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В обзоре отражены современные представления о морфологии мальформации заднего мозга – Киари, тип I. 
Обсуждаются основные критерии интроскопической диагностики мальформации Киари первого типа и 
сочетанных аномалий развития краниовертебрального сочленения. Представлены теории патогенеза 
краниоцервикальных дисплазий заднего мозга и образования интрамедуллярных полостей. Определены 
критерии дифференциальной диагностики гидромиелии и сирингомиелии, а также современные методики 
хирургического лечения костных и невральных дисплазий. Выявлены основные клинические особенности 
течения заболевания, проявляющегося мозаичной картиной страдания мозжечка, каудальной группы 
черепно-мозговых нервов, продолговатого мозга, полушарий головного и спинного мозга, дана характеристика 
наиболее часто встречающихся синдромов. Реконструкция анатомической соразмерности костных и 
невральных структур краниоцервикального сочленения и восстановление циркуляции ЦСЖ через выходные 
отверстия IV желудочка гарантирует благоприятные результаты лечения. Своевременно и адекватно 
выполненная операция при патологии заднего мозга позволяет предотвратить развитие необратимых и 
малокурабельных морфофункциональных дефектов нервной системы.
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The review presents modern ideas about morphology of afterbrain malformations – Chiari, type I. Main criteria of 
introscopic diagnistics of Chiari malformation of type I and of combined anomalies of development of craniovertebral 
articulation are discussed. The theories of pathogenesis of craniocervical dysplasias of afterbrain and development of 
intramedullary cavities are presented. The criteria of differential diagnostics of hydromyelia and syringomyelia and 
also modern methods of surgical treatment of bone and neural dysplasias are determined. Main clinical features of 
the course of disease that appears in mosaic picture of cerebellum affection, caudal group of craniocerebral nerves, 
medulla, brain hemispheres and spine cord are revealed, the characteristics of the most frequent syndromes is given. 
The reconstruction of anatomic symmetry of cone and neural structures of craniocervical articular and restoration 
of circulation of cerebrospinal fluid through outcomes of the IV ventricle guarantees favorable results of treatment. 
Promptly and adequately performed operation at the pathology of afterbrail allows to prevent development of irrevers-
ible and low-curable morphofunctional defects of neural system.
Key words: Chiari I malformation, surgical treatment, syringomyelia, meningeal fibrosis

Аномалии остео-неврального развития кранио-
цервикального сочленения, вошедшие в литературу 
под эпонимом «мальформация Киари», составляют 
один из сложных и разделов как взрослой, так и 
детской нейрохирургии [15, 21]. Этапы изучения па-
тологии заднего мозга условно можно разделить на 
описательный, основанный на данных прозекторских 
исследований, и более современный, базирующийся 
на использовании в клинической практике методов 
интроскопии. Это позволило не только улучшить 
выявляемость ранее казавшихся редкими диспла-
зий нервной системы, но и на основании методов 
системной морфометрии дополнить познания об их 
происхождении, определить возможные меры профи-
лактики, стандартизировать систему лечения [19, 30, 
38, 42]. Клинический материал, накопленный иссле-
дователями различных специальностей в течение по-
следних лет, нуждается не столь в обобщении, сколь 
в анализе для унификации воззрений нейрохирурга 
на мальформацию Киари первого типа.

Одним из первых исследователей, очертившим 
морфологию мальформации и предложившим кон-
цепцию ее происхождения, был профессор патологии 
H. Chiari, имя которого сегодня чаще всего использу-

ется для обозначения различных типов врожденных 
и приобретенных аномалий остео-неврального раз-
вития шейно-затылочной области.

Hans Chiari (1851–1916) родился в Вене в семье 
именитого гинеколога J.B.V.L. Chiari, описавшего 
галакторею и аменорею при аденоме гипофиза – син-
дром Chiari – Frommel [45], а его брат Ottokar Chiari 
известен как риноларинголог [35]. После окончания 
университета H. Chiari работал ассистентом K. Rokitan-
sky, но уже в 1882 году Chiari становится профессором 
патологии в Праге, а в 1906 году – в Страсбурге. Его 
первая работа, посвященная изменениям мозжечка 
и ствола мозга при гидроцефалии, опубликована в 
1891 году («Concerning alterations in the cerebellum 
resulting from cerebral hydrocephalus»). И все же не-
обходимо отметить, что более чем за 50 лет до этого 
Jean Cruveilhier (1791–1874) в своем двухтомном ат-
ласе иллюстрировал и описал немало примеров spina 
bifida и гидроцефалии. В одном из них он представил 
миеломенингоцеле в сочетании с диастематомие-
лией и грыжей мозжечка и продолговатого мозга в 
затылочное отверстие [45]. В 1883 году John Cleland 
(1835–1925) также отметил дистопию мозжечка и 
продолговатого мозга у младенца со спинномозговой 
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грыжей и гидроцефалией [18]. Позднее, в 1894 году, 
ученик Вирхова, Julius Arnold (1835–1915) опублико-
вал свои наблюдения изменений в мозжечке у ново-
рожденных со spina bifida, а в 1907 году сотрудники 
его лаборатории Schwalbe и Gredig провели морфо-
логические исследования нервной системы у 4 мла-
денцев со спинномозговыми грыжами и предложили 
эпоним «мальформация Арнольда – Киари» [47]. Тем 
не менее, в современной научной литературе, как и в 
клинике, чаще используется термин мальформация 
Киари (МК), а с практической точки зрения особое 
значение имеют три из четырех описанных Chiari 
типов.

Морфологическим субстратом первого типа маль-
формации (МК I) является хроническая грыжа мин-
далин мозжечка, а иногда и продолговатого мозга в 
заднее спинальное субарахноидальное пространство. 
В редких случаях смещение миндалин может дости-
гать дуг СV или даже CVI позвонков. Наряду с дистопией 
миндалин мозжечка при первом типе мальформации 
Киари иногда отмечается и небольшое каудальное 
смещение продолговатого мозга [17, 32]. Корешки ка-
удальной группы черепно-мозговых нервов и верхних 
шейных сегментов спинного мозга имеют восходящее 
направление. Миндалины мозжечка тампонируют 
большую затылочную цистерну, как краниальный, 
так и спинальный ее отделы, обуславливая наруше-
ние циркуляции ликвора из желудочковой системы 
в спинальное субарахноидальное пространство. 
Дистопия миндалин мозжечка в 10–15 % случаев 
сочетается с облитерацией отверстия Мажанди, а в 
20–25 % – с закрытием его частично перфорирован-
ной мембраной, что существенно отягощает патоло-
гию каудального смещения заднего мозга. Нередко 
при МК I выявляются костные аномалии основания 
черепа и шейного отдела позвоночника – базиляр-
ная импрессия (18–33 %), платибазия (7–25 %), ас-
симиляция атланта с затылочной костью (5–31 %), 
spina bifida верхних шейных позвонков, синдром 
Клиппель – Фейля [21]. Длительное существование 
мозжечковой грыжи сопровождается реактивными 
изменениями в оболочках мозга. Рубцовые процессы 
в подоболочечных пространствах создают дополни-
тельные препятствия циркуляции спинномозговой 
жидкости и иногда являются основным фактором, 
обуславливающим манифестацию заболевания [15].

В спинном мозге при МК I часто отмечается рас-
ширение центрального канала – гидромиелия [15, 
42]. Разрушение эпендимы центрального канала и 
экспансия полости в серое вещество спинного, про-
долговатого и конечного мозга сочетается с разви-
тием реактивного глиоза и гаустр – сирингомиелия, 
сирингобульбия, сирингоцефалия [1, 20, 42, 51].

Широкое использование методов диагности-
ческого изображения позволило изучить эпидеми-
ологию мальформации и определить, что частота 
выявления МК тип I с клинически значимой не-
врологической симптоматикой при МРТ скрининге 
составляет от 0,56 до 0, 77 % [26, 38]. Принимая во 
внимание, что в 70–90 % случаев МК тип I сочетает-
ся с сирингомиелией [39, 42], а у 80–90 % больных 
сирингомиелией выявляется МК тип I [24, 50], то, 

вероятно, что частота мальформации в популяции 
составляет 3,3–8,2 случаев на 10000 населения с из-
вестной вариабельностью по географическим зонам. 
Несомненно, что выявление МК тип I при интроскопи-
ческом скрининге будет возрастать, поэтому обнару-
жение дистопии миндалин мозжечка у больных даже 
с незначительной неврологической симптоматикой 
требует дальнейшего изучения с целью уточнения 
стратегии и тактики лечения. 

Как правило, заболевание проявляется в возрас-
те 15–25 (± 10) лет мозаичной картиной страдания 
мозжечка, каудальной группы черепно-мозговых 
нервов, продолговатого, полушарий головного и 
спинного мозга [2, 7, 10, 21, 30, 38, 51] и характери-
зуется следующими наиболее часто встречающимися 
синдромами:

1. Мозжечковый (флоккулонодулярный) син-
дром включает одно- и двустороннюю атаксию, дис-
метрию, интенционный тремор.

2. Своеобразие синдромокомплекса поражения 
ствола мозга (бульбарный синдром) обусловлено 
различным сочетанием признаков и симптомов 
страдания каудальной группы краниальных нервов, 
продолговатого и верхних сегментов шейного отдела 
спинного мозга.

3. Синдром центрального канала спинного мозга 
(интрамедуллярный), проявляется признаками и 
симптомами интрамедуллярного поражения спинно-
го мозга и включает боль (часто «жгучего» характера), 
диссоциированные и заднестолбовые расстройства 
чувствительности, сегментарные амиотрофии. 

4. Пароксизмы синдрома церебральной гипер-
тензии характеризуются «кашлевой» головной бо-
лью, тошнотой и рвотой на высоте головных болей, 
а также сочетанием эпизодов цефалгии с головокру-
жением. 

5. Пирамидный синдром выражается симпто-
мами и признаками регидности и/или спастики, 
гиперрефлексии, проводниковыми знаками, а иногда 
и перекрестного паралича.

Диагноз МК I требует интроскопической вери-
фикации, а до внедрения компьютерной и магнит-
но-резонансной томографии основывался на выяв-
лении сочетанных костных аномалий и результатах 
инвазивной миелоцистренографии [44]. Впервые 
критерии МРТ диагностики МК тип I были определе-
ны в 1985 году Aboulezz et al., которые предложили 
рассматривать дистопию миндалин мозжечка более 
чем на 5 мм ниже большого затылочного отверстия 
как «очевидную патологию». A.J. Barkovich et al. [13] 
полагали, что смещение миндалин в позвоночный 
канал более 3 мм может быть использовано в качестве 
меры для подтверждения диагноза. Однако K. Furuya 
et al. [26] отметили, что у больных и с меньшей дис-
топией миндалин, но при наличии характерной кли-
нической симптоматикой возможен диагноз МК I. В 
этих случаях с целью уточнения степени расстройств 
ликвороциркуляции целесообразно проведение 
фазово-контрастной cine-магнитно-резонансной 
томографии [22, 30, 37]. 

Возрастная зависимость степени дистопии от-
мечена D.J. Mikulis et al. [41], а в качестве критерия 
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диагноза МК I авторы предложили следующие вели-
чины: первая декада жизни – 6 мм ниже затылочного 
отверстия, вторая и третья декады – 5 мм и более, с 
четвертой по восьмую декаду – 4 мм и более. Расовое 
отличие в степени дистопии выявлено K. Furuya et al. 
[26]: у японцев миндалины располагаются выше, чем 
у американцев и европейцев. Тем не менее многие 
авторы отмечали, что даже при смещении миндалин 
более чем на 5–10 мм ниже края затылочного от-
верстия почти у 30–40 % пациентов не выявляется 
клинической симптоматики [26, 38]. То есть не-
смотря на высокое значение современных методов 
диагностического изображения для выявления МК 
I, необходимо подчеркнуть, что данные интроскопии 
обязательно должны рассматриваться в контексте с 
клинической симптоматикой. 

Использование системной морфометрии и из-
учение как объемных, так и линейных показателей, 
характеризующих статические и динамические 
параметры головного и спинного мозга в норме и па-
тологии, позволило определить возможные причины 
происхождения мальформации Киари, установить ха-
рактер сочетанной патологии [30, 38, 43]. Более того, 
наблюдение за пациентами с МК тип I в ряде случаев 
демонстрировало и самопроизвольное уменьшение 
дистопии миндалин мозжечка, что допустило предпо-
ложить, что лежащая в основе мальформации остео-
невральная диспропорция с течением времени может 
быть усугублена либо нивелирована. Подтверждени-
ем этих предположений служат волюметрические 
исследования задней черепной ямы у пациентов 
первых 15 лет жизни [48], демонстрирующие посте-
пенное увеличение интракраниального объема, но 
с тенденцией к сегментации, особенно в следующие 
периоды жизни: 0–5 лет, 5–10 лет и 10–15 лет. Более 
того, исследования С.Н. Ларионова [6] также выяви-
ли возрастную зависимость уменьшения линейных 
и волюметрических параметров задней черепной 
ямы, нарастания диспропорции – объем задней ямы 
/ объем мозга. 

Данные волюметрии образований задней че-
репной ямы у больных с родовой травмой, ахон-
дроплазией, синдромом Крузона, Аперта, Пайла и 
сирингомиелией свидетельствуют о том, что в основе 
формирования МК тип I лежит диспропорция между 
аксиальными размерами невральных структур и 
задней черепной ямы. Очевидно, что хронические 
грыжи заднего и продолговатого мозга при крани-
альных дизостозах относятся к дизэмбриогенезиям; 
возможно, они генетически детерминированы, в 
ряде случаев имеют наследственно-обусловленную 
природу, или же их происхождение может быть объ-
яснено влиянием различных неблагоприятных фак-
торов [19]. С другой стороны даже положение плода, 
его головы в родовых путях находит отражение в 
строении черепа. Изменения конфигурации черепа 
зависят от силы и оси давления на него в родах и не-
редко имеют характерные деформации [6, 16]. При 
всей этиологической гетерогенности патологии об-
уславливающей остео-невральную диспропорцию за-
днего мозга, очевидна и общность патогенеза. Ранний 
синостоз клиновидного, клиновидно-затылочного и 

клиновидно-каменистого синхондрозов, приводит к 
укорочению основания черепа, изменению конфигу-
рации задней черепной ямы и определяет прогрессив-
но нарастающую остео-невральную диспропорцию. 
Этим, в частности, и объясняется морфологическая 
схожесть хронических грыж заднего мозга при раз-
личных дискраниях. 

Истоки хирургического лечения МК I восходят 
к первой половине XX века [46]. С тех пор нейрохи-
рургия прошла тернистый путь развития, пережила 
периоды успехов и разочарований, обогатилась раз-
личными вариантами и методиками оперативных 
вмешательств. Как и в любом разделе нейрохирургии, 
касающейся патологии позвоночника, в хирургии 
шейно-затылочной области сформировались два 
направления. Хирурги ортопедической ориенти-
рованности в основу теоретических построений и 
практических рекомендаций ставят в основу лечения 
костную патологию и несостоятельность связочно-
суставного аппарата [9, 10]. Отсюда практические ре-
комендации – трансоральная резекция зубовидного 
отростка эпистрофея и стабилизирующие операции 
на краниовертебральном переходе [8, 33] как уни-
версальные средства лечения краниовертебральных 
мальформаций (cranium + vertebrae – термин, широко 
используемый в нейроортопедии).

Исходные положения теоретических воззрений 
и практических решений хирургической неврологии 
определяются в зависимости от характера и степени 
поражения структур головного и спинного мозга, вы-
раженности остео-невральной диспропорции и рас-
стройств циркуляции ЦСЖ через выходные отверстия 
IV желудочка [15, 37, 42, 51]. В соответствии с этим 
мировоззрением определяются диагностические и 
лечебные мероприятия, тактика и стратегия лечения 
больных с мальформациями краниоцервикального 
сочленения (cranium + cervical – термин, свидетель-
ствующий о первостепенности патологии головного 
и шейного отдела спинного мозга).

Особая роль в становлении хирургии мальфор-
мации Киари первого типа принадлежит Джеймсу 
Гарднеру. Сформулированная им гидродинамиче-
ская теория патогенеза мальформации Арнольда 
– Киари и сирингомиелии [27, 28] позволила по-
новому взглянуть на механизмы происхождения 
заболевания и перспективы его хирургического 
лечения. Закономерным и логичным следствием 
воззрений на патогенез патологии «заднего мозга» 
(W.J. Gardner полагал, что формирование маль-
формации происходит на стадии трех мозговых 
пузырей, за счет нарушения перфорации крыши 
rhombencephalon) явилось внедрение нового типа 
оперативного вмешательства, а высказанное им 
предположение о том, что в природе мальформации 
Киари, кист задней черепной ямы и сирингомиелии 
лежит нарушение оттока ликвора из IV желудочка и 
его пассаж через центральный канал спинного мозга, 
послужило основанием широкого применения этой 
операции для их лечения. В основе операции, пред-
ложенной Гарднером, лежит краниовертебральная 
декомпрессия с восстановлением путей оттока 
спинномозговой жидкости из IV желудочка и плом-
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бировкой кусочком мышцы входа в центральный 
канал на уровне задвижки [14, 21, 26].

Серия последующих исследований этиологии, 
патогенеза и хирургического лечения МК I и «сооб-
щающейся сирингомиелии» проведена английским 
нейрохирургом Bernard Williams. Основу его теоре-
тических воззрений составили работы по изучению 
циркуляции ЦСЖ на уровне цервикомедуллярного 
сочленения, которые позволили констатировать, 
что при МК I имеет место клапанный механизм 
расстройств ликвородинамики, обуславливающий 
«выталкивание» флоконодуллярного комплекса 
в шейно-затылочную воронку. Williams обратил 
внимание на некорректное использование термина 
«арахноидит», подчеркивая, что «менингиальный 
фиброз» – унифицированный термин отражающий 
неспецифические изменения в мозговых оболочках 
[5, 12]. Развитие рубцово-спаечного фиброза спо-
собствует хронизации болевого синдрома, ухудшает 
отдаленные результаты оперативного лечения [11]. 
По мере прогрессирования фиброза выраженность 
болевого синдрома нарастает. 

Поиск путей снижения риска операции и улуч-
шения результатов лечения мальформации Киари I 
в сочетании и без сирингомиелии обусловил ограни-
чение объема вмешательств. Пролапс заднего мозга 
после краниовертебральной декомпрессии наиболее 
тяжелое и малокурабельное осложнение краниоцер-
викальной реконструкции [34]. Для предотвращения 
послеоперационной дислокации мозжечка и про-
долговатого мозга U. Batzdorf предложил ограничить 
резекцию чешуи затылочной кости, в рамках 3 × 3 см 
[31]. Вскрытие твердой мозговой оболочки произво-
дится Y- или T-образным разрезом [14, 51], однако с 
целью профилактики пролапса мозга в костнодураль-
ный дефект наиболее целесообразно использование 
вертикального разреза по средней линии [15]. Кроме 
того, костнодуральная декомпрессия выполняется 
без вскрытия арахноидальной оболочки [14, 42] либо 
с рассечением лишь поверхностного листка твердой 
мозговой оболочки.

При блокаде отверстия Мажанди эктопированны-
ми миндалинами мозжечка их субпиальная резекция 
позволяет обеспечить беспрепятственный отток 
ликвора из IV желудочка в большую затылочную 
цистерну [14, 15, 51]. В случаях ограниченной возмож-
ности резекции миндалин (выраженный спаечный 
процесс между миндалинами мозжечка продолго-
ватым и спинным мозгом, опасность кровотечения) 
используется трансводопроводное шунтирование III 
желудочка в шейное субарахноидальное простран-
ство спинного мозга, что позволило исключить IV 
желудочек из ликвороциркуляции [14, 51]. 

При выявлении гидроцефалии, особенно при 
увеличении желудочковых индексов выше 100 %, 
выполняются шунтирующие операции (вентрикуло-
перитонеостомия или вентрикулоатриостомия), а в 
последние годы – не менее популярная эндоскопиче-
ская вентрикулоцистерностомия [23]

И все же до настоящего времени нет единого 
взгляда на показания, объем вмешательства как при 
патологии заднего мозга, так на интрамедуллярной 

полости [40]. Ряд авторов полагает, что выявление 
кисты в верхних шейных сегментах спинного мозга 
является основанием для ее дренирования посред-
ством сиринготомии или сирингостомии [14, 15], 
чрезкожной баллоной миелотомии [36], терминаль-
ной вентрикулостомии [29] или даже лигирования 
рено-спинальных вен [25].

Успехи экспериментальной и клинической 
нейробиологии последних лет повлекли за собой 
становление и развитие новой области восстанови-
тельной нейрохирургии – нейротрансплантологии. 
Однако результаты использования трансплантации 
эмбриональной нервной ткани в реконструктивной 
хирургии пороков развития головного и спинного 
мозга единичные и носят предварительный характер 
[4, 49]. 

В то же время внедрение в клиническую практику 
методов диагностического изображения позволило 
ряду авторов рекомендовать выполнение вентраль-
ной декомпрессии, особенно при переднем сдавлении 
ствола мозга зубовидным отростком эпистрофея [21, 
33]. И все же трансоральная резекция зубовидного 
отростка не у всех больных позволяет разрешить 
патологическую ситуацию, связанную с нарушени-
ем циркуляции ЦСЖ через выходные отверстия IV 
желудочка, и требует в последующем выполнения 
задней костнодуральной краниовертебральной де-
компрессии [39]. Более того, трансоральная резекция 
зубовидного отростка сопряжена со значительным 
риском инфицирования и, несмотря на применение 
современных методов анестезиологического обеспе-
чения операции и микрохирургии, имеет достаточно 
высокий процент осложнений и неблагоприятных 
исходов. В последние годы большинство нейрохирур-
гов, имеющих опыт оперативного лечения больных 
с пороками развития краниоцервикального сочле-
нения, ограничивают показания для вентральной 
декомпрессии, полагая, что трансоральная резекция 
зубовидного отростка и кливуса показаны 1–2 из 100 
больных с МК тип I [14, 42, 51].

Таким образом, в последние три десятилетия 
можно проследить ярко выраженную тенденцию 
активизации хирургического лечения мальформации 
Киари. Реконструкция анатомической соразмерно-
сти между костными и невральными структурами 
краниоцервикального сочленения и восстановле-
ние циркуляции ЦСЖ через выходные отверстия 
IV желудочка в 90 % случаев гарантирует хорошие 
результаты лечения. Своевременно и адекватно вы-
полненная операция при патологии заднего мозга 
позволяет предотвратить развитие необратимых и 
малокурабельных морфофункциональных дефектов 
нервной системы [3, 4, 14, 21, 34, 39, 48].
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