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Реферат
Представлены результаты сравнительного изуче-

ния клинических симптомов большого затылочного 
отверстия у больных с мальформацией Киари I типа в 
сочетании с сирингомиелией и без неё. Предположены 
различные уровни ликвородинамических нарушений — 
с максимальными проявлениями на уровне большого 
затылочного отверстия у больных с формированием 
изолированной мальформации Киари 1 и ниже этого 
уровня в случаях развития при ней  сирингомиелии. 

Ключевые слова: мальформация Киари 1, сиринго-
миелия, большое затылочное отверстие. 

Мальформация Киари 1 типа (МК 1) 
пред ставляет собой каудальное смещение 
мозжечка и ствола мозга через большое 
за тылочное отверстие (БЗО). МК 1 мо-
жет быть самостоятельной нозологичес-
кой формой или сочетаться с полостью 
в спинном мозге — с  сирингомиелией в 
50—70% случаев [1]. Согласно современ-
ным представлениям, МК 1 является 
основным этиологическим фактором раз-
вития сирингомиелии [3, 4, 11]. До насто-
ящего времени не определены причины, 
по которым в одних случаях заболевания 
патология ограничивается только опуще-
нием миндалин, а в других сопровожда-
ется развитием полости.

Ранее клинические симптомы МК 1 
верифицировались в основном при хи-
рургических манипуляциях или пнев-
мографии, которые проводились при 
выраженной клинической картине. Пред-
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ставления о клинических проявлениях 
МК 1  с формированием многообразного 
комплекса субъективных и объективных 
симптомов со временем претерпевали из-
менения и были расширены  [8, 9, 12].  
Новый виток развития учение о клини-
ческих характеристиках МК 1 получило 
в связи с нейровизуальными технология-
ми, определившими распространенность, 
морфологические типы и клинико-МРТ 
соотношения. Описывая клинические 
параметры МК 1, большинство авторов 
не разграничивали формы аномалии, со-
четанной с сирингомиелией или изолиро-
ванной, исходя из концепции единства 
патогенеза данных заболеваний. Однако 
в связи с обнаружением  морфологичес-
ких различий среди форм МК 1, в том 
числе в зависимости от ассоциации с по-
лостеобразованием, можно предположить 
и клинический полиморфизм данной па-
тологии. 

Целью этого исследования являлось 
изучение симптомов БЗО у больных МК 1 
изолированной и  сочетанной с сиринго-
миелией. 

Обследовано 130 пациентов (58 муж-
чин и 62 женщины) с МК 1 изолирован-
ной и сочетанной с сирингомиелией. Воз-
раст больных составлял 45,91±12,4 года, 
длительность заболевания  — от одного 
года до 54 лет. В 1-ю группу вошли 63 па-

THE TREATMENT OF TUMORS OF THE BRACHIAL 
AND CERVICAL PLEXUS 
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Summary 
Analyzed were the results of examinations and surgical 

treatment of 60 patients with tumors of the cervical and 
brachial plexus. The usage of microsurgical technique and 
adequate surgical access makes it possible to perform careful 
dissection of the tumor, complete removal and, if necessary, 
a reconstructive intervention on the nerve trunk. Prognosis 
of surgical treatment in most cases is favorable, however in 
19% of cases there was a relapse. 
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циента с изолированной МК 1, во 2-ю — 
67 с МК 1 и сирингомиелией. Всем боль-
ным проводилось неврологическое ис-
следование с прицельным изучением 
симптомов БЗО, а также спинальных 
симптомов, МР-томография образова-
ний ЗЧЯ с оценкой эктопии миндалин, 
спинного мозга (томограф «Magnetom 
Symphony-1,5T», Германия). Результаты 
исследования статистически проанализи-
рованы с использованием критериев Фи-
шера, Пирсона, Стьюдента.

Среди выявленных субъективных сим-
птомов (жалоб) достоверно чаще в обеих 
группах встречалась головная боль — 
у 63,8% (табл. 1),  более интенсивная при 
изолированной МК 1  — соответственно у 
71,1%  и 28,9% (р<0,05).  

проявлялась приступообразным эпизодом 
интенсивной («разрывающей») головной 
боли. Установлено преобладание данно-
го типа боли в группе  с изолированной 
МК 1, как и  другого типа боли — геми-
кранического. Характерной чертой всех 
видов головных болей была зависимость 
от  наклонов головы (особенно вперёд), 
резкой перемены позы. Следует отметить 
совокупные головные боли.  

У 52,3%  больных обеих групп (у 57,3%  
с  изолированной МК 1 и у 42,6% с  с си-
рингомиелией) имелись субъективные 
симптомы, относящиеся к координатор-
ной сфере, в виде вестибуло-кохлеарных 
и мозжечковых симптомов. Наиболее рас-
пространенной жалобой пациентов было 
ощущение шаткости при ходьбе. Как 
видно из табл. 1, симптомы шаткости  
преобладали в  группе с изолированной 
МК 1. Частым субъективным симптомом 
были ортостатические феномены в виде 
кратковременных нарушений зрения и 
постуральной устойчивости, зависящие 
от перемены позы, преобладавшие у боль-
ных 1-й группы. Приступы вертиго с боль-
шей частотой наблюдались у пациентов 
с изолированной МК1 и в части случаев 
имели связь с факторами, провоцировав-
шими повышение внутричерепного дав-
ления (проба Вальсальвы, кашель, смех). 
Кроме того, часть пациентов отмечала по-
явление интенсивного кратковременно-
го головокружения, феноменологически 
сходного с доброкачественным позицион-
ным головокружением при пребывании 
в определенных позах лёжа  и уменьшав-
шегося при смене положения. Жалобы 
на нарушения слуха в виде чувства давле-
ния, шума в ушах, снижение слуха встре-
чались достоверно чаще у больных в 1-й 
группе, при этом объективные изменения 
на аудиограмме отмечались у незначи-
тельного числа больных.

К редким симптомам на уровне БЗО 
можно отнести синкопальные состояния 
[5] —  в наших наблюдениях приступы 
внезапного падения в виде комплекса 
симптомов, начинавшихся с пароксизма 
резкой головной боли, иногда в сопровож-
дении вертиго и резкого падения в боль-
шинстве случаев с краткой потерей созна-
ния. Провокация таких приступов всегда 
была связана с факторами срыва ликворо-
динамики (кашель, смех и т.д.). Данные 

Симптомы МК 1 (n=63)

МК 1+ сири-

н   гомиелия 

(n=67)

Головная боль абс. %  абс. %

       перманентная 59 93,6* 24 35,8

        пароксизмальная 51 80,9* 18 26,8

       мигренеподобная 29 66,5** 11 16,4

Шаткость при ходьбе 36 57,1* 23 34,3

Ортостатические фено-

мены
33 52,4** 18 26,8

Приступы вертиго 27 42,8** 13 19,4

Нарушение слуха 18 28,5** 9 13,4

Парестезии 16 25,4 16 23,9

Приступы внезапного 

падения
15 23,8** 6 8,9

Апноэ во время сна 11 17,4** 4 5,9

Таблица 1                       
Субъективные симптомы изолированной МК 1 и 

сочетанной с сирингомиелией

* р<0,01, **  р<0,05.

 Среди вариантов головной боли наи-
более часто наблюдались перманентная 
и пароксизмальная (ликвородинамичес-
кие), реже — мигренеподобная. Перма-
нентная ликвородинамическая головная 
боль диагностировалась в случаях пос-
тоянных симптомов тяжести, давления 
в затылочной области с иррадиацией в 
ретроорбитальную зону, область шеи. Они 
чаще встречались в группе пациентов  с 
изолированной МК 1. Второй вариант 
ликвородинамической головной боли — 
пароксизмальная, провоцировалась по-
вышением внутрибрюшного, внутригруд-
ного давления (чихание, кашель, смех) и 
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состояния чаще встречались у пациентов  
1-й группы.   

Одним из редких, описанных в ли-
тературе [5, 7] клинических проявлений 
МК 1, являются нарушение ритма и глу-
бины дыхания по типу апноэ и приступы 
нехватки воздуха, удушье. Эти симптомы 
выявлялись у больных с более высокой 
встречаемостью в 1-й группе. Провоциру-
ющими факторами служили длительное 
пребывание  лёжа на спине, а также фак-
торы повышения внутричерепного давле-
ния.

Среди выявленных клинических объ-
ективных симптомов наиболее распро-
страненными были стато-локомоторные 
нарушения и нистагм (табл. 2).  

риант пробы), преобладавшая по распро-
страненности у больных с изолированной 
МК 1. Для группы с изолированной МК 1 
было характерно более частое распростра-
нение симптома нистагма. Особенностью 
МК 1, отмеченной многими авторами, яв-
ляется наличие нистагма, «бьющего» вниз 
[10]. Как показали наши исследования, 
при обычном визуальном  выявлении по-
добный нистагм наблюдался крайне ред-
ко. При использовании дополнительного  
устройства в виде увеличивающих линз 
данный признак  выявлялся почти вдвое 
чаще у больных с изолированной МК 1. 

Среди патологии черепных нервов 
преобладали расстройства каудальной 
группы — дисфония, дисфагия, ослаб-
ление глоточных рефлексов, которые не 
имели разительных отличий по частоте, 
но были выраженнее в 1-й группе. К сим-
птомам, возникающим вследствие нару-
шений на уровне КВП, причисляют цен-
тральные вегетативные проявления [7]. 
Не было установлено достоверных разли-
чий по таким клиническим симптомам, 
как тахикардия и аритмия. Централь-
ный вегетативный характер симптомов 
предполагался только в случаях исключе-
ния соматической патологии, имеющей 
сходные проявления. 

 Нарушения, связанные с поражением 
спинного мозга, наблюдались в форме мо-
торных и сенсорных сегментарных при-
знаков. Если данные  симптомы были   
характерны и закономерны для больных 
с сирингомиелией, то обнаружение их 
у больных с изолированной МК 1 было 
неожиданной находкой — прежде всего 
это касалось  объективных сегментарных 
чувствительных нарушений, зафиксиро-
ванных у больных с изолированной МК 1 
в 30,1% случаев.

 Анализ анамнестических данных 
позволил уточнить средний возраст де-
бюта симптомов БЗО. В группе больных 
с изолированной МК 1 клинические сим-
птомы развивались несколько раньше — 
в возрасте 30,91±13,87 года, а в группе с  со-
четанной МК 1 — 33,84±14,34 года. 

Сравнительный анализ степени экто-
пии миндалин показал отсутствие досто-
верных различий. В то же время следует 
отметить, что в группе изолированной МК 
1 достоверно чаще встречались пациенты 
со средней степенью эктопии миндалин 

Симптомы
МК 1 
(n=63)

МК 1+ сирин-
гомиелия 

(n=67)

абс. % абс. %

Вертикальный 
нистагм

38 60,3* 23 34,3

Горизонтальный 
нистагм

53 84,1** 36 53,7

Бульбарный син-
дром

22 34,9* 18 26,8

Пальценосовая 
проба

48 76,2** 29 34,3

Тандемная ходьба 31 49,2* 17 25,3

Вертикальная аси-
нергия  Бабинского

51 80,9** 34 50,70

Проба Ромберга 28 44,4* 16 23,9

Нарушение чувстви-
тельности на лице

12 19,0** 9 13,4

Центральные вегета-
тивные нарушения

13 20,6 13 19,4

Сегментарные 
чувствительные 
нарушения

19 30,1 63 94,0*

*  р<0,05,   **  р<0,01.

Таблица 2
Объективные симптомы изолированной МК 1 и 

сочетанной с сирингомиелией

Нарушения выполнения пальценосо-
вой пробы достоверно преобладали в 1-й 
группе пациентов. Атаксия при пробе 
тандемной ходьбы, в позе Ромберга чаще 
встречалась у больных с изолированной 
МК 1 в сравнении с таковой при сочетан-
ной форме. Одним из наиболее часто выяв-
ляемых симптомов в обеих группах была 
асинергия Бабинского (вертикальный ва-
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мозжечка (от 5,1 до 10 мм — в 42,9%, свыше 
10,1 мм — в 34,9%), а наименьшей числен-
ностью отличалась группа с эктопией до 
5 мм. У больных МК 1 в сочетании с сирин-
гомиелией преобладающими степенями 
опущения миндалин в примерно равной 
степени (38,8 и 37,3%) были позиции ме-
нее 5 мм и более 10,1 мм ниже уровня БЗО. 
Средние степени опущения миндалин моз-
жечка у больных с сирингомиелией встре-
чались достоверно реже (23,9%, р<0,05).

Принято считать, что МК 1 не име-
ет специфического клинического и нев-
рологического дефицита [9]. В то же вре-
мя рядом авторов выделяется группа 
симптомов, являющихся следствием ком-
премирования невральных структур на 
уровне БЗО [10, 11, 13], а также признаки 
поражения задней черепной ямки. К ним 
относятся головные боли,  «псевдотумо-
розный» симптомокомплекс, меньеропо-
добный синдром,  признаки поражения 
каудальной группы черепно-мозговых 
нервов, нистагм с направленностью вниз, 
атактические расстройства [6].

Наиболее типичными субъективными 
симптомами МК 1 было наличие голов-
ных болей, среди которых наибольшим 
постоянством отличались перманентные 
и пароксизмальные ликвородинамичес-
кие. Также были распространены симп-
томы вестибуло-мозжечкового характера: 
пошатывание, ортостатические феноме-
ны, которые не всегда имели субъектив-
ное подтверждение. Данные симптомы 
трактуются как проявление  компрессии 
мозжечка и ствола на краниовертебраль-
ном уровне [2, 4, 6, 10]. 

Выявленные нами различия в степени 
неврологических дефектов с большей вы-
раженностью у больных с изолированной 
МК 1  могут служить подтверждением 
версии о различных уровнях ликвороди-
намических нарушений — с максималь-
ными проявлениями на уровне БЗО у 
больных с изолированной МК 1 и ниже 
этого уровня в случаях развития при МК 1 
сирингомиелии.
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SYMPTOMS OF ISOLATED CHIARI I 
MALFORMATION AND ASSOCIATED WITH 

SYRINGOMYELIA 

I.L.Surzhenko, E.G. Mendelevich 

Summary 
Given are the results of comparative study of the 

clinical symptoms of the great occipital foramen in 
patients with Chiari I malformation, in conjunction with 
syringomyelia and without it. Shown were the differences in 
the clinical manifestations of prevalence in patients with 
isolated Chiari I malformation. Suggested were different 
levels of liquor-dynamic disorders with maximum at the 
level of the great occipital foramen in patients with isolated 
Chiari I malformation, and below that level in the case of 
development at Chiari I malformation with syringomyelia. 
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