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Болевые проявления патологии, как правило, тяжело переживаются пациентами, способствуют инвалидизации и не-
достаточно эффективно поддаются лечению. Проведен анализ болевых и неболевых сенсорных феноменов у пациентов 
с мальформацией Киари типа 1 и типа 0. Различные боли и неболевые сенсорные феномены были выявлены у 157 (97%) 
пациентов: головные боли выявлялись у 86% пациентов, невропатические феномены в туловище и конечностях — у 84%, 
выпадения чувствительности — у 64%. Проведены межгрупповые сопоставления данных синдромов. Представлены ос-
новные дескрипторы боли, выявленные при обследовании пациентов. Развитие сенсорных феноменов в большинстве на-
блюдений становится первым симптомом декомпенсации рассматриваемой врожденной патологии. Изучение сенсорных 
феноменов при мальформации Киари может способствовать определению причин и условий этой декомпенсации, а также 
способствовать выбору лечебной тактики.
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 Painful manifestations of disease are usually excruciating experienced patients, contribute to disability and not effectively treatable. 
The analysis of non-painful sensory and pain phenomena in patients with Chiari malformation type 1 and type 0 was performed. Various 
pain and non-painful sensory phenomena were detected in 157 (97%) of the patients: headache (in 86%), neuropathic phenomena in 
the trunk and limbs (84%), loss of sensitivity (64%). Intergroup analysis was performed. The main descriptors of pain was identified. 
Development of sensory phenomena in the majority of cases are considered the first symptom of decompensation of congenital 
abnormalities. The study of sensory phenomena in Chiari malformation patients may facilitate the identification of the causes and 
conditions of decompensation, as well as contribute to the selection of treatment tactics.
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Среди гетерогенной группы мальформаций Киа-
ри (МК) наиболее частым и клинически значимым 
в популяции является тип 1 (МК1), который рас-
сматривают как вариант патологии краниоверте-
бральной области, характеризующийся нарушени-
ем циркуляции спинномозговой жидкости в усло-
виях «тесной» задней черепной ямы и формирова-
нием у части больных особой формы цервикальной 
миелопатии — сирингомиелии [1, 2]. Патогенети-
чески близкой к МК1, но менее изученной фор-
мой патологии является мальформция Киари типа 
0 (МК0), диагностика которой осуществляется при 
выявлении признаков «тесной» задней черепной 
ямы и отсутствия характерной для МК1 эктопии 
миндалин мозжечка.

Болевые и неболевые сенсорные феномены яв-
ляются наиболее частыми клиническими проявле-

ниями мальформации Киари типа 1 (МК1) и пред-
ставлены преимущественно субокципитальными 
краниалгиями, невропатической болью в туловище 
и конечностях, а также сегментарно-диссоцииро-
ванными расстройствами чувствительности [1-3]. 
Данные симптомы тяжело переживаются пациен-
тами, способствуют инвалидизации и недостаточно 
эффективно поддаются лечению, что обусловлено 
сложностью и недостаточной изученностью их па-
тогенеза [1, 4]. В настоящее время большинство 
работ посвящено исследованию боли и выпадений 
чувствительности при МК1-ассоциированной си-
рингомиелии [5, 6]. Вместе с тем необходим ана-
лиз всего спектра сенсорных феноменов при дан-
ной патологии. 

Цель работы — анализ болевых и неболевых 
сенсорных феноменов МК1 и МК0. 
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Методы
Проведено клиническое исследование 160 паци-

ентов (средний возраст 43±4 года; средняя дли-
тельность клинической симптоматики 27±4 года; 
мужчин — 83), в том числе с МК1 (группа МК1, 
n=109) и с МК0 (группа МК0, n=51). У 71 паци-
ента мальформация Киари сочеталась с сиринго-
миелией, в том числе у 53 пациентов с МК1 и у 18 
пациентов с МК0. Были использованы классифика-
ция и описание болевых феноменов мальформации 
Киари по [2, 3, 7]. При статистической обработке 
данных уровень значимых различий определялся 
при р<0,05. 

Результаты
Различные боли и неболевые сенсорные феноме-

ны были выявлены у 157 (97%) пациентов. Рас-
пространенность отдельных синдромов представ-
лена в таблице. В целом головные боли выявля-
лись у 86% пациентов, невропатические феноме-
ны в туловище и конечностях — у 84%, выпадения 
чувствительности у 64%. В качестве манифестного 
симптома головную боль отметили 51% пациентов 
(52% с МК1 и 47% с МК0), а боли в туловище или 
конечностях — 29% (30% с МК1 и 28% с МК0). 
Анализ межгрупповых различий выявил тенденцию 
к большей частоте рассматриваемой симптоматики 
среди пациентов с МК1 по сравнению с МК0, что 
соответствует большей выраженности структурных 
изменений при МК1 (большей степени церебел-
лярной эктопии). Однако достоверные различия 
(p<0,05) выявлены только для сочетанных болей 
(57 и 33%, соответственно, для МК1 и МК0). 

При сопоставлении распространенности сенсор-
ных феноменов среди пациентов с мальформацией 
Киари (МК1 и МК0) с сирингомиелией (n=71) и без 
сирингомиелии (n=89) достоверные различия от-
мечены для спонтанных длительных глубинных (65 
и 42%), индуцированных (59 и 29%), смешанных 
болей (58 и 43%). Боли в туловище достоверно 
чаще наблюдались в качестве манифестных сим-
птомов у пациентов с сирингомиелией (49 и 13%), 

а головные боли — у пациентов без сирингомиелии 
(34 и 64%). 

Анализ гендерных различий выявил преоблада-
ние среди женщин субокципитальных головных 
болей и сочетанных болей в туловище и конечно-
стях.

Выявлены особенности распределения и харак-
теристики сенсорных синдромов в зависимости от 
типа мальформации и наличия сирингомиелии: 

— в группе МК1 с сирингомиелией отмечены наи-
большие показатели распространенности спон-
танных длительных поверхностных и спонтанных 
пароксизмальных болей, которые пациенты наи-
более часто описывали как «жжение», «прохожде-
ние электрического тока», «укус», «крыса в боку», 
«прострел»;

— в группе МК1 без сирингомиелии — наиболь-
шее число пациентов с головными болями;

— в группе МК0 с сирингомиелией — выявле-
ны наименьшие показатели распространенности 
головной боли и максимальные значения распро-
страненности спонтанных длительных глубинных 
болей, которые пациенты наиболее часто описы-
вали как «застывает», «затвердевает», «давит», 
«стягивает», «заслонка на шее»;

— в группе МК0 без сирингомиелии отмечен наи-
меньший показатель распространенности невропа-
тических феноменов туловища и конечностей.

Обсуждение
Близкие значения распределения сенсорных фе-

номенов, отмеченные среди больных МК1 и МК0, 
в целом подтверждают общность патогенеза МК1 
и МК0. Выявленные особенности распределения и 
характеристики сенсорных синдромов в зависимо-
сти от типа мальформации и наличия сирингомие-
лии свидетельствуют о полиморфизме взаимоотно-
шения структурных и функциональных нарушений 
при данной патологии.

Представляется закономерным выявление в под-
группах больных с мальформацией Киари с си-
рингомиелией большей частоты невропатических 

Таблица. Распространенность (в %) болевых и неболевых сенсорных феноменов среди 
больных с мальформацией Киари типа 1 и типа 0

Синдромы МК1 (n=109) МК0 (n=51) Всего (n=160)

Головные боли, в т.ч.: 87 84 86

— подзатылочные (субокципитальные) 56 47 53

— со зрительными феноменами 43 43 43

— кашлевые 17 6 13

Невропатические феномены туловища  
и конечностей, в т.ч.: 86 78 84

— выпадения (чувствительный дефицит) 67 57 64

— спонтанные длительные поверхностные боли 25 22 24

— спонтанные длительные глубинные боли 54 47 52

— спонтанные пароксизмальные боли 13 10 12

— вызванные (индуцированные позитивные 
сенсорные феномены) 45 37 43

— сочетанные (с ноцицептивными) боли* 57 33 49

Примечание: * — p<0,05 для МК1 и МК0
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болевых феноменов, локализованных в туловище 
и конечностях, а подгруппах без сирингомиелии — 
головных болей. Развитие боли при сирингомиелии 
может быть связано с модулирующим влиянием 
префронтальной коры или со снижением ингиби-
рующего влияния терморецепторов на проведение 
боли, вследствие поражения путей температурной 
чувствительности [6]. Причем эта дизингибиция, 
вероятно, может по-разному влиять на развитие 
различных невропатических феноменов, усиливая 
спонтанные боли и снижая частоту индуцирован-
ных синдромов. Природа различных невропатиче-
ских болей и симптомов выпадения в туловище и 
конечностях, обнаруженных в нашем исследова-
нии у 2-52% больных без сирингомиелии, требует 
отдельного изучения и может быть связана как с 
формированием «пресирингса», так и с другими 
коморбидными состояниями [1].

Исследование сенсорных нарушений и механиз-
мов их развития при мальформации Киари имеет 
большое практическое значение. Длительность и 
выраженность чувствительных выпадений рас-
сматривается в качестве возможного предиктора 
эффективности оперативной декомпрессии задней 
черепной ямы [5]. Структурные и функциональ-
ные изменения, связанные с мальформацией Киа-
ри, требуют коррекции традиционно применяемых 
немедикаментозных и медикаментозных средств 
анестезии и лечения боли. Изучение особенностей 
действия наркотических анальгетиков в условиях 
измененной сенсорной системы у пациентов с МК1 
необходимо для снижения риска внезапной смерти 
в связи с фатальным усилением имеющейся в дан-
ной группе больных склонности к сонным апноэ 
[8]. Кроме того, выявление в обследованной груп-

пе пациентов высокой распространенности соче-
танных болей (с ноцицептивным, скелетно-мышеч-
ным компонентом) позволяет обсуждать возмож-
ность применения отдельных методик мануальной 
терапии данной патологии.

Заключение
Различные боли и неболевые сенсорные феноме-

ны часто (до 97%) наблюдаются при мальформа-
ции Киари типа 1 и типа 0 и в большинстве наблю-
дений становятся первым симптомом декомпенса-
ции врожденной патологии. Изучение сенсорных 
феноменов при мальформации Киари может спо-
собствовать определению причин и условий этой 
декомпенсации, а также способствовать выбору 
лечебной тактики. 
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