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Мальформация Арнольда–Киари (МАК) – группа врожденных аномалий 

развития заднего мозга и костей основания черепа, при которой проис-

ходит смещение миндалин мозжечка, в ряде случаев ствола и IV желу-

дочка ниже уровня большого затылочного отверстия. В статье описаны 

этиология и патогенез данного заболевания. Изложена подробная класси-

фикация МАК. Среди представленных типов мальформаций наиболее 

распространенными являются I и II типы. Подробно описывается клиниче-

ская картина МАК: симптомы, связанные с нарушениями циркуляции 

ликвора, со сдавлением/дисфункцией ствола головного мозга или моз-

жечка, с сирингомиелией/миелопатией, с компрессией верхних отделов 

спинного мозга. Особое внимание уделено таким методам диагностики 

как компьютерная и магнитно-резонансная (МРТ) томографии, фазокон-

трастная кардиосинхронизированная МРТ, также представлены современ-

ные методы и технические подходы хирургического лечения. 
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взаимоотношения мозжечка, ствола головного мозга 

(ГМ), верхних шейных отделов спинного мозга (СМ) 

и костей основания черепа [1–3]. В 1891 г. патомор-

фолог из университета Праги H. Chiary описал слу-

чай опускания миндалин мозжечка ниже большого 

затылочного отверстия (БЗО) у взрослого [4–6]. 

В 1894 г. немецкий патоморфолог J. Arnold опублико-

вал клинический случай ребенка с миелодисплазией 

и каудальным смещением структур мозжечка [1]. 

В 1907 г. сотрудники лаборатории E. Schwalbe 

и M. Gredig, которой руководил J. Arnold, провели 

морфологические исследования нервной системы 

у 4 младенцев со спинномозговыми грыжами и пред-

ложили термин «мальформация Арнольда–Киари» 

[7], который и закрепился с начала XX века [8]. По 

данным российских исследователей, частота возник-

новения МАК в популяции составляет 3,3–8,2 случая 

на 100 тыс. населения и в 20–85% наблюдений со-

провождается формированием полости на разных 

уровнях СМ (сирингомиелия – СРМЛ), а иногда и 

ствола ГМ (сирингобульбия) [9–12]. По данным за-

рубежных источников, частота встречаемости МАК 

может достигать 500 случаев на 100 тыс. населения 

[13]. Такая разница может быть обусловлена низкой 

доступностью нейровизуализации и ее качеством, 

уровнем развития медицины, и в частности – нейро-

хирургии [14, 15]. 

Традиционное разделение МАК на 5 типов основа-

но на количественном определении степени смещения 

миндалин мозжечка в БЗО ниже линии Чемберлена. 

В нейрохирургической практике чаще встречается 

МАК типа 0 и I, а МАК типа II–IV относится к редким 

тяжелым (часто несовместимым с жизнью) врожден-

ным порокам развития.

Классификация МАК. В настоящее время на основа-

нии морфологических характеристик выделяют 5 типов 

МАК [16–18]: 

•  тип 0 – миндалины мозжечка заполняют всю 

большую затылочную цистерну, но не выходят за 

ее пределы; описывается как «переполненная» за-

дняя черепная ямка (ЗЧЯ) и может характеризо-

ваться нарушением циркуляции цереброспиналь-

ной жидкости (ЦСЖ);

•  тип I проявляется опусканием миндалин мозжеч-

ка ниже БЗО. Опущение миндалин 3 мм счита-

ют нормой, от 3 до 5 мм – пограничным значе-

нием, >5 мм – патологическим. IV желудочек при 

этом не изменен (допускается его незначитель-

ная вытянутость), продолговатый мозг уплощен. 

В ткани вытянутых миндалин определяется глиоз. 

В среднем в 50% случаев МАК типа I сочетается 

с СРМЛ; 

•  тип II – смещение миндалин мозжечка вместе 

с его червем до позвонка С2 или ниже, а также 

каудальная дислокация нижних отделов ствола 

ГМ в БЗО;

Мальформация (аномалия) Арнольда–Киари 

(МАК) – это группа врожденных аномалий 

развития заднего мозга, определяющих структурные 
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•  тип III характеризуется каудальной дислокацией 

всех структур ЗЧЯ, смещением мозжечка в позво-

ночный канал и субокципитальным или высоким 

менингомиелоцеле шейного отдела СМ;

•  тип IV – гипоплазия мозжечка и опущение про-

долговатого мозга.

Учитывая, что приблизительно в 50% случаев МАК 

типа I сочетается с СРМЛ, часть исследователей пред-

лагает разделять ее на 2 вида [19, 20]: 

• А – МАК, сочетанная с СРМЛ (рис. 1); 

• Б – МАК, не сочетающаяся с СРМЛ.

Этиология и патогенез. Предполагается, что основ-

ную роль в развитии МАК играет патология внутри-

утробного развития костных и мягкотканых структур 

ЗЧЯ [21, 22]. В 1965 г. W.J. Gardner впервые предполо-

жил, что причиной каудальной дислокации мозжечка 

при МАК является недостаточный объем ЗЧЯ [23]. Он 

отметил, что у данных пациентов место прикрепления 

намета мозжечка располагается ниже, чем в норме. 

Ограничение размеров ЗЧЯ может происходить также 

снизу за счет базиллярной импрессии и укорочения 

размеров ската. Учитывая эмбриональный характер 

недоразвития костей ЗЧЯ, предполагается возмож-

ность не только спорадического, но и наследственного 

характера МАК. Широкое разнообразие неврологи-

ческих симптомов при МАК обусловлено анатомиче-

скими особенностями краниовертебрального перехода: 

миндалины мозжечка и нижние отделы продолгова-

того мозга опускаются вниз, что приводит к компрес-

сии каудальных отделов ствола ГМ, мозжечка, верхних 

шейных сегментов СМ, а также к сдавлению и переги-

бу нижних черепных нервов [24]. Кроме того, на уров-

не БЗО может происходить компрессия позвоночной 

и задней нижней мозжечковой артерий с развитием 

ишемических расстройств в вертебрально-базилярном 

бассейне [25, 26]. Еще одной ведущей причиной сим-

птоматики при МАК считается расстройство цирку-

ляции ЦСЖ, возникающее на уровне БЗО [8, 27, 28]. 

Пульсовая гидродинамическая волна, возникающая 

в желудочковой системе, гасится из-за затрудненного 

оттока ЦСЖ из полости IV желудочка в большую за-

тылочную цистерну за счет соударения со стенками 

центрального канала СМ [4, 29]. Возникает порочный 

круг, при котором прогрессирует смещение мозжечка, 

что приводит к сдавлению ствола ГМ, а волна ЦСЖ, 

направленная в каудальном направлении, приводит 

к постепенному расширению центрального канала СМ 

и образованию полости СРМЛ [11, 30].

В 1969 г. В. Williams путем мониторинга давления 

в желудочках ГМ и подоболочечном пространстве СМ 

показал, что при блоке субарахноидального простран-

ства на уровне большой затылочной цистерны имеется 

большой градиент давления ЦСЖ в черепе и позво-

ночном канале, что приводит к «засасыванию» ЦСЖ 

в центральный канал СМ через его устье в области 

IV желудочка.

В настоящее время наиболее полная концепция 

патогенеза СМ разработана J. Klekamp (2002) [31]. По 

его мнению, СРМЛ представляет собой состояние хро-

нического интерстициального отека СМ в результате 

скопления в нем межклеточной жидкости. При СРМЛ 

образование кист происходит только при наличии бо-

лее высокого давления ЦСЖ в центральном канале СМ 

по сравнению с субарахноидальным пространством СМ 

или при вытеснении ЦСЖ из субарахноидального про-

странства СМ. 

Е.Н. Oldfield и соавт., проанализировав данные на-

тивной и фазоконтрастной МРТ, интраоперационной 

ультрасонографии, выдвинули оригинальную гипоте-

зу развития и прогрессирования СРМЛ при МАК. Во 

время кардиальной систолы смещение вниз эктопиро-

ванных миндалин мозжечка создает блокаду субарах-

ноидального пространства на уровне БЗО, и с каждой 

последующей систолой миндалины начинают функ-

ционировать как поршневая система с передачей си-

столического давления ЦСЖ, которая воздействует на 

поверхность СМ и проходит через периваскулярное 

и интерстициальное пространства в вещество СМ, фор-

мируя СРМЛ-полость [32].

Клиническая картина. До появления нейровизуали-

зации пациентам с болями в шейно-затылочной обла-

сти в большинстве случаев ставили диагноз «шейный 

остеохондроз» [16]. 

МАК может клинически манифестировать в разном 

возрасте, чаще всего в 20–40 лет [33].

Симптоматика МАК исходит из 3 основных пато-

физиологических последствий неупорядоченной ана-

томии ЗЧЯ [34–37]: 

1. Симптомы, связанные с нарушениями циркуля-

ции ЦСЖ:

•  боли в шейно-затылочной области, провоцируе-

мые физической нагрузкой и (или) пробой Валь-

сальвы (форсированный выдох при закрытом 

носе и рте);

•  гидроцефалия со всем разнообразием ее симпто-

мов.

Рис. 1. Магнитно-резонансная томография (МРТ): СРМЛ шейного 
и грудного отделов СМ
Fig. 1. MRI: syringomyelia of the cervical and thoracic spinal cord



лекция

354’2022

2. Симптомы, связанные со сдавлением/дисфункци-

ей ствола ГМ или мозжечка (включая черепные нервы):

• затруднение глотания, аспирация, дисфагия;

• охриплость, дизартрия;

• отсутствие рвотного рефлекса;

• апноэ во сне, храп;

• нистагм, чаще направленный вниз;

• стволовая атаксия (походка «пьяного моряка»);

• звон в ушах;

• атаксия, головокружение;

•  дроп-атаки, синкопальные состояния, синусовая 

брадикардия;

•  языкоглоточная и тригеминальная невралгия, на-

рушение чувствительности в зоне тройничного 

нерва;

• слабость и девиация языка;

• снижение подвижности мягкого нёба.

3. Симптомы, связанные с СРМЛ/миелопатией, 

компрессией верхних отделов СМ:

•  нарушение функции верхнего и (или) нижнего 

мотонейрона;

•  снижение или утрата температурной и болевой 

чувствительности;

•  сколиоз (чаще левосторонний в грудопоясничном 

отделе; отклонение вправо больше ассоциирова-

но с идиопатическим сколиозом) [32];

• пирамидная недостаточность (парезы, плегии).

По темпам развития симптоматики О.Е. Егоров 

и соавт. (2004) предложили выделять следующие 3 фор-

мы течения МАК [38]:

•  латентная, со стабильным, малосимптомным те-

чением на протяжении нескольких лет (11–65% 

пациентов);

•  медленно-проградиентная, с нарастанием основ-

ных симптомов в сроки от 6 мес до 2 лет (29–70%);

•  быстро-проградиентная, основные клинические 

симптомы развиваются в течение 6 мес (6–9%).

Нарушение циркуляции ЦСЖ на уровне БЗО явля-

ется причиной самого распространенного симптома – 

боли в шейно-затылочной области с иррадиацией 

в плечи и надплечья, которая встречается в 50–75% слу-

чаев [17, 39]. Данные боли усиливаются при чихании, 

кашле, физической нагрузке, запрокидывании головы 

кзади, натуживании и пробе Вальсальвы [15, 40]. Следу-

ет дифференцировать головную боль при МАК от дру-

гих ее видов (головная боль напряжения, мигренозные, 

кластерные, затылочные невралгии и др.). Некоторые 

исследователи типичными для МАК считают кашлевые 

головные боли, так как они свидетельствуют о связи 

с внутричерепным давлением [25, 41]. В более редких 

случаях возможны пароксизмы головных болей вы-

сокой интенсивности, сопровождающиеся тошнотой 

и рвотой у 10–20% пациентов. Головокружения при 

МАК встречаются примерно у 84% пациентов; при-

чиной головокружений является компрессия сосудов 

вертебро-базилярного бассейна, внутричерепная ги-

пертензия и расстройства циркуляции ЦСЖ [35, 39, 42]. 

Компрессия мозжечка может вызывать атаксию, дис-

метрию, нистагм [43]. Компрессия ствола ГМ и СМ мо-

жет привести к миелопатии и ядерной дисфункции кау-

дальной группы черепных нервов, нарушению функции 

дыхательного и сосудодвигательного центров. Стволо-

вое поражение проявляется различными клиническими 

вариантами бульбарного синдрома, глазодвигательны-

ми расстройствами и поражением тройничного нерва. 

Бульбарный синдром встречается в 5–30% случаев 

и представлен разнообразными сочетаниями дисфагии, 

дисфонии, дизартрии, но чаще выявляется только сни-

жение глоточного рефлекса [27]. Нарушение глотания 

связано с компрессией ствола ГМ и часто встречается 

у пациентов без СРМЛ на начальных стадиях МАК [44]. 

Глазодвигательные расстройства встречаются в 5–40% 

случаев и могут проявляться нистагмом, диплопией 

и, в более редких случаях, осциллопсией (дрожание 

предметов перед глазами). Одностороннее сниже-

ние слуха отмечается в 3–14% случаев. Самый рас-

пространенный симптом СРМЛ – диссоциированные 

расстройства чувствительности (снижение болевой 

и температурной чувствительности при сохранности 

проприоцептивной), которые наблюдаются у 69% па-

циентов с сочетанием МАК и СРМЛ [17, 30]. Для паци-

ентов с прогрессирующей СРМЛ характерно пораже-

ние передних рогов СМ; симптомами СРМЛ являются 

спинальный пирамидный синдром в виде пара-, геми- 

и (или) тетрапареза. Сначала происходит односторон-

нее поражение дистальных мышц верхней конечности, 

их атрофия, вместе с чем уменьшаются перспективы на 

восстановление [30, 45]. Контралатеральная верхняя ко-

нечность вовлекается в процесс позднее. Развитие паре-

за в нижних конечностях встречается на более поздних 

стадиях МАК. Описаны случаи нейропатического по-

ражения суставов (суставы Шарко) у пациентов с МАК 

и протяженной СРМЛ шейного и грудного отделов СМ. 

МАК может проявляться нарушением сердечного рит-

ма и тахикардией [8]. Нарушение сердечного ритма при 

MАК связывают с расстройством вегетативной иннер-

вации сердца в сфере высшей нейрогормональной ре-

гуляции с преобладанием вагусных нарушений на фоне 

гипертензионно-гидроцефального синдрома [46].

Заподозрить МАК возможно при внешнем осмотре 

в случае выявления иных аномалий развития («стигм 

дизэмбриогенеза»), являющихся своеобразными фено-

типическими маркерами пренатального дизонтогенеза: 

симптом «короткой шеи»; добавочные шейные ребра; 

низкая граница роста волос; неправильный прикус; 

эпикант; «готическое нёбо»; воронкообразная грудь; 

кифосколиоз; плоскостопие; ротационая установка го-

ловы и др. Полиморфизм клинической картины МАК 

требует дифференциации с широким спектром заболе-

ваний: рассеянный склероз; цервикальная миелопатия; 

миопатии; новообразования краниовертебрального 

перехода; боковой амиотрофический склероз и др. [33]. 
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Диагностика. Сложность диагностики МАК связа-

на с широким разнообразием клинической картины, 

а также низкой информированностью врачей первич-

ного звена о данной патологии. МРТ – наиболее инфор-

мативный и широко используемый метод диагностики 

МАК [1, 17, 47]. МРТ, помимо обнаружения характер-

ной дислокации миндалин мозжечка, позволяет полу-

чить полезную информацию о наличии или отсутствии 

коморбидной патологии (СРМЛ, гидроцефалии, опухо-

ли и др.) [43, 48, 49]. МРТ-критериями постановки диа-

гноза МАК типа I предлагается считать опущение од-

ной из миндалин на >5 мм ниже линии Чемберлена при 

условии, что вторая миндалина опущена на 3–5 мм 

(рис. 2) [36, 50]. 

На МРТ эктопия миндалин мозжечка выявляется 

в 0,56–0,77% наблюдений [4]. В 1992 г. D.J. Mikulis 

и соавт. провели исследование, в котором установили 

средние границы «ненормального» опущения минда-

лин мозжечка для отдельных возрастных групп: младше 

10 лет – 6 мм; 10–30 лет – 5 мм; 30–79 лет – 4 мм; стар-

ше 79 лет – 3 мм. На основе этого был сделан вывод, 

что ни одно измерение не является достаточным для 

диагностики МАК типа I без вспомогательных кли-

нических данных и нейровизулизации, у детей может 

наблюдаться более выраженная эктопия миндалин без 

других симптомов [51]. В исследовании H. Masur и со-

авт. СРМЛ чаще выявляли у пациентов с незначитель-

ной эктопией миндалин мозжечка, нежели у пациентов 

с опущением до 15 мм. На основе этого был сделан вы-

вод, что величина пролабирования миндалин мозжечка 

в БЗО не является главным прогностическим фактором 

в развитии СРМЛ [52]. При обнаружении СРМЛ-кисты, 

верхний или нижний полюс которой не определяются, 

исследование необходимо расширить, захватив другие 

отделы СМ до полной визуализации границ полости. 

При выявлении СРМЛ также необходимо проведение 

сканирования краниовертебрального перехода для вы-

явления возможных аномалий строения этой области 

и дополнительное введение контрастного препара-

та при подозрении на опухоль СМ. Стенки СРМЛ-

полости никогда не накапливают контрастного ве-

щества, МРТ-сигнал от содержимого полости после 

контрастирования не меняется. По форме контуров 

кисты в сагиттальной плоскости в области ее полюсов 

можно косвенно судить о давлении в полости. Кисты с 

округлым контуром полюса имеют высокое давление, с 

заостренным контуром – низкое [53]. 

Фазоконтрастная кардиосинхронизированная 

МРТ (cine-МРТ) является наилучшим методом иссле-

дования изменений циркуляции ЦСЖ [5, 54].  Cine-

МРТ позволяет уточнить патогенез СРМЛ у пациентов 

с МАК и определить место блокирования ЦСЖ [55, 56]. 

Для оценки ликвородинамики необходимо получить 

данные таких скоростных характеристик как средняя, 

объемная и пиковая скорость на уровне межножковой, 

предмостовой и мозжечковой цистерн, на уровне БЗО, 

а также на уровне позвонков С2–3. V.М. Haughton и со-

авт. измеряли максимальные пиковые скорости в БЗО 

у пациентов с МАК типа I до оперативного лечения 

и у здоровых добровольцев. Они определили достовер-

ное увеличение максимальной систолической скорости 

в БЗО у пациентов с МАК типа I. В данном исследова-

нии сравнения с послеоперационными результатами не 

проводилось [57].

Cine-МРТ необходима для исследования тока 

ЦСЖ, однако она не может дать ответ на вопрос о не-

обходимости хирургического вмешательства при МАК 

и должна быть использована только как дополнитель-

ный метод исследования. Значение сine-МРТ в при-

нятии решения о необходимости нейрохирургического 

вмешательства спекулятивно [16]. Существует корре-

ляция между положительной динамикой послеопера-

ционных симптомов и улучшением оттока ЦСЖ через 

БЗО на послеоперационной cine-МРТ [58]. Однако 

cine-МРТ следует использовать с осторожностью при 

оценке состояния пациентов с МАК, поскольку надеж-

ность данных исследований может быть низкой, осо-

бенно для пациентов с умеренной дисфункцией пасса-

жа ЦСЖ [59]. В качестве послеоперационного контроля 

через 4 мес выполняют МРТ краниовертебрального 

перехода для оценки степени декомпрессии ЗЧЯ, ве-

личины большой затылочной цистерны. Послеопера-

ционную МРТ всех отделов СМ проводят для оценки 

изменений СРМЛ-кисты.

МРТ-ангиографию используют для оценки анато-

мии сосудистой системы. Особое внимание при этом 

обращается на расположение задних ниж-

них мозжечковых артерий. 

Для оценки состояния проводящих 

путей ГМ в ЗЧЯ и в области краниоверте-

брального перехода при МАК выполняется 

магнитно-резонансная трактография.

Пациентам, имеющим противопоказа-

ния к МРТ, проводят компьютерную томо-

графию (КТ) с миелографией/цистерно-

графией. Современная высокоскоростная 

(например, 64-срезовая и выше) спиральная 

КТ с сагиттальной и MPR-реконструкцией 

может быть достаточно информативной 

Рис. 2. МРТ ГМ: эктопия миндалин мозжечка на 1,79 см ниже линии Чемберлена
Fig. 2. Brain MRI: cerebellar tonsillar ectopia 1.79 cm below the Chamberlain line
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и без введения контрастного вещества [50]. При на-

личии у пациента сопутствующей костной патологии 

краниовертебрального перехода (базилярной импрес-

сии, платибазилии, ассимиляции позвонка С1, анома-

лии Киммерли) КТ может потребоваться для определе-

ния оптимального алгоритма лечения [9]. У некоторых 

пациентов с МАК типа I при КТ можно выявить де-

формацию шейного отдела позвоночника по типу ги-

перлордоза, развитие которого объясняется снижением 

компрессии нервных структур при наклоне головы на-

зад [17]. У 41% пациентов с СРМЛ и МАК типа I выяв-

ляют деформации позвоночника. 

Лечение МАК. Само по себе наличие МАК и СРМЛ 

без неврологической симптоматики и клинической 

картины не является показанием к операции [11, 60]. 

В спорных случаях необходимо проводить cine-МРТ 

и оценивать ликвородинамику. Операция показана 

лишь тем пациентам, у которых имеется клиническая 

симптоматика, связанная с МАК и существенно ухуд-

шающая качество жизни, и (или) прогрессирование 

симптоматики [61, 62]. Основными целями нейрохи-

рургического вмешательства являются восстановление 

нормальной циркуляции ЦСЖ, создание большой за-

тылочной цистерны и остановка прогрессирования 

сдавления ствола ГМ [48, 63, 64]. Ликвидация СРМЛ 

возможна только при восстановлении циркуляции 

ЦСЖ на краниовертебральном уровне [14]. Это при-

водит к постепенному увеличению давления ЦСЖ в 

субарахноидальном пространстве СМ, вытеснению за-

стойной ЦСЖ из центрального канала в естественные 

ликворопроводящие пути и нормализации онкотиче-

ского градиента по обе стороны СМ.

Все операции выполняются в положении пациентов 

полусидя, лежа на животе или боку [59, 65]. Положение 

«лежа на животе» (concorde) практически полностью 

исключает риск развития воздушно-венозной эмболии, 

кроме того, оно занимает меньше времени при уклад-

ке пациента, чем положения «сидя» и «полусидя». По-

ложение пациента «полусидя», по мнению некоторых 

нейрохирургов, является более предпочтительным, чем 

положение «лежа на животе», так как обеспечивает луч-

ший обзор и ориентировку в ране при необходимости 

ревизии отверстия Мажанди, а также ассоциируется 

с меньшей кровопотерей. Диапазон методов хирурги-

ческого лечения больных МАК представлен более чем 

20 разновидностями оперативных методик [6, 13]. При 

задних доступах используются различные варианты 

вмешательств и их комбинации. Выполнение крани-

оэктомии варьирует от экономичной (2×2 см) до ши-

рокой декомпрессии (от середины затылочной кости 

с латеральным расширением). Широко дискутируется 

вопрос в необходимости ламинэктомии позвонка С1. 

При рассечении твердой мозговой оболочки (ТМО) пе-

ред нейрохирургом встает выбор между линейным и Y- 

и Т-образным разрезом. Вертикальный линейный 

разрез ТМО не обеспечивает необходимое увеличе-

ние полезной площади дефекта ТМО, при этом Y- 

и Т-образный разрез технически несколько сложнее 

для проведения пластики (рис. 3).

Следующий этап принятия решения – арахно-

идальная оболочка. Современная концепция пред-

полагает сохранение целостности арахноидальной 

оболочки, однако наличие спаек в подпаутинном про-

странстве может вызывать нарушения тока ЦСЖ. При 

спаечном процессе или невозможности визуальной 

оценки субарахноидального пространства некоторы-

ми нейрохирургами предлагается проводить линейное 

вскрытие паутинной оболочки с последующей ревизи-

ей подпаутинного пространства [17]. После вскрытия 

арахноидальной оболочки появляется возможность 

провести обзор и ревизию отверстия Мажанди с целью 

восстановления циркуляции ЦСЖ на уровне большой 

цистерны [15], что может подтверждаться с помощью 

введения красителей в большую цистерну и фактом 

транспозиции контраста в периваскулярные и перинев-

ральные пространства верхнешейных корешков [54]. 

Некоторым пациентам из-за расширения IV желудочка 

на этом этапе возможно проведение имплантации вен-

трикуло-субарахноидальных шунтов. После выполнен-

ной декомпрессии производится герметичное закрытие 

ТМО с целью предупреждения ликвореи в послеопера-

ционном периоде, риск которой у данных пациентов 

выше в связи с нарушенной циркуляцией ЦСЖ. Для 

пластики ТМО применяется аутоткань (широкая фас-

ция бедра – рис. 4, фрагмент затылочного апоневроза) 

или искусственные оболочки (xenoDURA, Реперен, 

Dura Soft, Dura Armor, Лиопласт, DuraMatrix, NeoDura 

и др.) [9, 66].

Для снижения риска развития послеоперационной 

адгезии трансплантата, выраженного рубцово-спаеч-

ного процесса и нарушения циркуляции ЦСЖ некото-

рые авторы рекомендуют избегать пластики аутотканью 

[27]. В дополнение к описанной методике декомпрес-

сии рядом нейрохирургов предлагается проведение ре-

зекции миндалин мозжечка до уровня 5–10 мм выше 

БЗО путем их коагуляции или субпиального иссече-

ния для устранения компрессии продолговатого мозга, 

нервных корешков и шейного отдела СМ [15, 64, 65]. 

Субпиальная резекция миндалин мозжечка является 

оправданной при их опущении до уровня позвонка С2 

и ниже [17]. У некоторых больных при наличии боль-

шого костного дефекта выполняется пластика дефекта 

черепа имплантатом (КОНМЕТ, Медбиотех, Реперен 

и др.) (рис. 5). Это позволяет уменьшить спаечный про-

цесс снаружи от ТМО и устранить фактор сдавления 

арахноидального пространства отечными мышцами [9].

Некоторые нейрохирурги описывают вариант ле-

чения МАК типа I без пластики ТМО для снижения 

риска послеоперационных осложнений, считая его 

достаточным для достижения цели операции [67]. Они 

предлагают выполнять пациентам с МАК типа I только 

костную декомпрессию: субокципитальную краниоэк-
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томию для широкой декомпрессии полушарий мозжечка, ствола 

ГМ и срединных структур; ламинэктомию позвонка С1 для де-

компрессии шейного отдела СМ (рис. 6). Данная позиция обо-

сновывается тем, что при МАК типа I гидроцефалия встречается 

крайне редко, а значит ток ЦСЖ через отверстие Мажанди сохра-

нен, несмотря на опущение миндалин мозжечка и их спаянность 

с продолговатым мозгом. 

В качестве критерия восстановления ликвородинамики пред-

лагается использовать появление четкой пульсации ТМО, одна-

ко единственный критерий не может дать нужной достоверности. 

Для получения дополнительной информации может использо-

ваться нейрофизиологический мониторинг соматосенсорных 

вызванных потенциалов, неинвазивное исследование кранио-

вертебральных объемных соотношений, ликвородинамики 

и скорости кровотока в прямом синусе путем интраоперационной 

ультразвуковой доплерографии. Данный метод дает достаточную 

информацию о возможном послеоперационном регрессе симп-

томатики [66]. Американские нейрохирурги предлагают прово-

дить вентрикулодренирующую операцию в качестве основного 

метода лечения сочетанной патологии МАК и гидроцефалии 

[34, 54]. Несмотря на то, что эндоскопическая тривентрикуло-

стомия вытеснила другие варианты лечения при окклюзионной 

гидроцефалии, этот вид операции не является вариантом выбора 

при МАК, так как нет сведений о лечении данным методом па-

циентов с сопутствующей СРМЛ. Выделяют также другие виды 

нейрохирургических вмешательств: трансоральную декомпрес-

сию и краниовертебральную декомпрессию с окципитоспонди-

лодезом [66]. К методике трансоральной декомпрессии у паци-

ентов с МАК следует прибегать в случаях выраженной передней 

компрессии и наличии базилярной инвагинации. По мнению 

большинства исследователей, у пациентов с комбинацией пе-

редней и задней компрессии, учитывая травматичность данного 

метода, целесообразно в качестве первого этапа хирургического 

лечения прибегать к стандартной краниовертебральной деком-

прессии с одномоментной стабилизирующей операцией. Одно-

моментное выполнение краниовертебральной декомпрессии 

и стабилизирующей операции показано относительно неболь-

шой группе пациентов с МАК при атлантоаксиальной дислока-

ции и высоком риске формирования нестабильности шейного 

отдела позвоночника, выявленных на этапе дооперационного 

обследования. Провоцирующими факторами для формирова-

ния нестабильности шейного отдела у пациентов с МАК типа I 

являются нарушения иннервации мышц шеи при наличии ки-

сты СРМЛ на верхнешейном уровне СМ, фиброзные изменения 

в мышцах, повторяющиеся сокращения и растяжения мышц [66, 

68]. Пример лечения пациентки с МАК представлен на рис. 7.

Отдаленные результаты лечения. X. Deng и соавт. исследовали 

отдаленные послеоперационные исходы на основании 152 прове-

денных декомпрессий ЗЧЯ и пришли к выводу, что наличие паре-

зов в конечностях, признаки компрессии ствола ГМ и базилярной 

инвагинации являются предиктором неблагоприятных клиниче-

ских прогнозов. Также на отдаленные результаты негативно вли-

яют повторные операции, выраженная арахнопатия. Осложнения 

после выполнения декомпрессии ЗЧЯ наблюдаются у 3–40% па-

циентов [69] и включают в себя ликворею, асептический менингит, 

раневую инфекцию, гидроцефалию, дисфагию, нестабильность 

Рис. 5. Пластика костного дефекта после декомпрессии 
титановой пластиной КОНМЕТ
Fig. 5. Bone defect plasty after decompression with a KONMET 
titanium plate

Рис. 4. Аутопластика ТМО широкой фасцией бедра
Fig. 4. DM autoplasty with the fascia lata

Рис. 6. Декомпрессия при МАК с помощью резекции 
затылочной кости, ламинэктомии позвонка С1
Fig. 6. Decompression in ACM with occipital resection, 
C1 laminectomy

Рис. 3. Y-образный разрез ТМО
Fig. 3. Y-shaped incision of the dura mater (DM)
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в краниовертебральном переходе. 

В исследовании [70] при анализе 

1946 операций по поводу МАК типа 

I было установлено, что развитие 

осложнений не зависит от возраста 

пациента. Ряд авторов указывают на 

то, что проведение операции без пла-

стики ТМО приводит к осложнениям 

в 6% случаев (у 3 из 55 пациентов), 

в то время как при выборе более 

«агрессивного» нейрохирургическо-

го метода, включающего пластику 

ТМО, частота развития осложнений 

увеличивается до 12,4% (у 28 из 226 

пациентов) [71]. 

Самым распространенным ос-

ложнением во всех сериях исследо-

ваний оказалась послеоперационная 

раневая ликворея (у 5,9–9,5% пацин-

тов) [71]. В качестве профилакти-

ки развития ликвореи рекомендуют 

качественно проведенную пластику 

ТМО и применение современных 

герметизирующих средств (Криофит, Неосульфакри-

лат, Силакрилат, BioGlue, Evicel, Тахокомб, LAMBA 

и др.). Вторым наиболее частым осложнением явля-

ется асептический менингит (у 3,7–4,8% пациентов) 

[69]. По данным некоторых авторов, его развитие свя-

зано с материалом, используемым для пластики ТМО. 

При использовании аллотрансплантатов частота раз-

вития данного осложнения выше [69]. 

Оперативное вмешательство не позволяет остано-

вить процесс опускания миндалин мозжечка в позво-

ночный канал. Сравнительная оценка глубины опуска-

ния миндалин в до- и послеоперационных периодах 

показала, что опущение миндалин мозжечка различной 

степени в послеоперационном периоде наблюдалась 

у 53%, отсутствие изменений в расположении минда-

лин – у 41% [29, 23].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Таким образом, в настоящее время можно просле-

дить выраженную тенденцию активизации нейрохи-

рургического лечения МАК. Реконструкция анатоми-

ческой соразмерности между костными и невральными 

структурами ЗЧЯ и восстановление циркуляции ЦСЖ 

гарантируют хорошие результаты лечения. Своевре-

менно и адекватно выполненная операция при пато-

логии заднего мозга позволяет предотвратить развитие 

необратимых и малокурабельных морфофункциональ-

ных дефектов нервной системы

* * *

Авторы заявляют об отсутствии 

конфликта интересов.

Исследование не имело финансовой поддержки.

Рис. 7. Пример лечения пациентки с МАК типа I: представлены КТ, МРТ до и после операции 
и послеоперационной рубец
Fig. 7. An example of treatment in a ACM-I female patient: it presents CT and MRI findings before 
and after surgery and a postoperative scar
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Arnold-Chiari malformation (ACM) is a group of congenital developmental 
anomalies in the hindbrain and bones of the skull base, in which there is 
displacement of the cerebellar tonsils, in a number of cases the trunk and 
the fourth ventricle below the level of the foramen magnum. The paper 
describes the etiology and pathogenesis of this disease. It presents a detailed 
classification of ACM. Types I and II are most common among the presented 
ones of malformations. The clinical presentations of ACM are described in detail: 
the symptoms associated with impaired cerebrospinal fluid circulation, with 
compression/dysfunction of the brain stem or cerebellum, with syringomyelia/
myelopathy, with compression of the upper spinal cord. Particular attention is paid 
to diagnostic techniques, such as computed tomography, magnetic resonance 
imaging (MRI), cardiac synchronized phase contrast MRI. Modern methods of and 
technical approaches to surgical treatment are also presented.
Key words: neurosurgery, Arnold-Chiari malformation, Chiari malformation, 
syringomyelia, craniovertebral anomalies, hydrocephalus, cerebellar tonsillar 
ectopia, posterior cranial fossa decompression.
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