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 Дислокации миндалин мозжечка в большое затылочное отверстие 
и спектр мальформаций Киари 1-го типа
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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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Abstract
A review on the pathogenesis, clinical picture and diagnosis of dislocations of the cerebellar tonsils in the large occipital fora-
men and the spectrum of Chiari malformations Type 1 is provided. The issues of surgical treatment of such patients are discussed.
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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-



11 S.S. Korsakov Journal of Neurology and Psychiatry, 2022, vol. 122, no. 4

Обзоры Reviews

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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