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Обзор посвящен проблеме мальформации Киари. Рассматриваются вопросы этиологии и патогенеза, эпидемиологии, 
клинико-неврологических нарушений, оперативного лечения заболевания. Особое внимание уделяется современным 
методам инструментального обследования заболевания, их сравнению между собой с описанием достоинств и недостатков. 
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The present review is related to the problem of Chiari malformations. Issues of etiology and pathogenesis, epidemiology, clini-

cal and neurological disorders, surgical treatment of the disease are elucidated. A special focus is placed on the up-to-date methods 
comparison of instrumental examination with benefits and disadvantages specification. 
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Мальформация (аномалия) Киари (МК) 
– одна из многочисленных врожденных пато-
логий (пороков развития) краниовертебраль-
ной области, обусловленная асинхронным 
ростом костных и мозговых структур задней 
черепной ямки, проявляющаяся опущением 
через большое затылочное отверстие каудаль-
ных отделов мозжечка и продолговатого моз-
га. 

Первым эту патологию описал J.Cleland 
в 1883 г., заметив удлинение ствола и опуще-
ние миндалин мозжечка в позвоночный канал 
у 9 умерших младенцев [17]. В 1891 г. Hans-
vonChiari описал врожденную аномалию, за-
ключавшуюся в грыжеподобном выпячивании 
миндалин мозжечка ниже уровня большого 
затылочного отверстия [17]. 

Неврологическая диагностика МК свя-
зана с определенными трудностями, так как 
не все случаи опущения миндалин мозжечка 
ниже большого затылочного отверстия сопро-
вождаются клиническими проявлениями. С 
другой стороны, сами клинические признаки 
МК полиморфны [7]. 

Распространенность МК составляет от 
3.3 до 8.2 на 100000 населения. Соотношение 
мужчин и женщин, по данным ряда авторов, 
приблизительно одинаковое, однако несколько 
чаще данной патологией страдают женщины 
[1]. С момента активного использования ме-
тодов нейровизуализации (МРТ и МРА) коли-
чество регистрируемых больных с диагнозом 
МК повысилось более чем в два раза [18]. 
Частота заболевания среди обследованных 
пациентов с неврологической симптоматикой 
по данным некоторых авторов, составила 1-
40%. Проведенное Т.А. Ахадовым исследова-
ние с помощью МРТ позволило выявить МК у 
26% пациентов среди 2286 больных с подоз-
рением на различную патологию шейного от-

дела позвоночника и краниоспинальные опу-
холи [1]. 

Много открытых вопросов остается в 
отношении патогенеза сопутствующих МК 
костных аномалий свода и основания черепа, 
мальформаций центральной нервной системы 
(ЦНС), патологии ликворных пространств го-
ловного и спинного мозга (сирингомиелия, 
гидроцефалия). В настоящее время еще не-
достаточно изучены особенности строения 
виллизиева круга, церебральной гемодинами-
ки и функциональных нарушений структур 
ствола головного и спинного мозга у больных 
с МК. Также, несмотря на описанные семей-
ные случаи МК, до сих пор еще не выявлены 
генетические нарушения, способствующие 
развитию данной патологии, что не позволяет 
определить связанный с этим генетический 
риск [6]. 

Основным методом лечения МК являет-
ся хирургический, направленный на выравни-
вание гидродинамического давления ликвора 
на уровне краниоспинального перехода, соз-
дание большой затылочной цистерны и устра-
нение компрессии ствола головного мозга [3]. 

До настоящего времени не разработано 
достаточно надёжного и универсального ме-
тода диагностики МК, который позволил бы 
на ранних стадиях заболевания производить 
отбор пациентов для направления их на более 
углублённое и специализированное обследо-
вание. В связи с этим актуальным представля-
ется дальнейшее всестороннее изучение МК, 
что позволит глубже понять механизмы ее 
развития и выработать более четкую тактику 
ведения и лечения больных в зависимости от 
различной степени выраженности патологии, 
наличия сопутствующих аномалий и клиниче-
ских проявлений заболевания. 
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Этиология и патогенез  
Несмотря на широкое применение со-

временных методов диагностики МК, этиоло-
гия и патогенез ее до сих пор остаются недос-
таточно изученными. Существует несколько 
обоснованных теорий возникновения МК. 
Большинство авторов считают, что основную 
роль в развитии аномалии играет патология 
внутриутробного развития костных и мягкот-
каных структур задней черепной ямки. Так, 
многочисленными исследованиями установ-
лена важная роль наследственности в детер-
минации МК, имеются сведения о накоплении 
семейных случаев МК, в том числе у монози-
готных близнецов [6, 7]. При их анализе наи-
более вероятны аутосомно-доминантный или 
аутосомно-рецессивный типы наследования. 
Кроме того, существует гипотеза о генетиче-
ской природе заболевания, связанной, воз-
можно, с экспрессией Pax-1- и Рax-2- генов, 
определяющих развитие аксиальных образо-
ваний [28]. 

Однако есть публикации, в которых до-
казывается роль родовой травмы в развитии 
МК. В результате проведенных морфометри-
ческих исследований костных и невральных 
образований задней черепной ямки у больных 
с МК были отмечены диспропорции между 
длиной блюменбахова ската и ствола мозга, 
обусловленные, как предполагают, перенесен-
ной родовой травмой [8]. При травме перво-
начально происходит повреждение клиновид-
но-решетчатного и клиноводно-затылочного 
синходрозов. Костные отломки не могут сра-
стись между собой, вследствие их постоянной 
подвижности, обусловленной пульсацией моз-
га. При таких неблагоприятных условиях за-
живления обызвествление и формирование 
костных структур происходят медленно и не-
правильно, что ведет к укорочению и дефор-
мации кливуса и, как следствие, нарушает в 
постнатальном периоде формирование задней 
черепной ямки [8]. 

Описанные патофизиологические меха-
низмы могут приводить к диспропорции меж-
ду объемом невральных образований и вме-
стимостью задней черепной ямки, обусловли-
вая морфологические и клинические проявле-
ния МК [8]. Одной из наиболее тяжелых кли-
нических форм является сочетание МК и си-
рингомиелии, что наблюдается в 48-76% слу-
чаев МК [33]. В большинстве случаев полости 
в спинном мозге представляют собой гидро-
миелию, то есть расширение центрального 
спинномозгового канала под действием по-
вышенного давления ликвора.К осложнениям 
МК относят также и гидроцефалию, возни-

кающую вследствие длительно нарастающих 
нарушений динамики ликвора. В зависимости 
от причины нарушений циркуляции ликвора 
при МК предложена их классификация с вы-
делением изолированной формы МК, маль-
формации в сочетании с сирингомиелей, 
мальформации с гидроцефалией и мальфор-
мации с патологическим объемом спинномоз-
говой жидкости в области задней черепной 
ямки [12,13]. 

Механизмы возникновения и прогрес-
сирования сирингомиелии, сопровождающей 
МК, противоречивы. Было предложено не-
сколько гипотез для объяснения патофизиоло-
гии сирингомиелии у больных МК. Так, скоп-
ление структур в большом затылочном отвер-
стии может действовать как внешняя «проб-
ка», сдавливающая нижние отделы ствола 
мозга и верхнешейного отдела спинного моз-
га, что может препятствовать передаче водных 
пульсовых волн цереброспинальной жидкости 
(гидродинамическая гипотеза В. Гарднера) 
[22]. По мнению других авторов, возникнове-
ние сирингомиелии в сочетании с МК связано 
с растяжением спинного мозга и низким рас-
положением его конуса при синдроме «жест-
кая концевая нить», ведущем к вторичному 
поражению мозговых структур краниовертеб-
ральной области [14]. 

Применение метода магниторезонанс-
ной томографии позволяет точно определить 
степень смещения мозжечка, определить фор-
му мальформации и степень прогрессирова-
ния заболевания. В связи с этим появился ряд 
новых классификаций МК, основанных на 
нейровизуальной картине. Наиболее распро-
страненной считается классификация, пред-
ложенная DoynDetal. [21]: 

• I – опущение миндалин мозжечка ни-
же уровня большого затылочного отверстия; 

• II – опущение миндалин мозжечка до 
уровня С2 с расположением варолиева моста 
и продолговатого мозга ниже линии Twining  
(между бугорком турецкого седла и внутрен-
ним затылочным бугром); 

• III – опущение миндалин мозжечка в 
сочетании с гипертензионно-гидроцефальным 
синдромом; 

• IV- гипоплазия мозжечка и опущение 
продолговатого мозга. 

Установлено, что МК II-IV типов встре-
чается преимущественно в детском возрасте и 
сочетается с широким спектром неврологиче-
ской патологии. В последнее время выделяют 
также нулевой тип МК (тип 0), который имеет 
некоторую клиническую симптоматику I типа 
(частые головные боли и другие неврологиче-
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ские проявления), но эктопия миндалин моз-
жечка у таких пациентов не доходит до 5 мм, 
что не позволяет отнести такие случаи к клас-
сическим типам заболевания [11,18].  
Клинико-неврологические проявления  

Клинические проявления мальформа-
ции Киари многообразны и, как правило, 
представлены различными сочетаниями сим-
птомов гипертензионно-гидроцефального, 
мозжечкового, спинального, бульбарного и 
сирингомиелического синдромов. Клиниче-
ские признаки возникают постепенно, нарас-
тают, и могут различаться у отдельных паци-
ентов [1, 14, 17]. Часто первые симптомы по-
являются уже в детском или молодом возрас-
те, реже манифестация заболевания наблюда-
ется в зрелом возрасте. Как правило, пациен-
ты с краниовертебральным аномалиями, в т.ч. 
с мальформацией Киари, имеют дизрафиче-
ский статус: короткую шею, шейные ребра, 
низкую границу роста волос в шейно-
затылочной области, асимметрию лица и че-
репа, готическое небо, приращение мочек уха, 
кифосколиоз позвоночника, реберный горб, 
неравномерное стояние лопаток, воронкооб-
разную грудь и др. [28]. 

Частым предрасполагающим фактором 
для появления неврологических симптомов у 
больных с МК является незначительная трав-
ма, реже - инфекция [28]. Описаны также слу-
чаи возникновения неврологических наруше-
ний после проведения у больных с МК люм-
бальных пункций, люмбоперитонеального 
шунтирования или длительного пребывания в 
положении с согнутой шеей [30]. В большин-
стве случаев неврологическая симптоматика у 
больных с МК носит прогрессирующий ха-
рактер [2, 3], особенно при постоянном физи-
ческом напряжении [30]. 

По данным ряда исследователей, до 
50% больных с МК имеют боли в области 
шеи, а 25%-80% страдают субокципитально- 
окципитальными головными болями вследст-
вие повышения внутричерепного давления 
[3]. Подобное разнообразие неврологических 
симптомов патогенетически обусловлено тем, 
что при данной патологии миндалины моз-
жечка и нижние отделы продолговатого мозга 
опускаются вниз, что приводит к компрессии 
каудальных отделов ствола, мозжечка, верх-
них шейных сегментов спинного мозга, а 
также к сдавлению и перегибу нижних череп-
ных нервов. Усиление субокципитальных бо-
лей при кашле или физическом напряжении у 
больных с МК объясняется дальнейшим уве-
личением грыжевидного выпячивания минда-
лин мозжечка [5]. Кроме того, на уровне 

большого затылочного отверстия происходит 
компрессия позвоночной и задней нижней 
мозжечковой артерийс развитием ишемиче-
ских нарушений в вертебрально-базилярном 
бассейне. Помимо этого возникают ликворо-
динамические нарушения с формированием 
гипертензионно-гидроцефального синдрома и 
сирингомиелии [2, 24, 25, 32]. Также в пато-
генезе неврологических симптомов при МК 
большую роль играют сопутствующие анома-
лии краниовертебральной области, которые 
вызывают дополнительную травматизацию 
опущенных миндалин мозжечка и продолго-
ватого мозга [13]. 

Другими частыми неврологическими 
проявлениями МК считают вестибулярно-
мозжечковые нарушения [3], причиной кото-
рых является нарушение кровоснабжения из-
за сдавления позвоночной артерии или задней 
нижней мозжечковой артерии на уровне 
большого затылочного отверстия [2]. Вести-
булярная дисфункция у больных с МК харак-
теризуется кратковременными приступами 
несистемного головокружения и повышенной 
чувствительностью к вестибулярным нагруз-
кам. Описаны вестибуловегетативные паро-
ксизмы, которые сопровождаются тошнотой и 
рвотой, общей слабостью и дезориентирован-
ностью, а также нарушением дыхания. При 
осмотре больных с МК часто выявляются раз-
личные виды нистагма (горизонтальный, ро-
таторный, вертикальный «бьющий вниз и 
вверх»), встречающиеся, по некоторым дан-
ным, почти у половины пациентов с МК [12]. 
Наиболее характерным нарушением является 
нистагм, «бьющий вниз», возникающий в ре-
зультате нарушения баланса в центральных 
вестибулоокулярных путях [16]. Ряд авторов 
считает данный тип центрального вестибу-
лярного нистагма диагностическим призна-
ком поражения краниовертебральной области 
[2].  Расстройства походки часто сопровож-
даются субъективными ощущениями в виде 
пошатывания. В то же время отмечено, что 
пошатывание при ходьбе замечали посторон-
ние люди, а сам больной не ощущал подобно-
го отклонения. Нарушение  ходьбы встреча-
лось у 21,5% больных с МК. У части больных 
мозжечковые расстройства проявляются лишь 
в специальных пробах [9]. Наиболее показа-
тельным было выявление асинергии Бабин-
ского в горизонтальном и вертикальном по-
ложениях большого.  В ряде работ установле-
но, что дефицит в координаторных пробах 
наблюдался во всех группах больных с экто-
пией миндалин [9]. В целом, несмотря на на-
личие мозжечковой патологии при любой 
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степени МК, имеется тенденция к наиболь-
шей выраженности ее у больных с эктопией 
мозжечка более 10 мм, с преобладанием сим-
птомов динамической атаксии. 

Кроме того, у больных с МК отмечают-
ся двигательные нарушения, которые характе-
ризуются нарушением походки изолированно-
го спастического или смешанного спастико-
атактического типа. Однако чаще выявляется 
пирамидная недостаточность [6]. Показано, 
что прогрессирующий парез нижних конечно-
стей может как преобладать над верхним па-
рапарезом, так и встречаться реже [6]. Встре-
чающиеся парезы верхних конечностей носят 
спастический и спастико-атрофический ха-
рактер. Отмечают также преобладание про-
ксимального пареза над дистальным [6]. 

По данным литературы, нарушения ды-
хания, центральные апноэ, синкопы, кашле-
вые синкопы отмечены у 4 - 20% пациентов с 
МК [33]. Имеются многочисленные описания 
единичных случаев ночных апноэ у взрослых 
больных с МК, обнаруженных с использова-
нием метода полисомнографии [20]. Предпо-
лагают, что обморочные состояния возникают 
вследствие резкого изменения внутричерепно-
го давления, которое может появиться после 
кашля, чихания, натуживания, физического 
напряжения. Согласно исследованиям нали-
чие синкопов у больных с МК обусловлено 
сосудистым фактором, связанным с преходя-
щей компрессией мозговой ткани и сосудов 
вертебрально-базилярного бассейна на уровне 
краниовертебральной области. Подтвержде-
нием тому служат прекращение обмороков 
после успешной декомпрессии задней череп-
ной ямки [20]. 

Клинический полиморфизм МК пред-
полагает детальное изучение симптоматики 
заболевания и необходимость проведения 
дифференциального диагноза. Сложность 
ранней диагностики МК обусловлена схоже-
стью клинико-неврологических проявлений 
аномалии с другими неврологическими забо-
леваниями. Клинические признаки МК в ряде 
случаев схожи с рассеянным склерозом, по-
следствиями черепно-мозговой травмы, син-
дромом вертебрально-базилярной недоста-
точности вертеброгенного генеза, дегенера-
тивными заболеваниями нервной системы, 
спиноцеребеллярными дегенерациями, обо-
собленными опухолями задней черепной ямки 
и краниовертебральной области [1, 12]. У 
больных с МК в сочетании с сирингомиелией 
первые симптомы болезни, как правило, яв-
ляются вторичными от сирингомиелии [33, 
34, 28]. 

Таким образом, клинико-
неврологические проявления МК разнообраз-
ны и обусловлены как непосредственно гры-
жами миндалин мозжечка, так и нарушениями 
ликвороциркуляции в зоне большой цистер-
ны. Варианты ликвороциркуляции у больных 
МК представлены ретро-, супра-, латеро-, ин-
трацеребеллярных ликворных объемов и си-
рингомиелических полостей вследствие за-
труднения пассажа ликвора различного харак-
тера на уровне задней черепной ямки [11, 12].  

Определенную помощь может оказать 
система клинических синдромов, сформиро-
ванных рядом авторов на основе многообраз-
ных жалоб и объективных неврологических 
симптомов, включающих наиболее часто 
встречающиеся нарушения: гипертензионно-
гидроцефальный синдром, субокципитальные 
боли, сегментарные диссоциированные нару-
шения чувствительности, пирамидные, моз-
жечковые и бульбарные нарушения, пораже-
ния черепных нервов, стволовые нарушения, 
сколиоз и дизрафические признаки [3]. Чаще 
всего имеет место комбинация этих синдро-
мов [33]. 

Методы исследования 
Предоперационная верификация МК 

является исключительно важной проблемой 
сегодняшней хирургии. Вдиагностике анома-
лий краниовертебральной области, в частно-
сти МК, большую роль играют лучевые мето-
ды. Применение в клинической практике маг-
нито-резонансной томографии (МРТ) значи-
тельно улучшило диагностику патологиче-
ских изменений головного мозга, в том числе 
краниовертебральной области. Благодаря воз-
можности отображать анатомические струк-
туры головного мозга в трех плоскостях и да-
вать контрастирование мягких тканей без ис-
пользования контрастных средств, МРТ по-
зволяет уточнить характер заболевания и 
обосновать возможность его успешного лече-
ния. МРТ существенно улучшила возможно-
сти диагностики МК в силу визуализации зо-
ны краниоцервикального сочленения на са-
гиттальных томограммах и является в на-
стоящее время методом выбора [4]. Использо-
вание МРТ выявило широкий диапазон опу-
щений миндалин мозжечка у больных с МК. 
Постановка диагноза МК у больных с боль-
шой величиной мальформации не вызывает 
трудности, в случаях же, когда позиция мин-
далин мозжечка находится на пограничном 
уровне, диагностика сильно осложняется. Ря-
дом авторов были проведены исследования по 
измерению опущения миндалин мозжечка с 
помощью МРТ и которых была выявлена 
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норма, относительно которой и проводили 
сравнение, что также позволило дифференци-
ровать МК от сопутствующей патологии - 
гидроцефалии, сирингомиелии и сиринго-
бульбии и других мальформаций мозговых 
структур [11]. 

Внедрение метода фазоконтрастной 
магниторезонансной ликворографии с при-
вязкой к сердечному циклу дало возможность 
исследовать движение ликвора в субарахнои-
дальных пространствах задней черепной ям-
ки, спинного мозга и в полости сирингомие-
лических кист [1]. Эти исследования позволи-
ли уточнить патогенез сирингомиелии у боль-
ных с МК, а также технику хирургического 
лечения такого заболевания. 

Перспективной разновидностью МРТ 
является магниторезонансная ангиография 
(МРА), позволяющая наблюдать кровоток в 
экстра- и интракраниальных артериях мозга 
[1] и оценивать коллатеральный кровоток по 
системе виллизиева круга. 

В последние два десятилетия ведущие 
позиции в диагностике поражений сосудистой 
системы головы занимают методы ультразву-
ковой диагностики: ультразвуковая допплеро-
графия (УЗДГ), цветовое дуплексное скани-
рование (ЦДС) [10]. Неинвазивность и высо-
кая информативность данных методов позво-
ляют с успехом использовать их для изучения 
состояния церебральной гемодинамики у 
больных любого возраста с сосудистыми за-
болеваниями мозга независимо от их состоя-
ния. Повышение скорости кровотока по внут-
ренней сонной артерии (ВСА) было отмечено 
у пациентов с синдромом позвоночной арте-
рии при значительном двустороннем сниже-
нии кровотока по позвоночной артерии [12]. 
Усиление кровотока по ВСА выявлено также 
на стороне задней трифуркации ВСА [10]. 
При транскраниальной допплерогра-
фии(ТКДГ) описаны характерные изменения 
церебральной гемодинамики при внутриче-
репной гипертензии – синдром «затрудненной 
перфузии» [10]. Дуплексное сканирование 
используется в диагностике аномалий и вари-
антов строения артерий мозга [6]. Методы 
ТКДГ и УЗДГ позволили дифференцировать 
различные варианты строения виллизиева 
круга, а также выявить нарушения кровооб-
ращения в артериях вертебрально-
базилярного бассейна у больных с костными 
аномалиями краниовертебральной области 
[12]. 

Существующие методы исследования 
сосудистой системы головного мозга наравне 
с неоспоримыми преимуществами обладают и 

рядом недостатков. Так, к минусам метода 
МРА можно отнести довольно большой про-
межуток времени, необходимый для получе-
ния изображений (12-17 мин), высокую стои-
мость оборудования и его эксплуатации, спе-
циальные требования к помещениям, в кото-
рых находятся приборы (экранирование от 
радиочастотных помех). Методом МРТ за-
труднительно обследовать больных с психо-
моторным возбуждением, клаустрофобией, 
искусственными водителями ритма, крупны-
ми металлическими имплантатами и т.п. [10]. 

Тем не менее основным и преобладаю-
щим методом изучения краниовертебральной 
области  в настоящее время является МРТ как 
наиболее информативный способ нейровизуа-
лизации, способствующий выбору тактики 
ведения больного МК. 

Оперативное лечение мальформации 
Киари  

Основным методом лечения МК являет-
ся оперативное вмешательство, так как прове-
дение медикаментозной терапии с использо-
ванием дегидратационных, сосудистых и сим-
птоматических препаратов не оказывает зна-
чительного и стойкого эффекта, а после ее 
прекращения основные проявления заболева-
ния продолжают нарастать. Оперативное 
вмешательство проводится прежде всего с це-
лью устранения факторов, блокирующих лик-
воропроводящие пути, и восстановления фи-
зиологической церебральной и спинальной 
ликвороциркуляций. Всем больным с МК при 
наличии неврологической симптоматики сле-
дует рекомендовать раннее хирургическое ле-
чение сразу после установления диагноза. В 
группу риска по МК следует включить боль-
ных с сочетанием цефалгии шейно-
затылочной локализации, вестибулярных, 
бульбарных и пирамидных нарушений. Пока-
заниями к хирургическому лечению являются 
следующие факторы: присоединение гидро-
цефальных изменений при гипертензионном 
синдроме и опущении миндалин мозжечка по 
данным МРТ и формировании выраженной 
водянки; неэффективность ранее проводимого 
консервативного лечения, ухудшение качества 
жизни больного, обусловленное усилением 
цефалгии при выполнении незначительных 
физических нагрузок и психоэмоциональном 
напряжении, нарастание ликвородинамиче-
ских нарушений по данным МРТ; мозжечко-
вые дисфункции; накопление цереброспи-
нальной жидкости под тенториумом, форми-
рование патологических ликворных объемов в 
мосто-мозжечковой цистерне, внутри полу-
шария мозжечка, позади мозжечка по данным 



123 

 

КТ, МРТ. Двигательные нарушения при МК, 
как правило, выявляются у пациентов с нали-
чием сирингомиелической полости, что мож-
но рассматривать как один из основных меха-
низмов формирования проводниковых рас-
стройств; поражением черепных нервов при 
МК с сочетанием патологического накопления 
ликворных объемов в различных отделах 
ствола головного мозга [12, 13].  

В настоящее время проводятся различ-
ные модификации операции Гарднера, вклю-
чающие резекционную трепанацию задней 
черепной ямки, рассечение твердой и в ряде 
случаев арахноидальной оболочек с резекцией 
или без резекции миндалин мозжечка, с ре-
конструкцией большой затылочной цистерны 
или без нее. [19]. Кроме того, дополнительно 
проводят ликворошунтирующие операции как 
один из этапов оперативного вмешательства. 
При наличии сирингомиелии в ряде случаев 
выполняется рассечение и дренирование си-
рингомиелических кист. С внедрением микро-
хирургического оснащения стало возможным 
проведение коагуляции и в ряде случаев ре-
зекции миндалин [19]. При сочетании МК и 
сирингомиелии хирургическое вмешательство 
направлено на устранение неврологического 
дефицита, обусловленного наличием сирин-
гомиелической полости. Американские ней-
рохирурги предлагают проводить вентрикуло-
дренирующую операцию в качестве основно-
го метода лечения сочетанной МК с гидроце-
фалией. Этот вариант лечения нашел отраже-
ние и в ряде других работ [23, 36]. Другим 
подходом декомпрессии ствола мозга является 
проведение пластики большой цистерны пу-
тем вшивания трансплантата твердой мозго-
вой оболочки. Кроме того, проводились экс-
периментальные работы с введением каолина 
в большую цистерну и развитием рубцово-
слипчивого процесса в этой зоне. Необходи-
мость восстановления ликвороциркуляции на 
уровне большой цистерны также подтвержда-
ется введением красителей в большую цис-
терну и транспозицией контраста в перива-
скулярные и периневральные пространства 
верхнешейных корешков [14]. 

Несмотря на многообразие вариантов 
хирургического лечения, операция не может 
быть полностью спланирована, так как многие 
интраоперационные находки не могут быть 
верифицированы до операции. В частности, 
спаечный процесс вокруг миндалин, задне-
нижней мозжечковой артерии, фиксирован-
ность верхнешейного отдела спинного мозга 
требуют дополнительных хирургических ма-
нипуляций [29]. К редким находкам могут 

быть отнесены изменения, которые распола-
гаются на дне IV желудочка (глиальные или 
арахноидальные кисты, глиальные или хорио-
идальные узлы, субпендимомы), отек зри-
тельного нерва, когда реконструктивная опе-
рация может быть дополнена фенестрацией 
оболочек зрительного нерва [26]. 

По данным различных авторов эффек-
тивность хирургического лечения МК состав-
ляет 70-90% [3, 12, 13]. Так, в работе, прове-
денной сотрудниками кафедры неврологии 
БГМУ на группах пациентов в зависимости от 
нарушения ликвородинамики, была показана 
высокая эффективность хирургического лече-
ния (применялось ликворошунтирование, ре-
конструктивные операции на задней черпной 
ямке, а также сочетанные операции). В группе 
больных с изолированной формой МК у 92% 
пациентов наступил полный или частичный 
регресс неврологической симптоматики, при 
этом в большинстве случаев выполнялись ре-
конструктивные операции с резекцией минда-
лин мозжечка (50%). В группе с сочетанием 
МК с сирингомиелией основной операцией 
явилась реконструированная операция с ре-
зекцией миндалин (89%), а процент выздо-
ровления и улучшения состояния составил 
соответственно 61,1% и 38%, при этом насту-
пил полный или частичный регресс невроло-
гической симптоматики у всех пациентов ис-
следуемой группы. В группе с дополнитель-
ным ликворными объемами в области задней 
черепной ямки благоприятный исход опера-
тивного вмешательства наблюдался у всех 
больных [12, 13]. 

В послеоперационном периоде проис-
ходит регресс корешковых, проводниковых и 
сегментарных расстройств, а также уменьше-
ние размеров сирингомиелической кисты. У 
больных с окклюзионной гидроцефалией от-
мечаются уменьшение размеров желудочков 
головного мозга и ранний регресс в послеопе-
рационном периоде гипертензионно-
гидроцефального синдрома. Однако известны 
случаи возникновения различных осложнений 
после оперативного вмешательства. Наиболее 
опасными из них является отек головного 
мозга и верхнешейного отдела спинного мозга 
после реконструктивных операций на задней 
черепной ямке и после ликвородренирующих 
операций [23], возникающий чаще всего в 
раннем послеоперационном периоде. Также 
может формироваться рубцово-спаечный про-
цесс после декомпрессии ствола с последую-
щей окклюзией ликворных путей и прогрес-
сированием гидроцефалии [27]. Кроме того, 
могут иметь место опущение мозжечка после 
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декомпрессивной трепанации задней череп-
ной ямки и тотальное поражение верхнешей-
ного отдела спинного мозга при проведении 
операции в положении больного сидя [35]. 
Реконструктивные операции на задней череп-
ной ямке могут осложняться прогрессирова-
нием сирингомиелии, формированием сирин-
гобульбии , сколиоза позвоночника [30, 40]. 
Возможны также летальные исходы от легоч-
ных осложнений [23]. 

Таким образом, оперативное вмеша-
тельство является адекватным методом лече-

ния мальформации Киари и почти в 90% слу-
чаев имеет благоприятный исход, зависящий 
от продолжительности заболевания, выражен-
ности ликвородинамических нарушений и 
тактики хирургического вмешательства [12]. 
Вышеописанные осложнения в свою очередь 
подтверждают необходимость тщательной 
предоперационной диагностики, четкой диф-
ференцировки патологий краниовертебраль-
ной области, интра- и послеоперационного 
контроля состояния больных. 
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В статье приведен обзор современных данных влияния полиморфных вариантов генов глюкокортикостероидного 

рецептора и β2-адренорецептора на эффективность лечения бронхиальной астмы. Данные гены представляют особый 
интерес для клиницистов, так как они участвуют в метаболизме лекарственных препаратов, применяемых в терапии 
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Бронхиальная астма (БА) является од-
ним из наиболее распространенных хрониче-
ских воспалительных заболеваний. Исследо-
вания по программе «Международное иссле-
дование астмы и аллергии у детей» - «Interna-
tionalStudyofAsthmaandAllergiesinChildhood 
(ISAAC)», проведенные в ряде городов Рос-
сии, свидетельствуют о значительной распро-
страненности БА. Так, в Москве за период с 
1993 по 2002г. зафиксирован рост текущих 
показателей заболевания почти в 2,5 раза, 
особенно ночных симптомов [11]. Распро-
страненность симптомов БА в разных регио-
нах значительно не различается и составляет 
16,9% в Москве, 10,6% в Иркутске, 11,1% в 

Новосибирске, 11,4% в Томске. В среднем по 
России симптомы астмы зарегистрированы у 
9,7% опрошенных детей [1]. Самые высокие 
показатели текущих симптомов астмы зареги-
стрированы в Великобритании (15,3%), Авст-
ралии (14,7%) и Новой Зеландии (15,1%), са-
мые низкие – в Албании (1,3%), Китае (2,1%), 
Эфиопии (3,1%), Индонезии (1,1%) [7]. 

БА является сложным многофакторным 
заболеванием. В его развитии существенную 
роль играют как внешние (аллергены, респи-
раторные инфекции, курение, социально-
экономические условия и т.д.), так и внутрен-
ние (генетическая предрасположенность, ато-
пия, гиперреактивность дыхательных путей, 


