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локацией миндалин мозжечка, обусловленной опухолями и костной гипоплазией. Выявлены близкие значения «дефицита 
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МРТ феномен церебеллярной эктопии у взрослых 
пациентов в большинстве случаев свидетельству-
ет о несоответствии костных размеров черепа его 
содержимому. Спектр клинической симптоматики 
данного феномена включает острые гипертензи-
онные синдромы с фатальным вклинением минда-
лин мозжечка в большое затылочное отверстие, 
хронические цереброспинальные ликвородинами-
ческие нарушения, умеренные шейно-затылочные 
краниалгии и клинически бессимптомные наблю-
дения. Разнообразие клинических проявлений и 
причин данного феномена, возможность ятроген-

ного формирования, а также его потенциальная 
обратимость — все это определяет актуальность 
изучения данной проблемы [1-3].

Одной из частых причин аксиальной дислокации 
миндалин мозжечка являются субтенториальные 
объемные образования и врожденные формы ги-
поплазии основания черепа, обозначаемые как 
синдром малой или тесной задней черепной ямы 
(ЗЧЯ) [4, 5]. Количественные характеристики по-
ражения, приводящего к развитию церебеллярной 
эктопии при различных синдромах тесной ЗЧЯ, из-
учены недостаточно полно. Вместе с тем, оценка 



‘4 (80) июль 2014 г. / том 1 

Инновационные технологии в медицине / том 1 

ПРАКТИЧЕСКАЯ МЕДИЦИНА 155

«дефицита объема» ЗЧЯ, определение его кри-
тического значения может быть необходимо при 
выборе тактики ведения пациентов, объема и 
метода декомпрессии ЗЧЯ. Целью данного ис-
следования был анализ объемных показателей 
поражения структур ЗЧЯ, сопровождающихся 
дислокацией миндалин мозжечка в большое за-
тылочное отверстие.

Материалы и методы исследования
Из базы данных взрослых пациентов были ото-

браны наблюдения больных с МРТ верифициро-
ванными одиночными опухолями ЗЧЯ: 11 паци-
ентов с нормальным расположением миндалин 
мозжечка и сохранением ретроцеребеллярной ци-
стерны (подгруппа ОБ1) и 14 пациентов со сдав-
лением ретроцеребеллярной цистерны и дислока-
цией миндалин мозжечка до уровня БЗО (подгруп-
па ОБ2, n=8) или ниже БЗО (подгруппа ОБ3, n=6; 
средняя величина эктопии 7 мм). В данную группу 
не включали пациентов с выраженными костными 
аномалиями. Группу сравнения составили соот-
ветствующие по полу и возрасту 11 пациентов с 
нормальной картиной МРТ головного мозга (под-
группа Н) и 14 пациентов, имеющих различную 
клиническую симптоматику хронической тесной 
ЗЧЯ вследствие гипоплазии основания черепа при 
мальформации Киари типа 0 или 1: подгруппа 
МК0 — пациенты с сужением большой цистерны 
и дислокацией миндалин мозжечка до уровня БЗО 

(n=8) и подгруппа МК1 — пациенты с эктопией 
миндалин мозжечка ниже БЗО (n=6; средняя ве-
личина эктопии 6 мм). Анализировали доопераци-
онные МРТ изображения. Объем очага поражения 
и объем ЗЧЯ оценивали как в абсолютных величи-
нах, так и с использованием относительного по-
казателя (объем/рост). «Дефицит объема» ЗЧЯ в 
группе пациентов с опухолями рассчитывали как 
разность показателей среднего объема опухоли 
у пациентов с наличием эктопии (ОБ2 и ОБ3) и 
без эктопии миндалин мозжечка. «Дефицит объ-
ема» ЗЧЯ в группе сравнения рассчитывали как 
разность показателей среднего объема ЗЧЯ в кон-
трольной группе (Н) и у пациентов с мальформа-
цией Киари (МК0 и МК1). При статистической об-
работке данных использовали параметрические 
и непараметрические критерии; за достоверный 
был принят уровень р<0,05.

Результаты
В группе пациентов с объемными образованиями 

ЗЧЯ (табл. 1) появление и нарастание дислокации 
миндалин мозжечка (в ряду подгрупп ОБ1–ОБ2–
ОБ3) положительно коррелировало с показателя-
ми минимального объема поражения в подгруппе 
(0,5–1,0–5,0 мл), долей лиц с окклюзионной ги-
дроцефалией (36-50-67%) и индексом массы тела 
(24-26-27 кг/м2). Летальный исход в раннем по-
слеоперационном периоде был в 8 случаях (M4/
F4; средний возраст — 53±13 года, длительность 

Таблица 1. 
Клинико-МРТ характеристика пациентов с объемными образованиями задней черепной ямы

Группа ОБ1 ОБ2 ОБ3

Локализация миндалин мозжечка норма на уровне 
БЗО

ниже БЗО
(3-12 мм)

Состояние большой цистерны (Cisterna magna) сохранена сдавлена сдавлена

Число пациентов 11 8 6

Пол (M/F) 5/6 1/7 3/3

Возраст, лет 57±10 51±21 54±15

Рост, см 160±9 160±6 161±7

Индекс массы тела (кг/м2) 24±6 26±4 27±5

Артериальная гипертония, n (%) 3 (27%) 5 (63%) 2 (33%)

Локализация поражения 
(срединные структуры/полушария мозжечка) 11/0 4/4 3/3

Длительность заболевания
(стадии клинических проявлений), мес.:
- среднее значение
- интервал значений в группе

35
1–120

11
1–24

18
1–60

Окклюзионная гидроцефалия, n (%) 4 (36%) 4 (50%) 4 (67%)

Летальность, n (%) 4 (36%) 2 (25%) 2 (33%)

Объем очага поражения, мл:
- среднее значение
- интервал значений в группе

14,5
0,5–65,0

13,6 
1,0–31,0

29,3 
5,0–59,0

Объем очага поражения/рост (мл/см роста) 0,09 0,09 0,18

Средние линейные параметры очага поражения
(длина/ширина/высота, см) 2,6/2,4/2,6 2,9/2,5/2,7 4,1/3,5/3,4
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заболевания — от 1 месяца до 6 лет, в среднем 
22 месяца). По данным дооперационной МРТ, эта 
подгруппа отличалась от пациентов, выписанных 
в удовлетворительном состоянии, большей долей 
больных с окклюзионной гидроцефалией (63 и 
29%), а также несколько большим объемом оча-
га поражения (20 и 17 мл; 0,119 и 0,105 мл/см, 
соответственно для абсолютных и относительных 
показателей). Летальность в остром периоде не 
зависела от возраста пациентов, длительности за-
болевания и степени дислокации миндалин моз-
жечка, по данным дооперационного МРТ иссле-
дования. У трех пациентов из этой подгруппы по 
анамнезу отмечены тяжелые сопутствующие пато-
логии — злокачественные новообразования, не-
специфический язвенный колит.

В группе сравнения (табл. 2) нарастание дис-
локации миндалин мозжечка (в ряду подгрупп Н–
МК0–МК1) отрицательно коррелировало с относи-
тельным показателем объема поражения (1,76–
1,65–1,62), показателем максимального (331-
329-318 мл) и минимального (259–208–177 мл) 
объема поражения в подгруппе и с длиной чешуи 
затылочной кости (4,3–3,8–3,6 см). Наименьшее 
среднее значение абсолютного показателя объ-
ема ЗЧЯ было выявлено в группе МК0 (268 мл), 
что может быть связано с преобладанием в данной 
группе женщин. Показатели «дефицита объема» 
ЗЧЯ в рассматриваемых группах пациентов пред-
ставлены в таблице 3.  

В качестве примера пациентов, включенных в 
группу обследования, представляем анализ кли-
нических наблюдений двух пациентов с опухо-

лями миндаликов мозжечка. Пациент Н., 68 лет 
(рис. 1а). В течение последних 3-х лет отмечал 
усиление головных болей и появление эпизодов 
«обморочных состояний» с падением артериаль-
ного давления до 90/60 мм рт. ст. За месяц до 
госпитализации боли значительно усилились, 
стали носить распирающий характер, усиливаясь 
утром, присоединились общая слабость, неустой-
чивость при ходьбе («тянет влево»). Было вы-
полнено МРТ исследование головного мозга, по 
результатам которого пациент был направлен на 
стационарное лечение. При поступлении в стаци-
онар — сознание ясное; в неврологическом ста-
тусе — оживление сухожильных рефлексов с ко-
нечностей, двусторонний кистевой аналог Россо-
лимо, пошатывание в стороны в пробе Ромберга, 
интенция в пальценосовой пробе, больше слева, 
дисметрия в коленопяточной пробе. При офталь-
москопии — начальные проявления отека дисков 
зрительных нервов. По данным МРТ: объем очага 
поражения — 3,6 мл (0,02 мл/см роста), объем 
ЗЧЯ — 307 мл (1,86 мл/см роста), длина чешуи 
затылочной кости — 4,6 см.

Пациент В., 68 лет (рис. 1б). Анамнез собран со 
слов родственников. Около 7 лет назад перенес 
правостороннюю нефрэктомию в связи с онколо-
гическим поражением. Три месяца назад стали 
беспокоить головные боли, появились нарушения 
координации движений. Последние 2 недели стал 
неадекватен, дезориентирован, перестал обслу-
живать себя. При поступлении в стационар отме-
чает головную боль, рвоту, общую слабость. При 
осмотре — в сознании, неадекватен, некритичен, 

Таблица 2. 
Клинико-МРТ характеристика пациентов группы сравнения: пациенты с нормальной структу-

рой ЗЧЯ (Н) и врожденной гипоплазией ЗЧЯ (МК0 и МК1) 

Группа Н МК0 МК1

Локализация миндалин мозжечка норма на уровне БЗО ниже БЗО
(3-14 мм)

Состояние большой цистерны (Cisterna magna) сохранена сдавлена сдавлена

Число пациентов 11 8 6

Пол (M/F) 5/6 1/7 3/3

Возраст, лет 54±4 46±7 53±6

Рост, см 169±11 163±8 169±7

Индекс массы тела (кг/м2) - 27±4 29±3

Артериальная гипертония, n (%) - 6 (75%) 4 (67%)

Длительность заболевания
(стадии клинических проявлений), лет: 
- среднее значение
- интервал значений в группе

- 25
5–48 

20
4–44

Гидроцефалия, n (%) 0 2 (25%) 0

Длина чешуи затылочной кости, см 4,3±0,4 3,8±0,5 3,6±0,4

Объем ЗЧЯ, мл: 
- среднее значение
- интервал значений в группе

296
259–331

268
208–329

273
177–318

Объем ЗЧЯ/рост (мл/см роста) 1,76 1,65 1,62
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дезориентирован в месте и времени; легкая сгла-
женность левой носогубной складки, асимметрия 
сухожильных рефлексов, выше слева, выявляют-
ся патологические кистевые и стопные рефлексы. 
При офтальмоскопии — признаки выраженного 
отека дисков зрительных нервов с проминирова-
нием в стекловидное тело. По данным МРТ: объем 
очага поражения — 58,9 мл (0,35 мл/см роста), 
объем ЗЧЯ — 267 мл (1,57 мл/см роста), длина 
чешуи затылочной кости — 5,2 см.

Обоим пациентам была проведена декомпрес-
сия ЗЧЯ и микрохирургическое удаление опухоли.
В раннем послеоперационном периоде у первого 
пациента (опухоль с развитой сосудистой сетью, 
расположенная в непосредственной близости к 
продолговатому мозгу, сдавливающая его) раз-
вился геморрагический инсульт со вторичной ише-
мией и отеком ствола мозга. У второго пациента, 
по данным гистологического исследования интра-
операционно полученного материала опухоли го-
ловного мозга, наиболее вероятен метастаз почеч-
но-клеточного рака. По данным ультразвукового 
исследования, признаки рецидива заболевания в 
ложе удаленной правой почки, сдавление нижней 
полой вены увеличенными лимфатическими узла-
ми. В послеоперационном периоде у пациента со-
хранялась психоорганическая симптоматика, в том 
числе продуктивное нарушение сознания. Присо-
единились илеофеморальный тромбоз, пневмония, 
нарастающая полиорганная недостаточность. Не-
смотря на оперативную декомпрессию ЗЧЯ, ло-
кализация и гистологическая структура опухоли 
в обоих представленных случаях способствовали 
развитию осложнений в послеоперационном пери-
оде, что и определило летальный исход.

Обсуждение
Дислокация миндалин мозжечка в большое за-

тылочное отверстие может быть связана с двумя 
группами факторов: а) краниальные — внутриче-

Таблица 3. 
Сравнительная характеристика пациентов с дислокацией миндалин мозжечка при поражени-

ях ЗЧЯ различной этиологии

Группы пациентов Опухоль ЗЧЯ
(ОБ2 и ОБ3)

Гипоплазия ЗЧЯ
(МК0 и МК1)

Число пациентов 14 14

Пол (M/F) 4/10 4/10

Возраст, лет 52±18 49±7

Рост, см 160±6 166±8

Индекс массы тела, кг/м2 26±4 28±3

Артериальная гипертония, n 7 10

Длительность заболевания
(стадии клинических проявлений)*: 
- среднее значение
- интервал значений в группе

14 
1 месяц – 5 лет

23
4 года – 48 лет

Гидроцефалия, n** 8 2
«Дефицит объема» ЗЧЯ:
- абсолютный, мл
- относительный, мл/см роста

20
0,13

30
0,13

Примечание: * — достоверность межгрупповых различий p<0,01 (по критерию Манна — Уитни); ** — 
достоверность межгрупповых различий p=0,021 (по точному методу Фишера)

репные объемные образования (опухоли, инсуль-
ты, травмы), идиопатическая интракраниальная 
гипертензия, патология параксиальной мезодер-
мы с гипоплазией основания черепа (мальфор-
мация Киари типа 1 или 0), нейроэктодермаль-
ная патология (мальформация Киари типа 2 и 3), 
«проседание» основания черепа на фоне анома-
лий краниовертебрального перехода (базилярная 
импрессия), другие заболевания, проявляющиеся 
уменьшением размера черепа (краниостенозы, 
ахондроплазия, акромегалия, болезнь Педжета), 
состояния, связанные с шунтирующими операция-
ми (интракраниальная гипертензия при дисфунк-
ции вентрикулярного шунта и уменьшение объема 
черепа вследствие перинатального шунтирова-
ния); б) спинальные — интраспинальная гипотен-
зия, «жестко фиксированный» спинной мозг [2-4].

Рассматриваемые поражения относятся к группе 
краниальных факторов и приводят к конфликту 
внутричерепных компонентов, интенсивность ко-
торого зависит от скорости нарастания объема по-
ражения и церебрального комплайнса, или резер-
ва податливости краниоспинальной и церебраль-
ной сосудистой системы, обеспечивающего посто-
янство внутричерепного давления. Зависимость 
между патологическим объемом и внутричерепным 
давлением носит не линейный, а экспоненциаль-
ный характер, приводя к резкому повышению вну-
тричерепного давления при истощении резервов 
церебрального комплайнса [6]. Вероятно, опреде-
ленное представление о «точке» срыва компенса-
ции и «критическом патологическом объеме» или 
«дефиците объема» ЗЧЯ дает анализ показаний к 
хирургическому лечению внутричерепных объем-
ных образований. Так, показаниями к оперативной 
декомпрессии ЗЧЯ при субтенториальных пораже-
ниях являются объем эпидуралъной гематомы бо-
лее 15 мл или внутримозжечковой гематомы свы-
ше 10 мл; абсолютным показанием к оперативному 
лечению — гематомы объемом 35 мл [7, 8].
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Рисунок 1а. 
Пациент Н.Н., 68 лет. Сагиттальное МРТ изо-

бражение. Солидное объемное образование 
(17×17×24 мм) овальной формы, с четкими 
контурами, исходящее из паренхимы минда-
ликов мозжечка; неоднородно накапливает 
контрастное вещество, имеет развитую сосу-
дистую сеть внутри. Желудочки мозга расши-
рены (боковые желудочки — до 26 мм). Про-
долговатый мозг поддавлен. Миндалики выше 
уровня БЗО

Проведенный нами сравнительный анализ объ-
емных показателей поражения ЗЧЯ в группах 
пациентов с дислокацией миндалин мозжечка, об-
условленной опухолями и костной гипоплазией, 
выявил близкие значения «дефицита объема» ЗЧЯ, 
как по абсолютным (20 и 30 мл), так и относитель-
ным (0,13 мл/см роста) показателям (табл. 3). Со-
поставимость данных показателей между собой, а 
также с показателем «критического патологическо-
го объема» гематом ЗЧЯ, требующих оперативного 
лечения (10-35 мл), может свидетельствовать о на-
личии единых этапов в патогенезе дислокации мин-
далин мозжечка различной этиологии. Для взрос-
лых пациентов риск развития церебеллярной экто-
пии повышен при дефиците объема ЗЧЯ в среднем 
от 15-20 мл или 0,13 мл/см роста пациента.

Сопоставление клинических данных и МРТ ха-
рактеристик в группах пациентов сходных по полу, 
возрасту и с одинаковой выраженностью церебел-
лярной эктопии, но имеющих различную этиологию 
тесной ЗЧЯ (табл. 3), не выявило значимых разли-
чий по частоте артериальной гипертонии, значе-
ниям индекса массы тела и роста. Вместе с тем, 
у пациентов с «интракраниальным» поражением 
(мозговые субтенториальные опухоли) по сравне-
нию с пациентами с «краниальным» поражением 
(костная гипоплазия) достоверно чаще выявлялась 
гидроцефалия, что, вероятно, обусловлено нали-

чием дополнительных зон сдавления ликворных 
путей, токсическим влиянием новообразований и 
большей скоростью нарастания ликвородинамиче-
ских нарушений на фоне меньшей длительности 
симптомной стадии заболевания. В исследовании 
отмечен относительно большой (в среднем 2 года) 
период от начала клинической симптоматики до 
оперативного лечения пациентов с новообразова-
ниями ЗЧЯ. Эти данные в целом соответствуют из-
вестным по литературе [9] показателям, и могут 
быть связаны с наличием у пациентов «маскирую-
щей» коморбидной патологии, в том числе артери-
альной гипертонии у 10 из 25 пациентов.

Многообразие факторов, обусловливающих дис-
локацию миндалин мозжечка, повышает вероят-
ность сочетанной патологии, что необходимо рас-
сматривать при дифференциальной диагностике 
церебеллярной эктопии. В представленных на-
блюдениях двух пациентов с опухолью миндалин 
мозжечка не было выявлено признаков гипоплазии 
ЗЧЯ, о чем, например, свидетельствуют высокие по-
казатели длины чешуи затылочной кости. Вместе с 
тем, сопоставление линейных и объемных характе-
ристик очага поражения и задней черепной ямы по-
зволило выделить два фактора развития дислока-

Рисунок 1б. 
Пациент В.А., 68 лет. Сагиттальное и коро-

нарное МРТ изображения. Объемное образо-
вание левого полушария и миндалика мозжеч-
ка (50×45×50 мм) неправильно-шаровидной 
формы с четкими неровными контурами, не-
однородной структуры; накапливает контраст-
ное вещество, имеются центральные кисто-
видные полости с Т1- и Т2-гиперинтенсивным 
изображением по типу лизирующейся крови. 
Сдавление и деформация ствола мозга и по-
лости четвертого желудочка. Выраженная ок-
клюзионная гидроцефалия. Левый миндалик 
на 8 мм ниже уровня БЗО
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ции миндалин мозжечка у второго пациента — это 
большой размер объемного образования и относи-
тельно небольшой объем ЗЧЯ. Малая ЗЧЯ у второ-
го пациента могла быть клинически бессимптомной 
конституционной особенностью, которая в услови-
ях роста новообразования способствовала более 
ранней декомпенсации интракраниальной ликворо-
динамики и утяжелению состояния больного. 

Таким образом, риск развития церебеллярной 
эктопии у пациентов с различными поражениями 
задней черепной ямы повышается при дефиците 

объема ЗЧЯ от 15-20 мл или 0,13 мл/см роста па-
циента. Дефицит объема может быть обусловлен 
уменьшенным размером костных структур ЗЧЯ 
(врожденные гипоплазии, конституциональные 
особенности), дополнительным субтенториальным 
объемом (опухоли, отек, гематомы) или их сочета-
нием. К факторам, влияющим на течение заболе-
вания, прогноз и, следовательно, выбор тактики 
ведения пациентов, относятся этиология и ско-
рость нарастания дефицита объема, а также со-
путствующая патология.
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