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Реферат. Введение. Внедрение современных методов нейровизуализации сделало возможным выявление 
тонких особенностей строения задней черепной ямки и краниовертебрального перехода, а также дислокации 
миндалин мозжечка в большое затылочное отверстие, имеющих клинически манифестные и субклинические 
формы. Цель исследования. Изучение особенностей клинических проявлений мальформации Киари 0, 1 и 
«пограничного» типов. Материал и методы. Для анализа литературы использовались источники из междуна-
родных баз данных Web of Science, Scopus, PubMed, а также отечественной библиотечной системы eLibrary. 
Результаты и их обсуждение. Наиболее часто встречающейся патологией задней черепной ямки является 
мальформации Киари 1 типа, которая связана с мезодермальным дефектом и отсутствием соответствия раз-
меров задней черепной ямки и невральных структур, заполняющих ее. Для определения степени мальформации 
Киари целесообразно уточнять степень дислокации миндалин мозжечка. Принята классификация дислокации 
миндалин мозжечка, при которой I степень дислокации миндалин мозжечка характеризуется опущением миндалин 
мозжечка ниже уровня большого затылочного отверстия; II степень присуща опущению миндалин мозжечка до 
уровня С2 позвонка в сочетании со смещением варолиева моста и продолговатого мозга ниже линии Twining. 
Дислокация миндалин мозжечка III степени квалифицируется при смещении миндалин мозжечка в сочетании с 
интракраниальной гипертензией. При дислокации миндалин мозжечка IV степени наблюдается гипоплазия моз-
жечка, сопровождающаяся смещением продолговатого мозга. Возникновение сирингомиелии при мальформации 
Киари 0 типа связано с нарушением ликвородинамики в области краниовертебрального перехода, аналогичные 
расстройства ликворообращения выявляются при мальформации Киари 1 типа. Мальформация Киари 1 типа 
и «пограничная» мальформация Киари проявляются в виде упорных краниалгий, болей в шейном отделе по-
звоночника, отоневрологических, зрительных нарушений, респираторных, психологических и когнитивных рас-
стройств, выявляется поражение мозжечковых и стволовых структур головного мозга, а также спинного мозга и 
другие более редкие признаки поражения центральной нервной системы. Выводы. Таким образом, необходимо 
дальнейшее исследование особенностей развития клинической симптоматики при мальформации Киари 0, 
1 и «пограничного» типов для оценки динамики течения заболевания и выбора адекватной тактики лечения.
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мации Киари.
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Abstract. Introduction. Introduction of advanced neuroimaging methods has made it possible to identify subtle structural 
features of the posterior cranial fossa and craniovertebral junction, as well as the dislocation of cerebellar tonsils into the 
foramen magnum, which have clinically overt and subclinical forms. Aim: To study the clinical manifestation features of 
Chiari type 0, 1, and “borderline” malformations. Materials and Methods. For literature analysis, the sources were used 
from international databases, such as Web of Science, Scopus, and PubMed, and the Russian library system, eLibrary. 
Results and Discussion. The most common pathology of the posterior cranial fossa is Chiari type 1 malformation 
associated with a mesodermal defect and with discrepancies between the sizes of the posterior cranial fossa and the 
neural structures that fill it. To assess the Chiari malformation grade, it is advisable to specify the dislocation grades of 
cerebellar tonsils. There is a common classification of cerebellar tonsil dislocations, in which the dislocation grade 1 
of cerebellar tonsils is characterized by the descent of cerebellar tonsils below the foramen magnum level; grade 2 is 
inherent in dislocation of the cerebellar tonsils down to the C2 vertebra level in combination with displacing the pons 
and medulla oblongata below the Twining line. Grade 3 dislocation of the cerebellar tonsils is where the cerebellum 
tonsil displacement is combined with intracranial hypertension. In case of the degree 4 dislocation of the cerebellar 
tonsils, cerebellar hypoplasia is observed, accompanied by a displacement of the medulla oblongata. The occurrence 
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of syringomyelia in Chiari type 0 malformation is associated with liquor dynamic disorders in the craniovertebral junction 
region; the similar liquor circulation disorders are detected in Chiari type 1 malformation. Chiari type 1 and “borderline”-
type malformations manifest as persistent cranialgia, pain in the cervical spine, otoneurologic and visual disorders, 
respiratory, psychological, and cognitive disorders, damage to the cerebellar and stem structures of the brain, damage to 
the spinal cord, and other, more rare signs of damage to the central nervous system. Conclusions. Thus, it is necessary 
to further study the features of developing clinical symptoms in Chiari type 1, 0, and “borderline” malformations to assess 
the changes in the course of the disease and select an adequate treatment strategy.
Keywords: Chiari malformation, clinical manifestations, treatment.
For reference: Sakovets TG, Rybkina NL. Clinical manifestation features of Chiari type 0, 1, and “borderline” malforma-
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В ведение. Внедрение современных методов 
нейровизуализации сделало возможным 

выявление тонких особенностей строения задней 
черепной ямки (ЗЧЯ) и краниовертебрального пере-
хода (КВП), а также дислокации миндалин мозжечка 
(ДММ) в большое затылочное отверстие, имеющих 
клинически манифестные и субклинические формы. 
Для определения степени мальформации Киари 
(МК) целесообразно уточнять степень ДММ [1,2]. 
Принята классификация ДДМ, при которой I степень 
ДММ характеризуется опущением миндалин моз-
жечка ниже уровня БЗО; II степень присуща ДММ 
до уровня С2 позвонка в сочетании со смещением 
варолиева моста и продолговатого мозга ниже ли-
нии Twining. ДММ III степени квалифицируется при 
смещении миндалин мозжечка в сочетании с нтра-
краниальной гипертензией. При ДММ IV степени 
наблюдается гипоплазия мозжечка, сопровождаю-
щаяся смещением продолговатого мозга.

Цель исследования. Изучение особенностей 
клинических проявлений мальформации Киари 0, 
1 и «пограничного» типов.

Материал и методы. Для анализа литературы 
использовались источники из международных баз 
данных Web of Science, Scopus, PubMed, а также 
отечественной библиотечной системы eLibrary. 

Результаты и их обсуждение. В настоящее 
время добавлены подклассы при учете МК, текущие 
классификации включают различные подтипы МК: 
МК-0 характеризуется эктопией миндалин мозжечка 
менее 2 мм, МК-0,5 – ДММ 2-4 мм, МК-1 – ДММ на 
5 мм, МК-1,5 – эктопией миндалин мозжечка 5 мм и 
более в сочетании с выраженным опущением ствола 
мозга ниже края БЗО. Выделяются также МК-2, МК-3 
(подтип МК-3,5), пороки развития Киари–4 и Киари–5 
[3,4,5]. В настоящее время спорным остаются вопро-
сы, касающиеся особенностей движения ликвора 
в зоне КВП, аномалий ЗЧЯ, центральной нервной 
системы, кровеносных сосудов, особенностей на-
следования развития аномалий КВП [6].

Наиболее часто встречающейся патологией ЗЧЯ 
является МК-1, которая связана с мезодермальным 
дефектом и отсутствием соответствия размеров 
ЗЧЯ и невральных структур, заполняющих ее. 
Возникновение МК-1 определяется истечением 
спинно–мозговой жидкости (СМЖ) через открытый 
дефект нервной трубки и неокклюзированнный 
позвоночник. Таким образом, возникает снижение 
внутричерепного давления, сброс ликвора через 
центральный канал, что обусловливает умень-
шение количества СМЖ в желудочковой системе 
вследствие нарушения ее возврата. Развитие рас-

ширения желудочковой системы, интракраниальной 
гипертензии, нарушения ликвородинамики связано 
с нарушением расширения черепной коробки 
вследствие отсутствия движущей силы ликвора, 
что определяет формирование тесной ЗЧЯ и кау-
дальное смещение ствола мозга и мозжечка через 
БЗО [7,8]. Ряд авторов считает значимым в развитии 
МК родовой травмы [9], предполагая важную роль 
в ее развитии патологической подвижности клино-
видно–решетчатного и клиноводно–затылочного 
синходрозов, обусловленных пульсацией структур 
головного мозга [9].

Считается, что МК наблюдается у 0,1-0,5% на-
селения, однако точную распространенность ука-
занной патологии оценить затруднительно ввиду 
неспецифичности клинических симптомов [8]. Счи-
тается, что в США у 215 000 пациентов может опре-
деляться МК-1, что делает ее самой распростра-
ненной аномалией КВП среди МК [10]. Выявление 
спорадических случаев МК-1 становится типичным 
при использовании нейровизуализации [11, 12].

МК-1 обычно диагностируется во взрослом воз-
расте [13, 14], характеризуется развитием различных 
клинических проявлений [15], однако в ряде случаев 
манифестация заболевания наблюдается в моло-
дом возрасте [16]. 

МК-1 является манифестной, особенно при низ-
ком уровне эктопии миндалин мозжечка (≤5 мм), 
бессимптомный в 50% случаев [17]. 

До сих пор определение МК-1 остается спорным, 
ряд авторов обсуждают вопрос, считать ли МК-1 
нейровизуализационным феноменом или патологи-
ческим состоянием с наличием особых клинических 
симптомов, специфичных для МК-1 [18]. Необходи-
мо учитывать, что граница, разделяющая патологи-
ческие изменения КВП от его нормального анатоми-
ческого варианта строения может быть размыта [18]. 
Исследователями обсуждаются дефиниции МК-1 как 
«симптомной», «бессимптомной» и «тонзиллярной 
эктопии» [19]. МК-1 представляет собой состояние, 
значительно отличающееся от МК 2-4типов. В от-
личие от них, МК-1, по мнению некоторых авторов, 
скорее следует рассматривать в качестве особого 
синдрома, чем порока развития [20].

Большинство клинических когортных исследова-
ний показывают одинаковую распространенность 
среди обоих полов или незначительное преоб-
ладание среди женщин. Не выявлено значимой 
этнической или географической зависимости рас-
пространенности МК-1. Тем не менее, ранее были 
выявлены области со значительной частотой МК-1, 
с преобладанием в определенных этнических груп-
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пах и изолятах. В одном из районов Республики 
Татарстан распространенность МК-1 с клиническими 
проявлениями (при эктопии 5 мм и более) состави-
ла 275 случаев на 100 тыс. населения, а при учете 
пациентов с МК-1 с клинически значимой «подпо-
роговой» эктопией 2-4 мм – 413 случаев на 100 тыс. 
населения [21, 22]. 

Считается, что не выявлена взаимосвязь кли-
нических проявлений с патологией КВП в случае 
опущения миндалин мозжечка менее 5 мм, что не 
исключает диагноз МК-1. В настоящее время обсуж-
дается значимость «пограничной» МК [21]. 

У пациентов с «пограничной» МК (ДММ 3-5 мм) 
наблюдаются объясняющие клинические симптомы 
уменьшение размера ЗЧЯ, БЗО и верхнего шейного 
отдела позвоночника, тесное прилегание миндалин 
мозжечка к продолговатому мозгу на уровне БЗО 
[23]. 

Клинические проявления при МК-0.
Сирингомиелия без ДДМ была впервые описана 

Ньютоном в 1969 г. В 1998 году Iskandar et al. на-
звал это состояние МК-0, при которой симптомы и 
размер сирингомиелитической полости уменьши-
лись после декомпрессии ЗЧЯ [24]. МК-0 присуще 
наличие сирингомиелии без явного опущения 
миндалин мозжечка [25] или минимальной (<3 мм) 
ДММ [15, 24]. Возникновение сирингомиелии при 
МК-0 связано с нарушением ликвородинамики в 
области КВП, аналогичные расстройства ликво-
рообращения выявляются при МК-1. МК-0 ряд 
авторов считает «пограничной МК» и «патологией 
с Киари-подобными проявлениями», в то время 
как другие авторы описывали ее как «уменьшение 
cisterna magna» [26]. 

МК-0 некоторыми авторами признается особой 
формой уникальной мальформацией ЗЧЯ [24, 25, 
27-29]. Другие исследователи считают, что МК-0 яв-
ляется подтипом МК-1 и не следует выделять МК-0 
в отдельную рубрику классификации [30]. 

Клинические проявления при МК-1 и «погра-
ничной» МК.

Оценка распространенности МК-1 и «погранич-
ной» МК затруднена вследствие наличия асим-
птомных форм этих аномалий КВП. Трудности в 
учете представленности МК-1 и ДММ связаны с 
различным дизайном исследований, выборкой 
групп [31]. Мнение авторов о частоте симптомных 
форм МК-1 и «пограничной» МК противоречиво: 
некоторые авторы считают, что у около 2/3 паци-
ентов с указанной аномалией КВП выявляются 
клинические симптомы [32], по другим, более со-
временным данным, у аналогичной части больных 
с МРТ-верифицированными МК-1 и пограничной МК 
не наблюдаются признаки МК [32].

Для развития и выраженности клинической сим-
птоматики при МК-1 и «пограничной» МК значимым 
является наличие сопутствующих патологий: гидро-
цефалии, интракраниальной гипотензии, изменения 
размеров и конфигурации ЗЧЯ, БЗО, анатомических 
соотношений невральных структур ЗЧЯ, особенно-
стей расположения зуба С2 позвонка, врожденного 
атланто-аксиального вывиха, стеноза позвоночного 
канала. 

МК-1 и «пограничная» МК проявляются в виде 
упорных краниалгий, болей в шейном отделе по-
звоночника, отоневрологических, зрительных нару-
шений [33, 34], респираторных, психологических и 
когнитивных расстройств [13, 14, 34-38], выявляется 
поражение мозжечковых и стволовых структур го-
ловного мозга, а также поражение спинного мозга и 
другие более редкие признаки поражения централь-
ной нервной системы [14, 39, 40]. 

Среди последних зафиксировано поражение от-
водящего нерва, лицевой гемиспазм, расстройства 
сердечного ритма, пароксизмальные расстройства 
сознания, drop-attasks, ортопноэ [41, 42]. Буль-
барные симптомы, центральное апноэ и храп, 
направленный вниз нистагм, туловищная атаксия, 
вегетативные нарушения, синкопальные состояния, 
нарушения сердечного ритма, поражение тройнич-
ного и языкоглоточного нервов являются следствием 
прямого компримирующего действия на структуры 
ЗЧЯ [42, 43]. Редко наблюдается сочетание дипло-
пии, пареза голосовых связок и головокружения 
[44]. Decq et al. сообщили о двух случаях нарушения 
зрения [45]. У одного больного наблюдалась дипло-
пия, сопровождающаяся отеком зрительного нерва, 
в единичном случае регистрировался однократный 
короткий эпизод преходящей слепоты [41].

Преимущественно провоцирующиеся Вальсаль-
ва-подобными маневрами цефалгии при МК-1 лока-
лизуются в затылочной области. Головокружение 
является чаще всего несистемным, провоцирую-
щимся изменением позиции тела, сопровождается 
неустойчивостью при ходьбе при стремительных 
движениях. Также у пациентов отмечаются цер-
викалгии, корешковые болевые синдромы, боли 
жгучего характера на грудном уровне, общая сла-
бость и утомляемость [14, 40, 46]. Краниалгии и 
цервикокраниалгии обусловливаются нарушением 
ликвородинамики в области БЗО. Головокружение, 
шум в ушах, гипакузия и/или гиперакузия, осцилоп-
сия и нистагм наблюдаются у большинства пациен-
тов с МК-1 [14]. Только в нескольких исследованиях 
изучались тенденции в соотношении клинических и 
нейровизуализационных феноменов МК-1 [14].

Необходима клиническая настороженность при 
выявлении признаков поражения спинного мозга, 
болей нейропатического характера, левостороннего 
сколиоза в грудном отделе позвоночника, учитывая 
возможное наличие у пациентов с подобными при-
знаками наличие МК-1 [42]. 

Симптомы МК-1 и «пограничной» МК неспец-
ифичны, что затрудняет диагностику указанной 
нозологии без проведения нейровизуализации. От-
сутствие патогномоничных симптомов определяет 
случайность обнаружения МК-1 при нейровизуали-
зации у ¼ пациентов с клиническими симптомами 
указанной патологии [33]. Симптоматика МК-1 у 
взрослых, за редким исключением, развивается мед-
ленно, реже – скачкообразно нарастая или внезапно 
стабилизируясь. 

Клинические симптомы МК-1 часто сочетаются 
с различными неврологическими нозологиями, 
включая фибромиалгию и синдром хронической 
усталости [47], что представляет значительные 
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сложности при дифференциальной диагностике 
МК-1. Более, чем у трети больных (37%) отмечались 
симптомы МК-1, проявляющиеся в течение жизни. 
34% пациентов связывает дебют проявлений МК-1 
с физической травмой, хотя в дальнейшем значи-
мость травматического анамнеза оспаривается [48]. 
Значительному количеству пациентов ошибочно 
диагностировали заболевания психической сферы 
(59 % случаев).

У детей часто выявляются признаки поражения 
ствола мозга: центральное апноэ во сне или труд-
ности с кормлением [49], что, вероятно, является у 
младенцев и детей младшего возраста эквивален-
том головной боли и локальных болевых проявле-
ний, которые позже манифестируют по мере роста 
ребенка. У ребенка с ранней стадией МК-1 реги-
стрируется опущение каудального отдела мозжечка 
менее чем на 3 мм, хотя классическим признаком 
МК-1 считается ДММ более чем на 5 мм ниже БЗО 
[50-52]. Независимо от возраста ребенка, важно 
оценить исправность вентрикуло-перитонеального 
шунта, выявить гидроцефалию, поскольку послед-
няя в отсутствие лечения может усугубить МК-1, 
приводя к возникновению симптомов интракрани-
альной гипертензии с последующим дальнейшим 
сдавлением ствола мозга.

Нейрохирургическое и консервативное лечение. 
Отмечается положительная динамика в педиа-

трической практике цефалгий, провоцирующихся 
вальсавоподобным напряжением, парестзий [53]. 
Считается, что консервативная тактика лечения ме-
нее эффективна при указанной нозологии. В целом, 
сохранение цефалгий при вальсавоподобном на-
пряжении в ходе консервативного лечения является 
поводом для нейрохирургического вмешательства 
[54, 55]. Важно отметить, что у преобладающего 
количества больных после нейрохирургического 
вмешательства основные клинические проявления 
МК-1 регрессируют [42]. 

До сих пор не существует единого мнения о 
точных показаниях к хирургическому вмешатель-
ству при МК-1. Считается, что провоцирующиеся 
кашлем головные боли, влияющие на качество 
жизни, гидроцефалия, большая и/или увеличива-
ющаяся сирингомиелитическая полость, развитие 
прогрессирующей неврологической симптоматики, 
включающей миелопатию, а также нарушения лик-
вородинамики, пролабирование миндалин мозжечка 
или компремировние структур ЗЧЯ и/или спинного 
мозга являются показаниями для нейрохирургиче-
ского вмешательства [41, 56].

Консервативное лечение является оптимальным 
для асимптомных больных или пациентов с незна-
чительными проявлениями МК [57]. Асимптомные 
полости центрального канала спинного мозга не 
являются показанием для нейрохирургического ле-
чения. Показано, что при МК только у 25% больных 
с головной болью, провоцирующейся кашлем, про-
водилось нейрохирургическое лечение [56]. 

Выводы. Таким образом, необходимо дальней-
шее исследование особенностей развития клини-
ческой симптоматики при МК-1, 0 и пограничного 

типов для оценки динамики течения заболевания и 
выбора адекватной тактики лечения.
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