30
Vertigo/dizziness 16 53 16 53 10 40 15 50
Autonomic symptoms (syncope, drop attacks, sinus bradycardia) 6 20 4 13 3 12 5 17
Trigeminal/glossopharyngeal neuralgia 2 7 0 0 1 4 2 7
Trigeminal sensory loss 6 20 2 7 2 8 6 20
Tongue weakness/deviation 1 3 0 0 2 8 0 0
Palatal weakness 1 3 0 0 1 4 2 7
Spinal cord dysfunction (syringomyelia)
Upper motor neuron signs 3 10 4 13 7 28 8 27
Lower motor neuron signs 5 17 7 23# 19 76^ 23 77
Pain and temperature sensory loss 6 20 9 30# 20 80^ 25 83
Spasticity 0 0 0 0# 1 4 6 20
Scoliosis (primarily thoracic levoscoliosis) 4 13 3 10 9 36 8 27
Motor weakness 5 17 4 13# 18 72^ 14 47
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Abstract: Patients showing typical Chiari malformation type 1 (CM1) signs and symptoms frequently
undergo cranial and cervical MRI. In some patients, MRI documents >5 mm of cerebellar tonsillar
herniation (TH) and the diagnosis of CM1. Patients with 3–5 mm TH have “borderline” CM1.
Patients with less than 3 mm of TH and an associated cervical syrinx are diagnosed with Chiari “zero”
malformation (CM0). However, patients reporting CM1 symptoms are usually not diagnosed with
CM if MRI shows less than 3–5 mm of TH and no syrinx. Recent MRI morphometric analysis of
the posterior fossa and upper cervical spine detected anatomical abnormalities in and around the
foramen magnum (FM) that explain these patients’ symptoms. The abnormalities include a reduced
size of the posterior fossa, FM, and upper cervical spinal canal and extension of the cerebellar tonsils
around the medulla rather than inferior to the foramen magnum, as in CM1. These morphometric
findings lead some neurologists and neurosurgeons to diagnose CM0 in patients with typical CM1
signs and symptoms, with or without cervical syringes. This article reviews recent findings and
controversies about CM0 diagnosis and updates current thinking about the clinical and radiological
relationship between CM0, borderline CM1, and CM1.



Keywords: small posterior cranial fossa; Chiari malformation type 0; Chiari malformation type 1;
cerebellar tonsil herniation; morphometric analysis; syringomyelia



1. Introduction



Hans Chiari described four different anomalies of the cerebellum that now carry his
name. Subsequently, other investigators added subclassifications, and current classifica-
tions include Chiari I (subtypes Chiari 0, Chiari 0.5, Chiari 1.5), Chiari II, Chiari III (subtype
Chiari 3.5), Chiari IV, and Chiari V malformations [1,2].



The definitions and systems of classification of the Chiari malformation type 1 (CM1)
spectrum abnormalities are controversial and broadly discussed in contemporary litera-
ture [3–10]. Some researchers believe that CM0 is a unique posterior cranial fossa (PCF)
malformation [2,3,11–13]. Others believe that Chiari malformation type 0 (CM0) is a sub-
type of CM1 and that CM0 subtyping is imprecise and lacks clinical relevance [9]. Recently,
38.9% of 63 international experts defined CM0 as “a volumetrically small posterior fossa,
obliteration of the cisterna magna, cerebellar tonsils positioned at the foramen magnum,
and the presence of a slit-like syringomyelia (SM) cavity within the cervical spinal cord” [4].
The inability to reach a consensus among all experts may reflect concerns about imprecise
diagnostic criteria leading to incorrect CM0 diagnoses and unnecessary surgery [4]. In
another study, 81.3% of 34 experts reached agreement on this CM0 definition: “obliteration
of the cisterna magna (due to arachnoid adhesions) and/or volumetrically small posterior
fossa, with cerebellar tonsils positioned at the foramen magnum and a syringomielia in
the cervical spinal cord” [14]. The posterior fossa characteristics of CM0 mentioned above
can be present without syringomyelia in patients with CM1-like clinical manifestations.
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Clinical and radiological features of two subtypes of CM0 with and without syringomyelia
were described [15,16]. These subtypes of CM0 need further elaboration to differentiate
them from the much larger group of people with minimal tonsillar ectopia and mild or
absent symptoms.



This article aims to review findings and controversies about CM0 diagnosis. It will
update current thinking about the clinical and radiological findings in symptomatic patients
with cerebellar tonsillar ectopia, a small cranial posterior fossa, and CM0, borderline CM1,
or CM1. Finally, it will contrast the posterior fossa morphology of patients with CM with
that of asymptomatic people with cerebellar tonsillar ectopia.



2. Materials and Methods



This literature review was conducted based on an electronic search of the MEDLINE
database using PubMed (https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov) and Google Scholar (accessed
on 1 February 2022). The following terms were used in the Electronic Search Strategy:
“Chiari type zero malformation”, “small posterior fossa syndrome”, “tight cisterna magna”,
“posterior cranial fossa crowdedness”, “borderline tonsillar herniation”, “(posterior fossa
morphometry) OR (craniometry) AND (Chiari malformation)”, “low-lying cerebellar ton-
sils”, and “Chiari malformation classification”. The search included published articles
through March 2022. A total of 600 sources were received. The subsequent screening
included the removal of duplicate publications, publications published before 1980 (due
to the low prevalence of MRI-verified observations), and links to inaccessible full-text
sources. As a result, 95 publications were selected (Figure 1), including prospective (n = 7),
retrospective (n = 25), cohort (n = 7) studies, family studies and genetic studies (n = 7),
case-control studies (n = 27), and reviews and discussions (n = 16). Pertinent historical
articles (n = 2) and book chapters (n = 4) provided additional information and perspective
for the review.
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3. Results
3.1. Symptomatic Conditions with Low-Lying Cerebellar Tonsils Found by the Article Search and
Selection Process



Milhorat and colleagues studied radiographic PCF morphology in 741 patients with
TH. In 52% of these patients, PCF size and volume were significantly smaller than normal.
CM1 with a small PCF was named classical (primary) CM1 [17]. However, occipital
bone size and PCF volume were normal in the other 48% of patients with cerebellar
tonsillar herniation (TH), who had occipitoatlantoaxial joint instability (34%), tethered cord
syndrome (7%), intracranial mass lesions (4%), and lumboperitoneal shunts (3%) [17]. The
authors referred to these latter forms as secondary CM1 or CM1 mimics.



Several studies have reported patients can have CM1-like symptoms without having
significant TH [15,16,18–22]. These patients shared many PCF morphologic traits of classical
CM1, including isolated hypoplasia of occipital bone, a small PCF, and PCF constriction
from a mismatch between the volume of the PCF and its contents [23–26]. Some authors
use the CM0 or CM1-like terms for patients with CM1 symptoms, diminished PCF volume,
and minimal tonsillar descent [20–22,27], whereas others use CM0 only for patients with
minimal tonsillar ectopia and cervical syringomyelia [3].



3.2. Characteristics of Studies Differentiating CM0 from CM1 and Other Conditions



Early MRI studies reported that the lowest normal tonsillar position was 3 mm of TH,
with a sensitivity of 96% and specificity of 99.5%. An MRI finding of ≥5 mm of TH was
adopted as the diagnostic criteria for CM1 because it predicted CM1 symptoms with 100%
sensitivity and 98.5% specificity [28]. Later investigations showed that the discrete 5 mm
cutoff was less specific for CM1 symptoms than earlier reported [16,29]. Most but not all
individuals with typical CM1 complaints have at least 5 mm of TH below the foramen
magnum (FM), an amount of TH that lies in the tail of the normal distribution of asymp-
tomatic persons [29]. Patients with MRI-diagnosed classic CM1 may exhibit symptoms of
varying severity or be asymptomatic [30–32]. More recent studies report that a radiographic
diagnosis of CM1 based on at least 5 mm of TH on midsagittal MRI is relatively insensitive
and nonspecific for predicting CM1 symptoms [33,34]. CM1 clinical manifestations are
associated with factors other than TH, including PCF shallowness, cerebrospinal fluid
(CSF) space tightness, CSF pathway obstruction, brainstem and cerebellar compression,
and syringomyelia [35].



Typical CM1-like clinical manifestations can develop in patients with TH less than
5 mm and a small posterior cranial fossa (SPCF) [15,16,19,21,22]. CM1-like symptoms,
TH less than 5 mm, and hindbrain overcrowding occurred in 9% of patients in a CM1
surgical series and 33% in a neurology institutional database [18,24]. Patients with CM1-
like symptoms and TH of 3–5 mm may be diagnosed with borderline CM1 on midsagittal
MRI [36]. CM0 diagnosis initially required patients to have cervical syringomyelia with
<3 mm of TH before and syrinx resolution after PCF decompression [2,3]. In CM0, many
authors proposed that SPCF reducing the cross-sectional area around the FM was the
factor responsible for symptom development [15,20,27,37,38]. Several studies examined the
radiologic characteristics of CM0 [15,22,27,37]. In one study, in six 3–16 year old children
with CM0 and syringomyelia (CM0-syr), the obex was located more than two standard
deviations below its normal position [13]. Bogdanov et al. measured 11 parameters
in 17 adult CM0-syr patients and demonstrated that patients with CM0-syr had SPCF
and narrow CSF spaces such as patients with classical CM1 and syringomyelia (CM1-
syr) [27]. A recently published definition of CM0 includes (1) obliteration of the cisterna
magna, (2) volumetrically SPCF, (3) cerebellar tonsils positioned at the FM, and (4) cervical
syringomyelia [4,14].



Some investigators have used CM0 to refer to patients with and without syringomyelia
with minimal or absent TH, radiological features of SPCF, and typical clinical signs and
symptoms of CM1, including occipital headache, posterior cervical pain, and cerebel-
lomedullary dysfunction (Figure 2) [19,21,39,40]. Sekula et al. reported 22 patients with
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CM1-like signs and symptoms, an abnormally short clivus, abnormally wide angle of
the tentorium to the Twining line, less than 3 mm of TH, and no syringomyelia [22].
Heffez et al. documented brain stem compression by radiologic and surgical criteria in
97 adult patients with Chiari-like symptoms who had TH within but not below the FM.
Only 4% of those patients had syringomyelia [16]. These investigations support classify-
ing CM0 without syringomyelia as a classical CM1 variant because CM0 and CM1 share
findings of an SPCF and caudally located obex [3,5,13,15,27,41,42]. In addition, studies of
monozygotic twins, triplets, and families affected by CM1 demonstrate other members
affected with CM0, suggesting that the families have a heritable SPCF trait with variable
TH expression [42–44]. TH variability among monozygotic triplets and twins suggests
that the environment and epigenetics influence SPCF expression and the extent of TH. In
families with CM1, the occipital hypoplasia phenotype documented by SPCF radiological
traits was inherited more consistently than tonsillar descent or CM1 clinical signs and
symptoms [38,42,45,46]. Families with abnormal PCF morphometric features had five
patients with CM0 and syringomyelia and seven with CM1 [42]. In our study of seven
families with multiple members affected by CM1 spectrum disorders, 46 subjects had
MRI-morphometric findings of SPCF, 17 of which had CM1 (TH ≥ 5mm) with or without
syringomyelia, 9 had borderline CM1 (TH 3–5 mm) with or without syringomyelia, and
20 had CM0 (TH < 3 mm) with or without syringomyelia [47]. Occipital hypoplasia re-
duces PCF volume without affecting neural content volume, resulting in neural crowding,
herniation of the tonsils into or below the FM, and Chiari-like clinical manifestations with
or without syringomyelia [5,15,27]. Occipital hypoplasia arises from insufficient growth
of the para-axial mesoderm, underdevelopment of the occipital somites, and abnormal
development of the basichondrocranium. Para-axial mesodermal derangement in CM1
and CM0 may extend to the cervical spine [48–52]. Steeper spinal canal tapering in CM0
and CM1 may create CSF pressure craniocaudal gradients encouraging syrinx formation or
cervical paraspinal muscle alterations [15,48,49,53].
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Figure 2. Types of CM0 without syringomyelia. The McRae line (white line) is shown on the T1-
weighted sagittal images (left panels). Axial images at McRae’s line are shown (right panels) on T1-
weighted (3) and T2-weighted (1,2,4) images. Adult symptomatic CM0-only patients with tonsillar 
herniation ≤2 mm (panels (1–3)) and borderline CM1-only patients with tonsillar herniation 3 mm 
(4). All patients demonstrate short bones (CL and SO < 40 mm), crowdedness of the PCF, tight fora-
men magnum, and CM1-like clinical manifestations: transient localized suboccipital cough-related 
headaches (1) or constant and transient suboccipital headaches (2–4), truncal ataxia, vertigo, dizzi-
ness, and upper motor neuron signs. The sagittal images in (1,3) (left panels) also show spinal canal 
narrowing at the level of the odontoid. 



Most studies of CM0 and CM1 demonstrate abnormally small PCF bone length, PCF 
volume, and crowding of the PCF neural structures [15,17,20,22,24,25,27,41,54–62]. In con-
trast, other studies reported similar PCF volumes in CM1 and normal controls [8,63,64]. 
The discrepancies across CM1 studies of PCF linear, angular, cross-sectional area, and 
volume measurements could arise from the different study populations and the inclusion 
of patients with acquired TH. Patients with a normal-volume PCF can develop CM1 from 
obstruction of the FM and foramen Magendie by arachnoid veils and adhesions, creating 
a craniospinal pressure gradient [65]. 



Nishikawa et al. radiologically examined 500 symptomatic patients with CM1 with 
TH ≥ 5 mm below the FM, 50 patients having CM1-like symptoms with low-lying tonsils 
(<5 mm), and a healthy control group [20]. They identified three subtypes of CM1: (1) type 
A was characterized by a normal PCF volume, normal volume around the FM, and normal 
occipital bone size. This CM1 subtype was associated with hindbrain ptosis and not shal-
lowness of the PCF. It arose from conditions such as tethered cord syndrome, craniover-
tebral junction instability, and increased intracranial pressure [66]; (2) type B was charac-
terized by normal PCF overall volume, reduced PCF volume around the FM, and reduced 
PCF bone size; (3) type C was characterized by small PCF volume, reduced PCF volume 
around the FM, and small occipital bone size. Thus, the PCF was underdeveloped in the 



Figure 2. Types of CM0 without syringomyelia. The McRae line (white line) is shown on the T1-
weighted sagittal images (left panels). Axial images at McRae’s line are shown (right panels) on
T1-weighted (3) and T2-weighted (1,2,4) images. Adult symptomatic CM0-only patients with tonsillar
herniation ≤2 mm (panels (1–3)) and borderline CM1-only patients with tonsillar herniation 3 mm
(4). All patients demonstrate short bones (CL and SO < 40 mm), crowdedness of the PCF, tight
foramen magnum, and CM1-like clinical manifestations: transient localized suboccipital cough-
related headaches (1) or constant and transient suboccipital headaches (2–4), truncal ataxia, vertigo,
dizziness, and upper motor neuron signs. The sagittal images in (1,3) (left panels) also show spinal
canal narrowing at the level of the odontoid.



Most studies of CM0 and CM1 demonstrate abnormally small PCF bone length, PCF
volume, and crowding of the PCF neural structures [15,17,20,22,24,25,27,41,54–62]. In
contrast, other studies reported similar PCF volumes in CM1 and normal controls [8,63,64].
The discrepancies across CM1 studies of PCF linear, angular, cross-sectional area, and
volume measurements could arise from the different study populations and the inclusion
of patients with acquired TH. Patients with a normal-volume PCF can develop CM1 from
obstruction of the FM and foramen Magendie by arachnoid veils and adhesions, creating a
craniospinal pressure gradient [65].



Nishikawa et al. radiologically examined 500 symptomatic patients with CM1 with
TH ≥ 5 mm below the FM, 50 patients having CM1-like symptoms with low-lying ton-
sils (<5 mm), and a healthy control group [20]. They identified three subtypes of CM1:
(1) type A was characterized by a normal PCF volume, normal volume around the FM,
and normal occipital bone size. This CM1 subtype was associated with hindbrain ptosis
and not shallowness of the PCF. It arose from conditions such as tethered cord syndrome,
craniovertebral junction instability, and increased intracranial pressure [66]; (2) type B was
characterized by normal PCF overall volume, reduced PCF volume around the FM, and
reduced PCF bone size; (3) type C was characterized by small PCF volume, reduced PCF
volume around the FM, and small occipital bone size. Thus, the PCF was underdevel-
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oped in the B and C CM1 subtypes. CM1 type A arose from secondary (acquired) TH
unrelated to occipital hypoplasia. In the group with TH < 5 mm, named “CM-absence”
by the authors, the PCF volume around the FM was reduced, but the entire PCF volume
was normal. CM-absence, referred to as CM0 or borderline CM1 by other authors, also
included narrowing of the FM CSF pathways and compression of the brain stem by ectopic
tonsils and scarred arachnoid [16,39–41,67]. The CM-absence group shared the abnormal
PCF morphology seen in the CM1 B and C subtypes, suggesting that CM-absence fits the
classic CM1 disease spectrum.



In a study of 137 CM1 symptomatic patients (51% with syringomyelia) and 14 CM0
symptomatic patients (64% with syringomyelia), both CM1 and CM0 patients had an
abnormally short clivus, reduced sagittal PCF area, and a narrowed (more acute) tentorium-
occipital bone angle. The clivo-axial (Wackenheim’s) angle was significantly wider in the
CM0 group compared to the CM1 group, but other PCF morphometric measurements were
similar between CM0 and CM1 [39]. In a study of 7 symptomatic CM0 patients, 3 (43%)
with syringomyelia, and 141 symptomatic CM1 patients, 77 (55%) with syringomyelia, the
CM0 patient group had a longer clivus and supraoccipital bone than the CM1 group, but
smaller PCF cross-sectional area and a shorter clivus than the control group [40]. Defining
factors of CM0 in other studies were (1) cerebellar tonsils located within but not below the
FM, (2) brainstem caudal displacement and compression, (3) cerebellar tonsils obstructing
CSF flow, and (4) membranes, adhesions, and scarring around the FM [16,37,68,69]. Heffez
et al. studied a series of patients with Chiari-like symptoms and divided them into three
groups by their amount of TH: (1) from 0 to less than 3 mm, (2) 3–5 mm, and (3) >5 mm [16].
Only 4% of patients in Group 1 and 7.7% in the other two groups had syringes. These
authors noted neural compression within the FM [16]. Group 1 patients had cerebellar
tonsils within the FM compressing the brain stem and more severe symptoms than Groups
2 and 3. The presence of neurologic signs was not related to TH extent (mm) by logistic
regression analysis. All groups received the same type of surgical decompression procedure
for CM1. The surgeon noticed no difference in intraoperative anatomy and physiology,
such as deformity of the brain stem, neuroma of the C1 root, neural compression, posterior
inferior cerebellar artery compression, or change in brain stem auditory evoked potentials
between groups. Surgical decompression benefited all groups similarly and without regard
for TH [67]. The authors concluded that typical CM1 signs and symptoms are more critical
than TH extent in diagnosing CM1 spectrum disorders and predicting surgical outcomes.



To better understand how anatomical features of CM0 result in CM1-like clinical
manifestations, we conducted a morphometric study of adult symptomatic patients with
CM1 and CM0 [15]. The clivus length and supraocciput length in all patients were ≤40 mm,
one standard deviation below the control group means [15,19,57]. Patients were divided
by MRI findings into four groups (1) SPCF with TH < 2 mm and without syringomyelia
(SPCF-TH0-only); (2) SPCF with the TH < 2 mm and with syringomyelia (SPCF-TH0-syr);
(3) SPCF with the TH ≥ 5 mm without syringomyelia (SPCF-CM1-only), and (4) SPCF with
the TH ≥ 5 mm with syringomyelia (SPCF-CM1-syr). We compared the four patient groups
to an age and sex-matched control group. Compared to control, all four patient groups had
significantly lower mid-sagittal PCF height, PCF area below the Twining line, and clivus and
supraocciput length, consistent with hypoplasia of the inferior osseous PCF [17,20,22,24,27].
All four patient groups had a small, flattened (shallow), and overcrowded PCF compared
to the control. The combined SPCF groups without syringomyelia compared to control
demonstrated (1) reduced PCF height with reduced distance between neural and bony
structures; (2) reduced distance between the cerebellar vermis and splenium of the corpus
callosum consistent with a crowded PCF; (3) reduced volume of the cisterna magna, typical
of classical CM1 and CM0 [24,70]; (4) retro-odontoid tissue hypertrophy constricting the
ventral CSF space at the cervicomedullary junction; (5) shallowness of the PCF; (6) reduced
CSF space within the FM [71]; and (7) caudal position of the obex and medulla [15]. The
SPCF-TH0-only group, compared to the control, had reduced FM area and constriction of
the ventral CSF space. The SPCF-TH0-only group but not the SPCF-CM1-only group had
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a narrowing of the ventral CSF pathway, reduced FM area, and reduced anteroposterior
diameter of the spinal canal at the C1 level. The authors compared the SPCF-TH0-syr group
to the SPCF-TH0-only group. They found that the SPCF-TH0-syr group had a significantly
shorter anteroposterior diameter of the cervical canal at the first cervical vertebral (C1)
level, more significant tapering of the cervical spinal canal, and greater PCF “crowdedness”,
suggesting that upper cervical spinal canal narrowing and PCF crowding predispose to
syringomyelia in CM0 patients [15,71]. In CM1 and syringomyelia patients, the spinal canal
anteroposterior diameter is often narrower at C1 than at the FM [71]. The SPCF-TH0-syr
group had a smaller anteroposterior spinal canal diameter at the C1 vertebra level than the
SPCF-CM1-syr group [15]. The PCF was abnormally small in CM1 and SPCF-TH0 patients,
and the hindbrain was abnormally caudal. In SPCF-TH0, boney hypoplasia, tightness, and
neural crowding occurred immediately above and within the FM and the upper cervical
spine. In contrast, in SPCF-CM1, hypoplasia reduced the PCF volume throughout the PCF.
The SPCF-CM1-only group had more neural crowding in the superior part of the PCF than
the SPCF-TH0 group. In patients with SPCF-TH0, narrowing of the inferior part of the PCF,
the FM, and the upper cervical canal was associated with syringomyelia development [15].
Nishikawa et al. reported similar findings in patients with CM1 symptoms, SPCF, and the
absence of significant TH [15].



Arachnoidal scarring in and around the FM may play a role in CM1 pathogenesis,
CM0 symptomatology, and syringomyelia development [11,37,65,72,73]. Syringomyelia is
significantly more likely in CM1 cases with arachnoid changes than without [65]. About
half of operated CM0 and syringomyelia patients had arachnoid veils occluding the fourth
ventricular outlets or arachnoid adhesions in the cisterna magna [11,37]. Arachnoid changes
in CM1 spectrum disorders may be a primary or secondary phenomenon. FM arachnoiditis
or tonsillar herniation can obstruct CSF flow through the cisterna magna. Kyoshima et al.
described four adult patients without TH but with syringomyelia, tight cisterna magna,
intraoperatively verified obstruction of foramen Magendie, and syrinx resolution after cran-
iocervical decompression, consistent with CM0 [70]. Milhorat et al. reported obliteration of
the cisterna magna in all their symptomatic CM1 patients [24].



Oldfield proposed that syringomyelia in CM1 arose from the cerebellar tonsils pul-
sating on an enclosed spinal subarachnoid space and creating enlarged CSF subarachnoid
pressure waves that drive CSF into the spinal cord parenchyma [74–76]. The spinal sub-
arachnoid space can be enclosed by lesser TH in the setting of SPCF, obliterated cisterna
magna, and CM0, allowing tonsillar pulsation during the cardiac cycle to initiate syrinx
formation and progression by the exact mechanism postulated in CM1. The cisterna magna
is obliterated in about half of CM0 and CM1 patients and narrowed in the others [15].
Chiari-like symptoms may arise in patients with cisterna magna narrowing but without
TH or syringomyelia. In patients with typical symptoms, narrowing of the cerebellar
retrotonsillar CSF space supports a CM1 diagnosis [14,77]. Symptomatic CM1 patients
have abnormal CSF flow and tonsillar pulsatility by imaging. In one study, phase-contrast
cine-MRI of seven symptomatic adult patients with CM0-syr, suboccipital headache, neck
pain, dizziness, and motor and sensory deficits demonstrated the severity of CSF circu-
lation obstruction at the craniovertebral junction correlated with the severity of clinical
symptomatology [69]. A crowded FM, cisterna magna arachnoidal adhesions, or a fourth
ventricular outlet arachnoidal veil were surgically identified in the CM0 patients. Surgical
decompression resolved CSF flow abnormalities and reduced syrinx size [69]. This study
concluded that patients with CM0 clinically improved after CSF flow-restoring surgery,
confirming that CM1-like pathophysiology could exist despite minimal or absent TH [69].



3.3. Risk of Bias in Studies: Epidemiology, Clinical Presentation, and Diagnosis of CM0



Using an MRI diagnostic threshold of 5 mm or more TH below the FM, a radiologic
diagnosis of CM1 could be made in 0.8–0.9% of normal adults and 1.0–3.6% of children
undergoing MRI in the US and the Netherlands [32,78–80]. The prevalence of symptomatic
and asymptomatic CM0 is unknown. Available information in the literature is indirect
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and scarce. The estimated prevalence of symptomatic CM1 is 0.01–0.04%, although it
could be substantially higher [18,78]. Surgical series of symptomatic patients have a
higher percentage of CM1 patients (92–96%) than CM0 patients (4–8%) [37,39,81]. In a
morphometric study of 333 patients with classical CM1 and 50 with CM0, the CM1 and
CM0 cohorts had occipital bone hypoplasia of different types [20]. In another cohort of
patients with CM1 signs and symptoms, 97 patients had MRI findings of CM0 (only 4%
with the syrinx), 148 patients with MRI-borderline CM1, and 183 with MRI-verified CM1
with TH > 5 mm [16]. The prevalence on MRI of SPCF, short clivus length, and tight
cisterna magna in the US is 8% [82]. Therefore, that population could harbor occult, latent
asymptomatic, and minimally symptomatic CM0.



There is a weak relationship between the extent of TH and the severity of CM1
symptoms [16]. Therefore, the amount of tonsillar ectopia on MRI cannot serve as the sole
diagnostic criterion for validating or refuting that an individual’s symptoms arise from CM1
or its variants. In CM1, FM and PCF crowding measures may be better than TH extent in
predicting which patients have CM1 symptoms [15,20,40,56,68,83,84]. Patients with CM0-
only display symptoms and signs like CM1 and can be categorized by (1) FM obstruction,
(2) brainstem caudal displacement and brainstem or cerebellar compression, (3) traction
on cranial nerves, and (4) central myelopathy from syringomyelia [15,16,22,27,35,37,42].
Patients with SPCF without TH and other CM1 spectrum subtypes continue to experience
delays in diagnosis and misdiagnoses. The average period from the first physician visit to
a CM1 diagnosis in the US was reported as 3.4 years [85].



Headaches and neck pain are the most common complaints of CM1 and CM0 pa-
tients [15,16,24,30,85,86]. The cerebellar tonsils applying pressure to the surrounding dura
or obstructing CSF flow at the FM probably provokes this headache. Pathognomonic occipi-
tal headaches are more common in presurgical patients than non-surgical patients [24,30,87].
The prevalence of headaches and 28 other clinical symptoms did not differ between three
groups of symptomatic CM1 spectrum patients with “zero” (0–2 mm), borderline (3–5 mm),
and full TH (>5 mm) below the FM [16]. Most CM0 and CM1 patients report otoneurological
disturbances, including dizziness, vertigo, disequilibrium, and decreased hearing [24,85].
These symptoms were verified by an otoneurological examination in patients with less than
5 mm tonsillar ectopia, confirming their occurrence in CM0 patients. Mild or nonspecific
symptoms of non-Valsalva-related generalized headache and neck pain, tinnitus, numb-
ness, fatigue, memory impairment, and “brain fog” are common in patients with SPCF
and CM0 or CM1. Because these symptoms are nonspecific to CM0 and CM1, reliable MRI
diagnostic measures should be used to evaluate SPCF in those patients. In one study, six
MRI morphometric measures of the PCF were compared between healthy persons with
normal (<0 mm) and borderline TH (1–5 mm) and symptomatic patients with borderline
(1–5 mm) and severe (6–13 mm, CM1) TH [21]. A comparison of the two control groups of
asymptomatic subjects with normal (<0 mm) and low-lying tonsils (1–5 mm) showed that
PCF area was significantly less in those with low-lying tonsils, suggesting that subclinical
SPCF caused the low-lying cerebellar tonsils (and low fastigium) in that group [21]. Symp-
tomatic CM0 and borderline CM1 patients significantly differed from the healthy controls
without tonsillar ectopia on four measurements. The group of symptomatic patients with
borderline TH (1–5 mm) had a shorter clivus than asymptomatic patients with borderline
TH but no other significant measurement differences. The finding that only symptomatic
patients with low-lying tonsils had a short clivus suggested that finding a short clivus
in patients with atypical symptoms could validate that those symptoms were related to
low-lying tonsils. Symptomatic CM1 patients with severe TH had significantly different
PCF measurements compared to the healthy controls [15].



Ventrolateral TH (the tonsils extending anterior to a line bisecting the caudal medulla
at the FM level on axial MRI) is a relatively common radiographic finding in adult CM0
and CM1 patients [68]. Ventrolateral TH can compress the lateral brainstem nuclei and
cranial nerves, unlike caudal TH, which compresses the dorsal brainstem and obliterates
the CSF space between the dorsal brainstem and tonsils [1,68]. Ventrolateral TH (mm) is
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independent of the extent (mm) of caudal TH on sagittal MRI. Ventrolateral TH can produce
Chiari-like symptoms in patients without TH below the FM. Headache is significantly more
likely in adult patients with than without ventrolateral TH [68]. Medullary symptoms in
young children with ventrolateral TH and less than 5 mm of TH improved clinically with
PCF decompression [1]. Ventrolateral tonsillar ectopy is, therefore, a clinically relevant
radiographic measure to evaluate, especially in patients with Chiari-like symptoms but
without TH on midsagittal MRI [68].



3.4. Synthesis: Using Automated Radiographic Measurements May Reduce the Risk of Bias in
Studies of CM0



Automated radiographic measurement of PCF volume, dorsal TH, ventrolateral TH,
and basilar invagination (BI) could improve the detection of CM0 and CM1. Post-processing
diagnostic methods driven by machine learning may lead to better detection of CM0 [40,88].
MRI or CT morphometric analysis can also identify CM0 with focal hypoplasia restricted
to the inferior PCF and FM region [1,16,20,39,68,69,71,89,90].



4. Discussion



Craniocervical decompression is indicated in CM1 and CM0 patients with brainstem
dysfunction, cranial nerve deficit, symptomatic syringomyelia, and life-dominating oc-
cipital tussive headache [35,67]. Most patients with severe symptoms and clinical signs
undergo surgical management. In patients with nonspecific or less severe symptomatology,
imaging features of boney hypoplasia of the PCF, FM, and upper cervical canal would
support a diagnosis of symptomatic CM0. Latent CM0 and SPCF predispose to the develop-
ment of acute FM syndrome from lumbar puncture, bilateral trigeminal neuralgia, primary
cough headache, and the need for surgical decompression to treat PCF hemorrhage [91–94].
Morphometric analysis of the PCF can diagnose unsuspected CM0 and SPCF.



Syrinx morphology and spinal location differ according to syrinx etiology [95]. Gen-
erally, syringes associated with CM1 and CM0 extended more superiorly in the cervical
spine than syringes of spinal origin [27,95]. The width of syringes in adult patients with
CM0 is similar to or narrower than in patients with CM1 [27,95]. Pediatric patients with
CM0 presented with syringes of various lengths [37]. The similarity in syrinx morphology
between CM1 and CM0 patients is consistent with shared syrinx pathophysiology.



This study has several limitations. The number of studies was limited, as CM0 cases
defined by the original criteria, including syringomyelia, are uncommon. Studies reporting
CM0 cases without syringomyelia only appeared in the past few years. The sample sizes
in several studies were small. The various studies did not use the same definitions. Most
studies consisted of surgical series. The studies differed in their patient demographics.
Usually, symptomatic patients were compared to normal control subjects rather than
asymptomatic patients with minimal tonsillar ectopia. Our review considers the limitations
of previous studies in reporting current thinking about the place of CM0 within Chiari 1
spectrum malformations.



5. Conclusions



Classical CM1 and CM0 may occupy the same phenotypical continuum and have
multifactorial etiologies. MRI morphometric characteristics of CM1 and CM0 include
isolated congenital occipital bone hypoplasia and alterations of other skull base bones
affecting PCF configuration and volume. The CM0 subtype also has absent or minimal
TH on midsagittal MRI, a shallow boney “funnel” around the FM, narrow CSF spaces,
and squeezing of neural elements on axial MRI (Figure 2). The CM0 subtype, like CM1,
may be associated with syringomyelia, presumably resulting from disturbed CSF flow
at the foramen magnum. Specific CM1-spectrum symptoms and signs are required to
diagnose CM0 without syringomyelia because MRI morphometric abnormalities typical
of CM0 can be seen in asymptomatic patients or those with other conditions. Because the
natural history of patients with minimally symptomatic CM0, radiologically identified
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SPCF, and absence of syringomyelia is unclear, more research is needed to study the
morphological and clinical findings of these patients and their potential implications for
surgical decision-making. The benefit of surgical treatment in CM0 without syringomyelia
should be evaluated by prospective, controlled trials comparing the outcomes of surgical
and non-surgical treatments.
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