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Клиническое руководство посвящено особенностям этиопато-

генеза, клинического течения, диагностики, методов исследо-

вания и хирургического лечения аномалии Киари 1 типа с уче-

том современных достижений нейрохирургии. Изложены ас-

пекты преодоперационной нейрофизиологической и нейрови-

зуализационной диагностики с обоснованием наиболее адек-

ватной хирургической тактики с использованием интраопера-

ционного нейромониторинга. Авторами представлен собствен-

ный опыт хирургическорго лечения аномалии Киари 1 типа с 

применением интраоперационного нейромониторинга. Практи-

ческий интерес представляет количественная клинико-

нейрофизиологическая шкала для выбора терапии и объема хи-

рургического вмешательства. Может быть полезным  источни-

ком в практической деятельности врачей нейрохирургов, 

неврологов, онкологов и других смежных специалистов. 
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ВВЕДЕНИЕ (аннотация докторской (DSc) диссертации) 

Актуальность и востребованность темы диссертации. Врожденные 

пороки развития центральной нервной системы- аномалия Киари является 

патологией, обусловленной анатомическими изменениями в краниовер-

тебральной области. Частота данной аномалии составляет от 3,3 до 8,2 

наблюдений на 100000 населения, а у новорожденных - 1 на 4–6 тысяч. По 

статистике Всемирной организации здравоохранения, опубликованной 

09.12.20г., “… наиболее часто встречаемой патологией, идентифицированной 

по данным магнитно-резонансной томографии среди неврологических паци-

ентов, является аномалия Киари 1 типа (АК1)”1. Огромное значение имеет 

актуальность вопросов, связанных с диагностическими мероприятиями на 

ранних этапах развития заболевания и оказания консервативной либо хирур-

гической помощи данным пациентам [8; 711-712-с., 23; 716-717-с.]. 

В мире важное внимание уделяется своевременной диагностике врож-

денной патологии центральной нервной системы, снижению осложнений при 

аномалии Киари 1 и крупномасштабным научным работам, изучающим ин-

дивидульные подходы лечения пациентов с патологией краниовертебрально-

го перехода. В целях решения вопросов ранней нейровизуализационной диа-

гностики и оптимизации критериев выбора консервативного или хирургиче-

ского подхода в лечении пациентов с аномалией Киари 1 выполняется ряд 

научных исследований. В оценке неврологической симптоматики особое 

значение придается вопросам прогнозирования клинических осложнений и 

совершенствования нейрохирургической помощи [81; 397-403-pp., 98; 1069-

1074-pp., 151; 27-34-pp.,168; 639-645-pp.].  

  В нашей республике с целью глубокой реорганизации медицинской 

помощи населению, дальнейшего развития системы здравоохранения 

республики и соответствия мировым стандартам здравохранения определены 

                                                           
1 WHO. World health statistics, 2020; WHO.Hearts: technical package for nerve system disease management in 

primary health care, 2020 
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задачи, направленных на повышение эффективной диагностики и лечения в 

том числе на «…повышение эффективности, качества и доступности меди-

цинской помощи, поддержку здорового образа жизни и профилактику забо-

леваний, в том числе путем формирования системы медицинской стандарти-

зации, внедрения высокотехнологичных методов диагностики и лечения, эф-

фективных моделей патронажа и диспансеризации».2 Эти задачи особенно 

важны для поднятия уровня диагностической и специализированной 

нейрохирургической помощи на современный мировой уровень [28; 6-18]. 

Перспективным является комплексное исследование неврологических 

нарушений при АК1 с использованием клинических, нейровизуализацион-

ных (МРТ, КТ) и нейрофизиологических( АСВП, ССВП и ЭНМГ) подходов с 

динамическим изучением их данных[21; 6-7-с., 34; 1647-1651-с., 49; 13-19-с., 

52; 27-30-с., 67; 52-64-с.]. Этот факт явился толчком для определения вопро-

сов нейрофизиологической функциональной диагностики и выбора лечебной 

тактики при данной патологии. 

Однако, остается много неясных аспектов функционального состояния 

ствола мозга при эктопии миндалин мозжечка. Недостаточно изучен харак-

тер нарушений спинальной проводимости при ликвородинамических нару-

шениях с образованием сирингомиелитических полостей. 

Учитывая рост диагностических случаев АК1 с небольшим смещением 

миндалин по данным МРТ, актуально встает вопрос о целесообразности хи-

рургического лечения [56; 127-132-с., 63; 101-102-с.]. До сих пор не опреде-

лены четкие показания к консервативному и хирургическому лечению паци-

ентов с АК1. Динамическое наблюдение или хирургическое лечение - явля-

ется дилеммой для современного практического врача.  

Настоящая научно-исследовательская работа соответствует выполне-

нию задач, утвержденных Указом Президента Республики Узбекистан №ПФ-

5590 от 7 декабря 2018года «О комплексных мерах по коренному совершен-

                                                           
2 2Указ Президента Республикаси Узбекистан №УП-5590 «О комплексных мерах по коренному совершен-

ствованию системы здравоохранения Республики Узбекистан» от 7 декабря 2018 года 
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ствованию системы здравоохоранения Республики Узбекистан», ПП-3494 от 

25 января 2018 года «О мерах по скорейшему совершенствованию системы 

скорой медицинской помощи», ПЗ-4190 от 13 февраля 2019 года «Об утвер-

ждении Концепции развития службы психического здоровья населения Рес-

публики Узбекистан в 2019-2025 годах», ОФ-№60 от 28 января 2022г. «О но-

вой стратегии развития на 2022–2026 годы», а также другими нормативно-

правовыми документами, принятыми в данной сфере. 

Соответствие исследования основным приоритетным направлени-

ям развития науки и технологий республики. Научная работа выполнена, 

учитывая приоритетные направления науки и технологий VI. «Медицина и 

фармакология». 

Связь темы диссертации с научно-исследовательскими работами 

научно-исследовательского учреждения, где выполнена диссертацион-

ное исследование. Диссертационная работа выполнена в соответствии с 

планом научно- исследовательских работ Республиканского специализиро-

ванного научно - практического медицинского центра нейрохирургии в рам-

ках научных проектов АДСС 15.8.2: “Нейрохирургическое лечение остеонев-

ральных пороков развития краниоцервикального перехода у детей и детского 

церебрального паралича” (2015-2017г.г.) и ПЗ-20170929221 “Разработка и 

внедрение оптимальных методов хирургического лечения новообразований 

головного мозга срединной локализации” (2018-2020г.г.) 

Цель исследования - изучение диагностической значимости вызван-

ных потенциалов мозга у пациентов с аномалией Киари 1 типа и оценка их 

влияния на выбор тактики лечения и объема хирургического вмешательства. 

Задачи исследования: 

1. Изучить характерные клинико-неврологические проявления у паци-

ентов с АК1 в сопоставлении с данными МРТ исследования. 

2. Определить наиболее характерные нейрофизиологические изменения 

при различных синдромах (мозжечковый, бульбарный, сирингомиелитиче-

ский, пирамидный) и формах клинического течения АК 1. 
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3. Определить прогностические критерии вероятности хирургического 

вмешательства при различных клинических формах заболевания, основанных 

на данных нейровизуализации и клинико-нейрофизиологических исследова-

ний. 

4. Провести клинико-нейрофизиологические сопоставления и разрабо-

тать количественную шкалу выбора консервативного и хирургического лече-

ния. 

5. Разработать нейрофизиологические критерии интраоперационного 

мониторинга стволовых и спинальных структур для определения объема 

оперативного вмешательства. 

6. Провести сравнительный анализ результатов хирургического лече-

ния АК1 с использованием интраоперационного нейрофизиологического мо-

ниторинга. 

Объекты исследования. В качестве объекта исследования изучены все 

пациенты с установленным диагнозом АК 1 - всего 207 человек, находив-

шихся на лечении в Республиканском специализированном научно-

практическом медицинском центре нейрохирургии Минздрава РУз за период 

2017–2020 гг. 

Предмет исследования. Комплексная оценка клинико-

неврологическогоинейровизуализационого, нейрофизиологического статуса 

больных с АК- 1.  

Методы исследования. В работе использованы клинические, невроло-

гические, нейровизуализационные (КТ, МРТ) и нейрофизиологические мето-

ды исследования. 

Научная новизна исследования: 

впервые выделены ведущие клинические синдромы- мозжечко-

вый,бульбарный, пирамидный и сирингомиелитический  при аномалии Киа-

ри 1 типа в зависимости от степени эктопии миндалин мозжечка, расположе-

ния и протяженности сирингомиелитической кисты и явлений гипертензион-

но-гидроцефального синдрома. 
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 выделены нейрофизиологические предикторы компоненты РⅢ и РⅤ  по 

данным АСВП как критерии функционального состояния стволовых струк-

тур и прогноза вероятности хирургического лечения при неосложненных 

формах аномалии Киари 1 типа. 

обосновано проведение мультимодального (нейрофизиологического и 

нейровизуализационного) протокола на дооперационном этапе для выбора 

консервативной или хирургической тактики лечения пациентов с аномалией 

Киари 1 типа. 

доказана эффективность предложенной клинико-нейрофизиологической 

количественной шкалы для оценки тяжести функционального дефицита и 

выбора лечебной тактики при аномалии Киари 1 типа. 

впервые выделены нейрофизиологические критерии динамического ин-

траоперационного нейромониторинга для определения объема костной, 

костно-дуральной декомпрессии либо резекции миндалин мозжечка.  

Практические результаты исследования: 

1. Выявлены ведущие клинические синдромы при аномалии Киари 1 

типа рекомендованы для объективной оценки степени поражения нервной 

системы. 

2. Выделенные нейрофизиологические критерии клинических синдро-

мов аномалии Киари 1 типа указывают на необходимость дифференцирован-

ного подхода к выбору лечебной тактики. 

3. Предложенная клинико-нейрофизиологическая шкала CNPHSоблег-

чает выбор консервативного или хирургического лечения больных, предлага-

ет дифференцированный подход к виду декомпрессии краниовертебрального 

перехода. 

4. Разработанные критерии интраоперационного нейромониторинга 

облегчают манипуляции хирурга и определяют адекватный объем деком-

прессии. 
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Научная и практическая значимость результатов исследования. 

Научная значимость результатов исследования обусловлена углуб-

лением теоретических знаний по формированию клинических синдромов 

аномалии Киари 1, использованием мультимодального нейрофизиологи-

ческого протокола на дооперационном этапе диагностики с последую-

щим выделением нейрофизиологических критериев интраоперационного 

нейромониторинга для определения оптимального объема хирургическо-

го вмешательства, снижением числа реопераций по поводу аномалии 

Киари 1.  

Практическая значимость результатов исследования обусловлена 

тем, что предложенная клинико-нейрофизиологическая шкала CNPHS 

позволяет найти дифференцированный подход к выбору консервативной 

либо хирургической тактики лечения. Разработанные критерии интрао-

перационного нейромониторинга позволили повысить эффективность 

манипуляций хирурга и определить адекватный объем декомпрессии, 

что повысило эффективность лечения и существенно снизило сроки вос-

становления неврологического дефицита, исключило необходимость по-

вторных хирургических вмешательств по поводу данной патологии. 

Внедрение результатов исследования. По результатам научного ис-

следования по выбору тактики консервативного или оперативного лечения и 

определения объема хирургического вмешательства у пациентов с АК1 го-

ловного мозга в практическую деятельность здравоохранения внедрены 

утвержденные методические рекомендации «Вызванные потенциалы мозга в 

предоперационной диагностике аномалии Киари 1 типа» (Заключение Мини-

стерства здравоохранения 8 н-д/947 от 12.10. 2021 г.) и « Интраоперационный 

нейрофизиологический мониторинг (ИОНМ) и хирургическая тактика при 

аномалии Кираи 1 типа» (Заключение Министерства здравоохранения 8 н-

д/945 от 12.10. 2021 г.).  
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Выполнение рекомендаций способствовали улучшению нейрофизиоло-

гической диагностики на дооперационном этапе и адекватному выбору так-

тики лечения пациентов с АК1. 

Разработанная программа «Клинико-нейрофизиологичекая шкала при 

аномалии Киари 1 типа» для объективной оценки функционального состоя-

ния (программа для ЭВМ Агентства интеллектуальной собственности) реко-

мендует выбор тактики и объем хирургического вмешательства, что позволило 

исключить полностью риски повторных хирургических вмешательств по поводу 

недостаточной декомпрессии. 

Результаты научного исследования по диагностике и лечению анома-

лии Киари 1 типа внедрены в клиническую практику Республиканского спе-

циализированного научно-практического медицинского центра нейрохирур-

гии МЗ РУз, Бухарского и Хорезмского областных многопрофильных меди-

цинскихцентров МЗРУз (Заключение Министерства здравоохранения 8н-

з/945 и 8н-з/947 от 12.10.2021г.). 

Комплексная диагностика и дифференцированное лечение, с учетом 

факторов риска позволили уменьшить число неврологических осложнений на 

35,5 % и полностью исключить вероятность реопераций. 

Апробация диссертации. Основные положения диссертации обсужде-

ны на научно-практических конференциях: на международной научно-

практической конференции нейрохирургов и неврологов “Нейрофизиологи-

ческое мониторирование в нейрохирургической практике. Малоинвазивные 

вмешатества при окклюзионной гидроцефалии, арахноидальных кистах го-

ловного мозга, внутрижелудочковых опухолях и фармакорезистентной эпи-

лепсии” (Ташкент, 2021 г.), на Ⅱ Конгрессе клинических нейрофизиологов 

Азии и Европы (Киев, 2021 г.), на Ⅱ Сибирском нейроконгрессе (Омск, 2022 

г.), на 3 Съезде нейрохирургов Узбекистана (Самарканд, 2022 г.). 

Опубликованность результатов исследований. По теме диссертации 

опубликовано 24 научных публикаций, из них 2 методические рекомендации, 
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15 статей в журналах, рекомендованных Высшей аттестационной комиссией 

Республики Узбекистан, в том числе 8 в республиканских и 7 зарубежных. 

Структура и объем диссертации. Диссертация состоит из введения, 6 

глав, заключения, выводов, практических рекомендаций, списка использо-

ванной литературы, диссертация представлена на 200 страницах текста с таб-

лицами и рисунками. 
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ГЛАВА I. ОБЗОР ЛИТЕРАТУРЫ 

§1.1. ОБЩИЕ ПРЕДСТАВЛЕНИЯ ОБ АНОМАЛИИ КИАРИ 1 

Явление под названием «аномалия Киари» (далее по тексту - АК) мо-

жет быть охарактеризована как своего рода патология, имеющая врожденную 

природу. Для нее также характерно смещение мозжечка каудального типа. 

Также, при наличии данной патологии происходит смещение структур про-

долговатого мозга. В конечном итоге, последние располагаются ниже БЗО 

или иначе говоря – большого затылочного отверстия [8; 711-712-с., 23; 716-

717-с., 88; 214-218-pp., 159; 577-616-pp., 168; 293-294-pp., 170; 221-227-pp.]. 

Смещение каудальных структур часто сопровождается аномалиями костей 

черепа, краниоцервикального перехода и шейного отдела спинного мозга с 

развитием компрессии ствола мозга [38; 24-27-с., 149; 165-171-pp., 159; 577-

616-pp.]. 

Должное внимание вышеуказанная аномалия получила лишь в XIX 

столетии. Именно тогда был впервые описан и изучен случай подобного рода 

патологии. В рассмотренной ситуации таковая затронула нижний отдел ство-

ла, а также – мозжечка. Также в качестве сопутствующего явления имел ме-

сто так называемый «гидроцефальный синдром» и порок развития спинного 

мозга [108; 257-292-pp., 156; 300-301-pp.]. В 1891 году профессор патолого-

анатом H.Chiari представил в журнальной статье три вида мальформации, ко-

торые распределил по степени тяжести и сочетанием гидроцефалии [105; 

1172-1175-pp., 106; 71-116-pp.]. 

1-й тип - сопровождался каудальным смещением миндалин и нижнего 

церебеллярного сегмента в позвоночный канал; при 2-й типе отмечалось 

смещение в позвоночный канал и других стволовых структур, таких как ва-

ролиев мост, продолговатый мозг и четвертый желудочек мозга; 3-й тип- об-

наруживал наличие spinabifida в сочетании со смещением структур мозжечка 

в шейное миелоцеле (по данным В. Г. Воронов, 1996) [12;.23 с.]. 
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Несколько лет спустя, H.Chiari выпустил монографию, где к уже опи-

санным 3 типам мальформации добавил еще 4 тип, который сопровождался 

гипоплазией мозжечка [106; 71-116-pp.]. 

Предложенная классификация Chiari является актуальной и по настоя-

щее время с некоторыми поправками и промежуточными модификациями, 

дополненными в последующих публикациях многих авторов [9; 45-50-с., 19; 

17-23-с., 81; 397-403-pp., 98; 1069-1074-pp., 164; 27-34-pp.,168; 639-645-pp.].  

Частота встречаемости. По данным Благодатского М.Д. (1991) [6; 

73-77-с.] частота выявления аномалии Киари I типа в популяции составляет 

3,3–8,2 на 10 000 населения. Однако некоторые авторы предполагают, что 

истинная распространенность АК 1-го типа до сих пор не является конкрети-

зированной [19; 17-23-с]. Многие авторы указывают на течение АК1 у 

15-30 % людей без наличия каких-либо симптомов [28; 890-896-с., 164; 920-

926-pp., 169; 1005-1017-pp., 170; 1-7-pp.]. 

Широкое внедрение МРТ диагностики увеличило частоту встречаемо-

сти АК от 8 до 25 % случаев по данным различных авторов[13; 9-21-с., 30; 

113-с., 79; 1-10-pp., 81; 397-403-pp., 124; 73-78-pp., 138; 151-158—pp.]. Так 

Ахадов Т.А. в 1999 году указывал на наличие АК у 26 % обследованных па-

циентов на подозрение патологии краниоспинального отдела [2; 31-35-с.]. 

Amer T. (1997) выявили аномалию краниоцервикального перехода с эктопией 

миндалин у 4,5 % исследуемых [81; 397-403-pp.]. 

Многие авторы указывают на асимметричное распределение АК у 

мужчин и женщин[6; 73-77-с., 11; 6-8-с., 21; 6-7-с., 34; 1647-1651-с., 49; 13-

19-с., 52; 27-30-с., 67; 52-64-с., 134]. В работе A.D.Elster(1992) отмечается 

преобладающее соотношение у женщин 1,3: 1[116; 347-353-pp.]. В 1999 году 

T.H.Milhoratetal. в своей публикации выявили значительно большую частоту 

встречаемости АК у женщин, чем у мужчин 3:1 соответственно [169; 1005-

1007-pp.].  
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По данным литературы, АК часто сочетается с костными аномалиями 

краниоцервикального перехода [10; 16-18-с., Ветрилэ С.Т. и соавт., 2000; 10; 

16-18-с., 202; 137-147-pp., Kuether, T.A.,1998; 154; 1168-1171-рр]. Однако, 

сведения о встречаемости этих аномалий в различных источниках достаточно 

противоречивы. По результатам нейровизуализации 50 обследованных с 

аномалией Киари G. N. Dyste et al. (1989) выявили базилярную импрессию в 

27 % случаев, ассимиляция атланта – в 10 %, а атлантоаксиальная дислокация 

встречалась у 5 % пациентов [114; 159-168-pp.]. В 1985 году Aboulezz, A. O. 

et al. обнаружили ассимиляцию атланта, платибазию и базилярную импрес-

сию у 50 % исследуемых пациентов [73; 1033-1036-рр]. По данным Н. Е. 

Крупиной (2003) при изучении 364 больных с АК I типа базиллярная импрес-

сия определялась в 25,8 % случаев, тогда как платибазия и ассимиляция ат-

ланта встречались несколько реже - в 18,7 % и 11 % случаев соответственно 

[38; 24-27-с.]. В работе М. В. Жуковой в 2011 году представлены результаты 

обследования 150 больных с АК указывается на сочетание АК с патологией 

костей основаниячерепа и шейного отдела у 22 % пациентов 2 % – ассимиля-

ция атланта с затылочной костью обнаруживалась в 2 % случаев, 0,7 % об-

следованных имели платибазию или смещениезубовидного отростка [24; 7-

10-с.]. 

§1.2. НЕКОТОРЫЕ АСПЕКТЫ ПАТОГЕНЕЗА 

Существует несколько теорий возникновения АК, которые условно 

можно сгруппировать по трем основным факторам- это первичное наруше-

ние эмбриогенеза центральной нервной системы, нарушение ликвородина-

мики и аномалия костей основания черепа с малым размером задней череп-

ной ямки[8; 711-712-с., 10; 16-18-с., 19; 17-23-с., 29; 58-62-с., 49; 13-19-с., 61; 

3-4-с., 69; 31-34-с., 113; 141-152-pp., 157;1-6-pp.]. Впервые H.Chiari в 1894 

году предложил объяснение причины возникновения АК [85; 1-28-pp.], осно-

ву которого определила гидродинамическая теория. Отмечено, что во всех 

кейсах смещения церебеллярных миндалин выявлен гипертензионно-
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гидроцефальный синдром. Однако, значимая связь между выраженностью 

гидроцефалии и глубиной краниоцервикальной дисфункции обнаружен. не 

была. В связи с этим он заподозрил, что имеет место также существование 

условий сопутствующего типа, которые в конечном итоге способствуют 

возникновению рассматриваемой в данном контексте патологии (АК). К 

числу таковых можно отнести, например, недостаточный уровень развития 

костей в целом, а также – черепа в частности. В конечном итоге такого рода 

отклонения способствовали тому, что показатели, характеризующие 

давление внутричерепного типа, были в значительной степени 

завышенными. [106; 71-116-pp.]. 

Наличие эмбриональных дефектов головного и спинного мозга при АК 

2 и 3 типов определяет отношение мальформации к первичным дефектам 

ЦНС [29; 58-62-с., 53; 1-53-с., 83; 152-160-pp., 86; 237-244-pp., 91; 157-168-

pp., 135; 373-374-pp., 160; 233-242-pp., 163; 1-4-pp., 165; 1241-1250-pp., 222; 

798-806-pp., 171; 221-227-pp.]. По мнению авторов, малое растяжение желу-

дочковой системы головного мозга приводит к недостаточному формирова-

нию размеров ЗЧЯ, что обуславливает развитие АК, сирингомиелии и гидро-

цефалии. W.Penfieldet al. в 1938 году обратили внимание на частое сочетание 

менингоцеле при АК, предположив, что причиной формирования АК может 

быть тракция структур ЗЧЯ [186; 328-336-pp.].  

В 1966 году J. L. Emeryи N. представили теорию формирования АК, 

обусловленную градиентом давления между интракраниальным и интраспи-

нальным пространствами [118; 49-60-pp.]. В своей работе В.Williams(1981) 

измерял давление у пациентов с АК и сирингомиелией и без нее, сделав вы-

вод, что разница давления приводит к эктопии миндалин мозжечка [168; 123-

142-pp.]. Williams B. указывал на связь тяжести АК и формированием сирин-

гомиелии с диссоциацией краниоспинального давления, предполагая, что об-

струкция путей формирует волну ликворного давления, которая толкает 

спиномозговую жидкость из субарахноидального пространства спинного 

мозга через БЗО в направлении черепа. В основе подобного научного 
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предположения, возникает большая разница давления внутри 

спинноғмозгового канала и давления в спинальном субарахноидальном про-

странстве, обуславливающая cнижение ликворооттока фрагментарной об-

струкцией БЗО. [168; 123-142-pp.].  

В 1994 году Е.Н.Oldfield etal. методом фазоконтрастной магнитно ре-

зонансной ликвородинамики определили, что волна ликворного давления 

обуславливала опущение миндалин мозжечка и формирование сиригомиелии 

[171; 3-15-pp.]. Смещенные вниз, миндалины мозжечка создают блок лик-

ворных путей на уровне БЗО. Подобно системе поршня, церебеллярные 

структуры блокируют спинальную жидкость, которая стремясь через пери-

васкулярное и интерстициальное пространства в спинномозговой канал, 

способствует образованию сирингомиелических кист.[3; 75-76-с.]. Подобные 

исследования проводились и другими авторами [73; 1033-1036-pp., 92; 795-

799-pp., 168; 725-728-pp., 12; 7-10-с., 39; 18-23-с., 45; 22-23-с., 112; 924-928-

pp., 146; 1-4-pp., 151; 229-236-pp., 155; 1299-1308-pp.]. 

Во многих публикациях отмечается большая роль патологии костей 

черепа с уменьшением размеров ЗЧЯ у пациентов с АК[26; 21-26-с., 60; 44-

46-с., 71; 260-261-с., 149; 165-171-pp., 170; 40-47-pp.]. Данное обстоятельство 

было доказано изучением морфометрических данных структур ЗЧЯ и 

краниовертебрального перехода при проведении краниографии, КТи МРТ 

головного мозга [60; 44-46-с., 89; 791-801-pp., 90; 602-604-pp., 162; 1-8-pp.]. 

При этом уменьшенные размеры ЗЧЯ были обнаружены у всех пациентов с 

АК, у большинства исследуемых определялось укорочение ската и уменьше-

ние пространства ЗЧЯ. В отдельных публикациях отмечено, что слабое раз-

витие такой области, как затылочная кость, вкупе с малыми размерными па-

раметрами ЗЧЯ, зачастую обнаруживалось именно среди людей, у которых 

было ранее установлено наличие АК 1. В данном контексте такое явление, 

как смещение церебеллярных миндалин, имеющее каудальный характер, по-

мимо прочего, также могло быть неизменно охарактеризовано не как перво-

степенное, а как вторичное или, иначе говоря – сопутствующее. Также необ-
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ходимо отметить, что таковое в конечном итоге возникало ввиду нарушения 

размерных пропорций в контексте ЗЧЯ и мозжечка [170; 274-278-pp.]. Срав-

нительный анализ величины ЗЧЯ у пациентов с АК1 и контрольной группой 

проведенный Т.Н.Milhorat etal. (1999) [169; 1005-1007-pp.] по данным МРТ 

доказал значительное уменьшение ликворных пространств ЗЧЯ при нор-

мальном объеме мозговых структур при аномалии Киари.В некоторых случа-

ях описаны родственные случаи больных АК с наличием дисплазии затылоч-

ной кости и малым размером ЗЧЯ [4; 81-с., 42; 12-16-с., 87; 401-403-pp., 125; 

738-743-pp., 154; 950-960-pp.]. Авторы отмечают, окципитальная дисплазия и 

уменьшенный объем ЗЧЯ может быть основой как для единичных, так и для 

семейных случаев АК, что свидетельствует об одинаковой причине возник-

новения [37; 70-74-с., 46; 94-95-с., 102; 497-500-pp.]. По мнению Н.Крупиной 

(2003) [38; 19-23-с.], смещение стволовых структур и мозжечка на основе 

дисплазии затылочной кости определяет формирование аномалии Киари. 

Множество литературных источников утверждают, что АК возникает не 

только как дефект нервной трубки, но и большую роль в формировании эк-

топии миндалин имеет патология костей основания черепа [10; 16-18-с.,102; 

497-500-pp.]. В 1996 году М.В. Royo-Salvador Н., а чуть позже в 2002 году 

Garland, E. M. еt al. опубликовали мнение, что АК является вторичной пато-

логией, сопровождающая такие костные изменения, как базилярная импрес-

сия, платибазия, ассимиляция атланта и краниостеноз[37; 70-74-с., 127; 472-

476-рр; 128; 368-375-pp., 195; 1241-1250-pp., 151;715-719-pp., 164; 187-194-

pp.]. 

Сирингомиелия (СМ) - характеризуется образованием в 

спинномозговом канале кистозных полостей c ликворным содержимым, 

наиболее часто локализованных в шейно-грудном и редко в поясничном от-

делах[1; 23-с., 83; 202-c., 44; 18-21-с., 122; 798-806-pp.]. Распространенная 

форма сирингомиелии определяется как holocordsyringomyelia [17; 564-575-

c.]. По данным различных авторов распространенность сирингомиелии по 

широкому применению МРТ варьировала от 8,4 до 130 случаев на 100 тысяч 
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[58; 35-38-с.]. Так, Л.О. Бадалян (1986) [5; 156-162-c.] указывал, что распро-

страненность сирингомиелии при АК Iсоставляет 6-9на 100 тыс. населения, в 

публикациях английских исследователейJ. S. Barton (1973) [94; 418-421] рас-

пространенность СМ составляет 8,4 на 100 тысяч населения. 

Сочетание аномалии Киари I с сирингомиелией отмечено во многих 

литературных источниках[64; 54-57-c., 80; 1-9-pp., 86; 237-244-pp.,119; 553-

557-pp., 152; 1-6-pp., 158; 396-405-pp., 161; 874-885-pp., 163; 125-129-pp., 165; 

64-68-pp.]. 

1.2.1. Сирингомелия 

Частота встречаемости сирингомиелии у пациентов с 

АКI типа в разных группах варьирует в больших пределах от 30-75 %[12; 10-

с., 47; 26-28-с., 86; 237-244-pp.]до50-85 % [91; 157-168-pp., 95; 726-730-pp., 

97; 1-8-pp.]. В максимальном числе описанных наблюдений АК I типа сирин-

гомиелия обнаружена у 65 %больных [19; 17-23-c., 97; 1-8-pp., 103; 659-664-

pp, 222; 798-806-pp.]. Некоторые авторы выделяют сирингобульбию, как па-

тологическую полость в стволе мозга, сочетающуюся с АК I типа [86; 237-

244-pp., 93; 285-301-pp]. 

В настоящее время наиболее признанной классификацией является 

классификация Milhorat T. (2000) [19; 17-23-с., 142; 899-906-pp., 144; 27-34-

pp.], которая включает 4 большие группы: 

Ⅰ  - Сообщающаяся сирингомиелия; 

Ⅱ  - Не сообщающаяся сирингомиелия (в том числе МК 1); 

Ⅲ - Атрофические полости (сирингомиелия exvacuo); 

Ⅳ  - Неопластические полости.  

Патогенез СМ до сих пор полностью не изучен, хотя представлен во 

множественных публикациях [8; 711–712-с, 19; 17-23-с., 102; 798-806-pp.]. 

Однако, все авторы склоняются к тому, что сирингомиелитические полости 

формируются при нарушении ликвородинамики с возникновением блока 

субарахноидального пространства на уровне БЗО или спинального канала 
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[47; 26–28-с., 75; 1–4-pp., 133; 169-176-pp.]. В настоящее время предложены 

две теории патогенеза развития сирингомиелии. Первая — это градиент 

давления в спинном мозге с формированием полостей за счет напряжения 

ликвора в спинном мозге [220; 123–142-pp.]. Вероятно, ликвор попадает а) 

через скрытый центральный канал ведет к связи между ним и четвертым же-

лудочком б) через пространства Вирхова-Робина из субарахноидального про-

странства спинного мозга и в) через места входа задних спинно-мозговых ко-

решков [17; 564-575-с.] являясь основой для формирования сирингомиелии. 

При систолическом сокращении возникает пульсация ликвора из IV желу-

дочка в спинальный канал, что ведет к увеличению ширины канала, форми-

руя прогрессирующие спинальные полости [17; 564–575-с.]. Теория «кранио-

спинальной диссоциации давления» предложена английским нейрохирургом 

В.Williams в 1969 году [160; 123–142-pp.]. Он предположил, у пациентов с 

АК Iтипа в сочетании с сирингомиелией возникает блок прохождения 

ликвора из черепной полости на субарахноидальном уровне спинного мозга в 

области БЗО. Градиент давлений, образующийся из IV желудочка, проталки-

вает жидкость в сторону расширенного центрального канала в сформирован-

ную сирингомиелическую полость [47; 26-28-с., 142; 798–806-pp.].  

Основные теории возникновения СМ основаны на движении ликвора 

черезспинальный канал под повышенным давлением к сирингомиелической 

полости. Некоторые авторы больше склоняются к ролизатруднения оттока 

ЦСЖ на уровне БЗО со смещением миндалин мозжечка иливсочетании с ок-

клюзией отверстия Мажанди и утолщением ТМО [62; 14-15-с, 104; 491-629-

pp]. N.Moufarrij иL. A.Awad (1997) указывали на связь сирингомиелических 

полостей со спинальным субарахноидальным пространством черезперивас-

кулярные каналы и миграция ЦСЖ осуществляется по путямдорзальных ко-

решков [153; 163–174-pp]. 

Наиболее признанную теорию патогенеза СМ разработали американ-

ские нейрохирурги Е.Н. Oldfield и соавт. (1994) [141; 3–15-pp], в основе кото-

рой лежит единый механизм формирования и прогрессирования СМ у боль-
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ных с АК 1 типа. Методом фазоконтрастной магнитно-резонансную ликворо-

графии ученые определили динамику движения ликвора в субарахноидаль-

ном пространстве спинного мозга и в сирингомиелитической кисти в до-, ин-

тра- и послеоперационном периодах декомпрессии краниоцервикального пе-

рехода у пациентов с АК 1 типа и сирингомиелией. Был сделан вывод, что 

опущенные миндалины мозжечка и частично затрудняют циркуляцию жид-

кости на уровне БЗО, при этом систолические волны ликвора стремятся в СМ 

по периваскулярным иинтерстициальным пространствам. Отличительной 

особенностью данной теории является то, что описанный вариант прогресси-

рования сирингомиелии не обусловлен соединением IV желудочка и цен-

тральным каналом. Фазы пульсации ликвора в полости и экстрамедуллярном 

пространстве неидентичны, что также ведет к увеличению сирингомиелити-

ческой кисты [47; 26–28-с., 157; 1015–1023-pp.]. 

По данным МРТ исследования формированию сирингомиелитической 

полости предшествует интрамедуллярный отек спинного мозга, который 

расположенный продольно , описан как <пре-сиринкс синдром> [17; 564-575-

с.]. 

Многие авторы связывают преимущественное формирование сиринго-

миелитических полостей на цервикальном уровне спинного мозга с макси-

мальным объемом пульсирующих волндавления в спинальном субарахнои-

дальном пространстве именно верхней части спинномозгового канала [84; 

214–224-pp., 115; 418-430-pp., 132; 361-379-pp.]. 

В некоторых публикациях существует предположение, что 

формирование сирингомиелии обусловлено скоплением жидкости во 

внеклеточном пространстве. Дисфункция системы оттока ликора в субарах-

ноидальное пространство либо наличие интрамедуллярного градиента давле-

ния определяют вышеизложенную гипотезу.[115; 418–430-pp., 136; 1-3-pp]. 

Ряд авторов (Elster A.D. и Chen M.Y.) в своих работах выделили 

мальформацию Киари 0 типа, характеризующуюся образованием сиринго-
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гидромиелии при отсутствии смещения миндалин мозжечка [116; 347-353-

pp.]. 

Клинические изменения при аномалии Киари 1 описаны во многих 

публикациях [6; 73-77-с., 49; 13-19-с., 52; 27-30-с., 56; 40-44-с., 104; 491-529-

pp., 130; 725-727-pp., 159; 577-616-pp.], однако эти симптомы обладают 

огромной вариабельностью. Затруднение в вопросах диагностирования дан-

ной патологии возникает ввиду того, что таковая не обладает патогномонич-

ными особенностями [11; 12-13-с., 108; 297-311-pp., 109; 5-p.]. Большинство 

авторов отмечают сложности в дифференциальной диагностике между веге-

тативной дистонией, дискогенной миелопатией, демиелинизирующими забо-

леваниями и другими патологиями ЦНС [72; 329-332-p; 122; 227-229-pp., 126; 

247-259-pp., 165; 146-154-pp]. Некоторые исследователи указывали на высо-

кую частоту бессимтомных форм АК1, которые являлись находкой на МРТ 

исследовании [13; 9-21-с., 84; 214-224-pp., 142; 77-81-pp., 164; 920-926-pp., 

170; 883-885-pp.]. В 1976 году Saez R. предложил преобладающие синдромы 

АКI, такие как бульбарный паралич, симптомы компрессии мозга на уровне 

БЗО, синдром центрального канала, проводниковые нарушения, пароксиз-

мальная внутричерепная гипертензия и церебеллярная дисфункция [200; 416-

422-pp.]. Егоров О. В. (2002) [23; 716-717-с.] некогда выдвинул предложение 

о возможности объединения различного рода дисфункций и отклонений по-

лиморфного невралгического типа, имеющих место при выявленном наличии 

АК 1. В частности, данный деятель выдвинул предложение о возможности 

разгруппировки таковых на категории, в зависимости от перемен, которые 

могли иметь как морфологический, так и нейровизуализационный характер. 

А именно: мозжечково-стволовой; изолированный сирингомиелитический; 

сочетанный сирингомиелитический и мозжечково-стволовой; гидроцефали-

тический. 
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§1.3. КЛИНИЧЕСКИЕ АСПЕКТЫ АНОМАЛИИ КИАРИ 1 

В своих публикациях Pillay P. et al. (1991)[128; 639-645-pp.] выделили 6 

вариантов клинического течения АК I: 1) в первом случае имеет место сдав-

ливание сдавление на уровне краниоцервикального перехода с вовлечением 

нижних сегментов продолговатого мозга и верхнего цервикального отдела 

спинного мозга; 2) спинно-мозговой синдром с образованием интрамедул-

лярной кисты на уровне цервикального отдела; 3) нарушение функций 

мозджечка с явлениями координаторной дисфункции; 4) паралич бульбарной 

группы мышц с сопутствующим точечным поражением черепных нервов; 5) 

преходящий гипертензионно-гидроцефальный синдром; 6) спастическое 

напряжение в области мышц шеи. 

Amer T. et al (2007) в своих публикациях выделили следующую клас-

сификацию АК1 по наличию или отсутствию сирингомиелии - при 

сопутствующей кистозной ликворной полости с АК 1 - определяли тип А, ес-

ли сирингомиелии не наблюдалось, пациентов относили к типу В [81; 397-

403-pp.]. 

Российские авторы Егоров О.Н. и соавт. (1999) [21; 16-17-с., 23; 716-

717-с.] определили три варианта скорости развития клинических симптомов 

АК1:  

1. Латентное-симптомы на протяжении многих лет имеют 

относительно стабильное течение; 

2. Медленно-проградиентное- клинические признаки увеличиваются 

за период от полугода до двух лет; 

3. Быстро-проградиентное- неврологический дефицит нарастает до 

полугода. 

Наибольшее внимание в литературных источниках уделено головной 

боли, как самому раннему и часто встречаемому симптому АКI типа [26; 21-

26-с., 129; 870-873-pp., 134; 304-307-pp.]. При анализе болевого синдрома 

многие авторы отметили характерные шейно-затылочные боли, приступооб-
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разного или пульсирующего типа, которые могут проявляться боле интен-

сивно в случаях, когда имеют место такие явления, как: чихание, кашель, 

различные вариации физических нагрузок [26; 21-26-с., 28; 890-896-с., 129; 

870-873-pp., 125; 738-743-pp.]. Нарушения со стороны глаз нередко описыва-

ются исследователями в виде двух или более признаков, таких как ретроор-

битальная боль и чувство давления и выпадение полей зрения [104; 491-529]. 

Нарушение слуха и координации проявлялось головокружением, нарушени-

ем равновесия, 

шумом в ушах, снижение остроты слуха или наоборот, явлениями 

гиперакузии.[77; 441-443-pp., 103; 904-910-pp., 119; 155-158-pp.]. Бульбарный 

синдром характеризовался поражением нервов на уровне нижних стволовых 

структур  

 с развитием нарушений глотания, голоса и гипотрофии мышц языка. Неко-

торые исследователи описывали симптомы поражения варолиева моста -

тригеминальную невралгию, офтальмоплегию, головокружение и различные 

виды нистагма [76; 778-780-pp., 94; 418-421-pp., 117; 512-515-pp., 129; 709-

719-pp.].  

Наличие сирингомиелии обуславливает симптомы поражения спинного 

мозга в зависимости от уровня и протяженности сирингомиелитической по-

лости, которая сочеталась с АК1 [12; 14–16-с., 47; 26-28-с., 102; 361-379-pp.]. 

Отсутствие сирингомиелии иногда сопровождалось расстройством проводя-

щих систем [118; 604–509-pp.]. В некоторых литературных источниках отме-

чены такие клинические проявления, как парестезия или гиперестезия, боль, 

не связанная с корешком по сегментарному типу. Иногда присутствовали 

слабость в мышцах и спастика в конечностях [31; 245-248-с., 56; 76–77-с., 

106; 515–523-pp., 137; 937-959-pp.]. 

Крупина Н.Е. в 2003 году, проводя анализ клинических проявлений 364 

человек с АКI типа описала пять групп неврологических нарушений, объек-

тивного характера: a) глазодвигательные - в 17,1 % случаев; b) вестибуло-

мозжечковые - 84,8 % случаев; с) бульбарные – 35,4 % пациентов; проводя-
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щие центральные параличи в 25,9 % случаев; d) сегментарные моторные и 

сенсорные расстройства в 9,5 % наблюдений; e) оотмечалось, что в 13,7 % 

случаев объективный неврологический дефицит не выявлен [36; 37-39-с.]. 

 В литературе авторы обращают внимание на наличие таких не слиш-

ком явных признаков, характеризующих наличие АК 1, как ухудшение памя-

ти, синкопе, апноэ, повышенный уровень усталости, имеющий место на по-

стоянной основе, а также – артериальная гипертензия [45; 22-23-с., 121; 615-

622-pp.]. 

§1.4. МЕТОДЫ ДИАГНОСТИКИ 

1.4.1. Нейровизуализация аномалии Киари 1 

До эры МРТ при объективизации аномалий краниовертебрального пе-

рехода имели большое значение лучевые методы диагностики [27; 66-72-с., 

70; 371-c., 145; 202-206-pp., 159; 577-616-pp., 169; 1005-1017-pp., 171; 137-

147-pp.]. Рентгенография костей черепа и позвоночника у больных с АК I не-

редко выявляет сопутствующие костные аномалии [202-206-pp., 159; 577-

616-pp.]. 

Впервые в 1941 году в вентрикуло- имиелографии List C.F. описал ре-

зультаты вентрикуломиелографии [159; 577-616-pp.]. В 1963 году Baker H.L. 

методом позитивнойконтрастной миелографии пытался определить критерии 

эктопии миндалин мозжечка при изучении 28 случаев АК в группе 179 паци-

ентов, имевших неврологические расстройства, соответствующие патологии 

краниовертебрального перехода [89; 791-801-pp.]. Baker H.L. сделал вывод, 

что во всех указанных случаях выбор тактики лечения необходимо строить 

на глубине клинико-неврологических расстройств и степенью эктопии мин-

далин мозжечка [89; 791-801-pp.]. 

Внедрение контрастных методик компьютерной томографии позволило 

верифицировать диагнозаномалии Киари, определять расположение и разме-

ры сирингомиелических полостей. Однако, точные критерии установления 
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диагноза по данным КТ ввиду технических сложностей визуализации мягко-

тканных структур краниоцервикального перехода, не былиопределены [13; 9-

21-с., 111; 340-345-pp., 137; 467-468-pp.]. 

Золотым стандартом диагностики аномалии Киари последних лет ХХ 

столетия является МРТ [13; 9-21-с., 30; 119-с., 47; 26-28-с., 140; 1746-1753-

pp., 161; 125-129-pp.]. Основными нейровизуализационными признаками АК 

являетсясмещение церебеллярных миндалин ниже уровня БЗО в 

сагиттальной и фронтоокципитальной проекциях. Отсутствие большой заты-

лочной цистерны, а также уменьшение размера ЗЧЯ и наличие оклюзионной 

гидроцефалии при МРТ исследовании характеризуют мальформацию Киа-

ри[24; 17-с., 148; 725-728-pp., 151; 231-245-pp., 160; 1746-1753-pp., 169; 203-

215-pp., 170; 874-885-pp., 171; 1-7-pp.]. Данная патология также может соче-

таться сналичием сирингомиелических полостей, чаще в верхнешейном от-

деле спинного мозга [23; 716-717-с., 47; 26-28-с., 114; 529-540-pp., 124; 221-

227-pp.]. 

Перед многими авторами встает вопрос- о какой степени смещения 

миндалин мозжечка можно говорить как о патологии. [13; 9-21-с., 24; 5-6-с., 

102; 497-500-pp., 108; 725-728-pp., 121; 3-15-pp., 136; 355-360-pp.]. 

Aboulezz A. O. et al., (2005) при МРТ исследовании, получили данные 

локализации церебеллярных миндалин 82 здоровых человек и у 13 

пациентов с выявленной аномалией краниовертебрального перехода. Опуще-

ние миндалин мозжечка в группе контроля не достигало показателя в 2,8 мм 

ниже уровня БЗО. Одновременно с этим, среди испытуемых с патологией на 

уровне такового, была определена эктопия миндалин, соответствующая пока-

зателю в диапазоне 5,2-17,7 мм ниже foramenmagnum. В конечном итоге бы-

ло также установлено, что здоровые испытуемые, как правило, имеют лишь 

несущественную (до 0,3 см ниже показателя уровня БЗО) дистопию минда-

лин. Одновременно с этим испытуемые, у которых ранее было установлено 

наличие аномалии в области краниовертебрального перехода, отличались бо-

лее существенным значением вышеуказанного показателя (от 0,5 см и выше) 
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[73; 1033-1036-pp.]. Отличительные особенности МРТ-данных 200 пациентов 

с неврологическими нарушениями ЦНС и 25 больных с АК I типа описаны в 

научной работе Barkovich A.J. et al. (2006). В группе контроля локализация 

церебеллярных миндалин была на уровне от 5-8 мм., тогда как у пациентов с 

АК 1 степень смещения была очень вариабельна и составила 3 - 29 мм ниже 

уровня foramenmagnum [92; 795-799-pp.]. 

Американские ученые Elster A. D. и Chen M. Y. в 1992 году опублико-

вали данные клинико-нейровизуализационных сопоставлений 68 пациентов с 

АКI типа из числа 12226 больных, обследованных на МРТ с 1985 по 1991 г. 

Пациенты с АК I типа составили 0,56 % обследованных на МРТ. Авторы об-

ратили внимание, что у больных с эктопией церебеллярных миндалин более 

12 мм обязательно обнаруживалась клинико-неврологическая симптоматика 

краниоцервикального уровня. Однако, примерно в 31 % наблюдений с распо-

ложением миндалин на 5-10 мм ниже уровня БЗО, отмечалось бессимптом-

ное течение данной патологии. Elster A.D. и Chen M. Y. сделали вывод, что 

даже глубокая оценка клинического состояния пациента оставляла вопросы в 

установлении диагноза и в выборе лечебной тактики [116; 347-353-pp.]. 

Исследование динамики расположения церебеллярных миндалин у па-

циентов в возрастном аспекте проведены Mikulis D.J. etal. (1992). Данные 

ученые определили связь степень поднятия миндалин мозжечка имеет связь с 

возрастом пациентов. Исследовано 220 больных в возрасте по шести месяцев 

до 90 лет при этом обнаружено, что степень эктопии: в первые десять лет 

жизни на 6 мм ниже края БЗО, 20-40 лет – на 5 мм, с 

40-80 лет – на 4 мм и старше 80 лет – на 0,3 см ниже уровня БЗО. В основу 

анализа нормальных значений в зависимости от возраста легли именно дан-

ные критерии [168; 725-728-pp.]. 

В 1993 году Ахадов Т. А., опираясь на результаты обследования 596 

пациентов с АК, сделал вывод, глубина неврологических 

нарушений при данной патологии обусловлена первоочередно ликвородина-
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мическими нарушениями и только потом - степенью тонзиллярной эктопии 

[2; 31-35-с.]. 

Крупное научное исследование на основе анализа результатов МРТ 

22591 обследованных провели Meadows J. et al. (2000). Было определено, что 

у 0,77 % пациентов имела место дистопия церебеллярных миндалин более 0,5 

см ниже уровня foramen magnum, однако 14 % пациентов в данном 

исследовании не обладали объективными неврологическими расстройствами. 

Вывод авторов указывал на то, что не всегда степень миндалин коррелирует 

с наличием или отсутствием клинических расстройств, а смещение миндалин 

мозжечка не является определяющим критерием диагноза АК I типа [164; 

920-926-c.].  

В 2004 году Рашид И.М. и соавт. проанализировали нарушение ликво-

родинамики у пациентов с АК и представили следующие варианты: а) АК + 

гипертензионно-гидроцефальным компонентом; б) АК + сирингомиелитиче-

ские кисты; в) АК + ретроцеребеллярная ликворная киста; 4) АК + интраце-

ребеллярное накопление ликвора;г) АК + накопление ликвора на уровне ва-

ролиева моста и cerebellum; д) АК + сирингомиелия и гидроцефальный 

синдром [56; 44-46-с.]. 

Oldfield E.H. etal, (1994) с применением МРТ фазовоконтрастной томо-

графии и интраоперационным УЗИ исследовали цереброспинальное ликво-

рообращение. Эта и последующие публикации описывали различие скорости 

движения ликвора в систолу и диастолу на уровне foramen magnum и в суба-

рахноидальных пространствах мозга. Пиричем, как спмнного, так и 

головного.Указанные отличия в большей степени наблюдались у пациентов с 

АК 1 в сочении с сирингомиелитическими кистами. Предложенная методика 

стала основой для выявления факторов риска при бессимптомном развитии 

заболевания, и в определении эффективности хирургического лечения [171; 

3-15-pp.]. 
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1.4.2. Строение артериальных и венозных систем при аномалии 

Киари 1. Характеристика артериальной и венозной систем головного 

мозга при аномалиях краниовертебрального перехода 

В публикациях многих авторов отмечается значение гемодинамических 

нарушений в формировании клинико-неврологических нарушений при ано-

малиях краниоцервикального перехода [6; 73-77-с., 29; 58-62-с., 39; 18-23-с., 

122; 361-379-pp., 124; 221-227-pp.]. 

Еще в 1957 году Barry, A. описали смещение нижней задней мозжечко-

вой артерии ниже уровня foramenmagnum [93; 285-301].  

Иванов А.А. (2016) указывал на изменение топографии вертебробазил-

лярного бассейна с дистопией позвоночной и основной артерии ниже уровня 

БЗО [32; 11-12-с.]. 

В работе Махмудова У.Б. и соавт. (2001) у пациентки с АК1 типа была 

выявлена тяжелая фармакорезистентная гипертензия, обусловленная сдавле-

нием каудальных структур петлей нижней задней мозжечковой артерии [45; 

22-23-с.]. 

Подобные клинические случаи были описаны Chang, C. Z. et al. (1999), 

также предположивших, что причиной резистентной гипертонии при анома-

лии краниовертебрального перехода может быть компрессия нижних отделов 

стволовых структур задней нижней мозжечковой артерией [103; 659-664.].  

Н.Е. Крупина (2003) на основании данных МРТ-ангиограммы больных 

с АКIтипа обнаружила признаки недоразвития и атипичной структуры арте-

рий вертебрально-базилярного бассейна в большинстве исследованных слу-

чаев. Сходные нарушения в строении Виллизиева круга описаны в других 

литературныхисточниках [36; 33-34-с., 45; 22-23-с., 112; 924-928-pp., 128; 

368-375-c., 161; 3-8-pp.]. 

Н. Е. Крупина и соавт. (2003) у больных с АК1 типа в сочетании с гид-

роцефалией при применении транскраниальной доплерографии обнаружила 

«феномен затрудненной перфузии», характеризующийся в снижении скоро-
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сти кровотока на фоне увеличения значений резистивного и пульсационного 

индексов [36; 33-34-с.]. 

1.4.3. Вызванные потенциалы мозга 

Вызванные потенциалы мозга различных модальностей в настоящее 

время достаточно широко применяются в клинической практике. 

В публикациях Л.О.Бадаляна и соавт. (1985), В.В. Гнездицкого (1997), 

Е.И. Гусева (2018), Л.Р.Зенкова и М.А.Ронкина (1991), Deletis, V.(2001), C. A. 

Sansur etal. (2007) отражены клинические основы вызванных потенциалов [5; 

156-162-с.,16; 144-145-с., 17; 564-575-с., 31; 322-327-с., 110; 445–452; 112; 

137-147-pp.]. 

Результаты обследования пациентов с аномалией Киари I типа по дан-

ным вызванных потенциалов описаны в немногих работах [35; 202-217-c., 43; 

167-168-c., 

 В 1993 году B.F.Westmorelandetal. зарегистрировали нормальные пока-

затели АСВП на бинауральную стимуляцию[119; 155-158-pp.].Однако, дру-

гие ученые обнаружили патологические изменения амплитудных показате-

лей АСВП лишь у половины больных с АК [65; 56-58-с., 120; 135-158-pp., 

146; 33-34-pp.]. Функциональных нарушения по слуховому нерву на уровне 

моста и верхнего оливарного комплекса были отмечены рядом авторов [148; 

554-558-pp., 150; 265-274-pp.]. Большинство исследователей определяли по 

данным АСВП удлинение межпиковых латентностей компонентов Р1-Р3, Р3-

Р5 и Р1-Р5 [134; 102-107-рр.]. Удлинение межпиковых интервалов при ВСП 

на акустическую стимуляцию у пациентов с АК I типа описаны несколькими 

авторами [141; 223–260-рр].  

В 1992 году Н. В. Sarnat в своей работе указывал, приприменение ме-

тода ССВП настимуляцию срединного нерва у пациентов с АКI дает инфор-

мацию о состоянии афферентных путей задних спинномозговых структур, 

которые локализовались в составе грыжи продолговатого мозга в спинно-

мозговом канале [203; 246-250-pp.]. В этом же году К.Kamuro etal. выявил 
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расширение латеностей компонентов ССВП у 80 % обследованных пациен-

тов с АК 1 типа [148; 554-558-pp]. 

Многие публикации содержат сведения по данным АСВП у пациентов 

с сирингомиелией [160; 3-8-pp., 162; 361-379-pp.], а М.Kjaer в 1980 году об-

наружил изменения показателей АСВП у пациентов с сирингомиелией и си-

рингобульбией [150; 265-274-pp.]. Однако в других сообщениях отмечались 

данные АСВП, близкие к нормальным показателям [133; 169-176-pp.]. 

Некоторые авторы утверждали, что нейрофизиологические изменения 

ССВП при стимуляции n. medianusetn. tibialis регистрировались субклиниче-

ски до обнаружения патологического процесса на МРТ. 

 Различные литературные источники дают вариабельность числа паци-

ентов с сирингомиелией и патологическими показателями ССВП- от 28 до 

95 % случаев [16; 177-179-с., 111; 3-15-pp., 119; 155-158-pp.]. У большинства 

пациентов с сирингомиелией регистрировалась депрессия амплитудных по-

казателей на фоне относительно сохранных значений латентных периодов 

[82; 1407-1410-pp., 120; 135-158-pp.]. 

Многие исследователи отмечаю депрессию или отсутствие компонента 

N13 как определяющий при сирингомиелии шейного отдела спинного мозга 

[107; 1015-1023-pp., 115; 132-194-pp., 124; 529-540-pp.]. 

D.Restoccia et al. (1991) описывал отсутствие или снижение 

 компонента N13 у 83,0 % пациентов с шейной сирингомиелией; 

W.Wagnerиetal. (1995) у 90,0 % обследованных [132; 361-379-pp.]. 

Некоторые авторы наряду с депрессией компонента N13 отмечали ре-

дукцию кортикального компонента N20[146; 65-p.]. Увеличение центрально-

го времени афферентного проведения регистрировали у 30–50 % пациентов 

[146;65-p]. 

Результаты ССВП у пациентов с СМ коррелировали с неврологически-

ми расстройствами [132; 339–335]. Редукция амплитуды компонента N13 со-

ответствовала нарушению болевой и температурной чувствительности [100; 

133–148-p]. 
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В 1999 году Burke, D. et al. предположили, что депрессия шейного ком-

понента N13 связана с сегментарныминарушениями при сирингомиелии 

шейного отдела [100; 133–148]. По их мнению, увеличение центрального 

времени афферентного проведения по данным ССВП при сирингомиелии 

обусловлено поражением афферентных сенсорных путей при сдавлении 

спинного мозга эктопированными церебеллярными миндалинами.  

Лишь немногочисленные исследования посвящены анализу результатов 

АСВП и ССВП при сирингомиелии в сочетании с АК 1 типа [95; 726-730]. 

N. Anderson etal.(1986)в 60,0 % случаев пациентов с АК в сочетании с сирин-

гомиелией в конечном итоге обнаружил повышение показателей временного 

интервала относительно центрального афферентного проведения, а также - 

редукцию амплитуды N13 при стимуляции n. Medianus [82; 1407-1410-pp.].  

Крупина Н.Е. (2003) определила посредством ВП различных модально-

стей топический уровень поражения мозга при АК 1 типа, выявлены откло-

нения в области функций на таких уровнях, как: периферический, акустиче-

ский, а также - медулло-понто-мезенцефальный. В конечном итоге также бы-

ла выполнена характеристика и детализация особенностей поражения меха-

низмов соматосенсорного типа на уровне как церебеллярного отдела, так и 

нижних стволовых структур мозга [38; 19-23-с.]. 

Также обнаруживаются публикации с результатами вызванных потен-

циалов - АСВП и ССВП у пациентов с АК и сирингомиелией в качестве ме-

тода контроля эффективности проводимой терапии [66; 234-235-с.].  

1.4.4. К вопросам интраоперационного нейромониторинга Киари 1 

История применения интраоперационного нейрофизиологического мо-

ниторинга (ИОНМ) начинается с 80-х годов прошлого столетия с использо-

ванием мультомодальных протокол различных вызванных потенциалов мозга 

[100; 133-148-pp., 120; 135-158-pp., 132; 329-335-pp., 141; 223-260-pp., 152; 

899-906-pp., 162; 2649-2662-pp., 116; 26-32-pp.]. 
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В работах Erwin C.W. (1993), Owen J.H. (1999) отмечены нейрофизио-

логические основы ВП при оперативных вмешательствах на структурах го-

ловного и спинного мозга [120; 135-158-pp.,142; 2649-2662-pp.]. Результаты 

применения ИОНМ у больных с АКI типа представлены единичными публи-

кациями [100; 133-148-pp., 132; 329-335-pp.].  

В 1992 году D. Restuccia изучили данные ИОНМ ССВП у пациентов с 

интрамедуллярные образованиями, в том числе сирингомиелитическими по-

лостями, на стимуляцию срединного и большеберцового нервов, получив 

информацию о функциональном состоянии задних спинальных путей [122; 

361-379-рр.]. В то же время C.W. Erwin, A. C.Erwin исследовали удлинение 

латеностей компонентов при интраоперационных ССВП в качестве оценки 

моторных и сенсорных проводящих путей спинного мозга у больных с ин-

трамедуллярными образованиями [120; 135-158-pp.].  

В немногих литературных источниках описана методика и результаты 

ИОНМ с применением ССВП у больных с сирингомиелией, так Sindou M. 

(2002), а позднее Royo-Salvador (2005) изучили динамические изменения 

данных ССВП при ИОНМ и их влияние на восстановление двигательных и 

чувствительных расстройств в послеоперационном периоде [207; 1005-1019-

p;196; 515-523]. Было обнаружено, что расширение латентных периодов 

шейных компонентов N13 в ходе хирургических манипуляций коррелирова-

ло с функциональным моторным дефицитом после операции. Однако, другие 

авторы указывали, что наибольшую диагностическую ценность в предотвра-

щении неврологических послеоперационных нарушений в ходе ИОНМ, име-

ли амплитудные показатели компонентом [68; 232- с.]. Вариабельность изме-

нений амплитудных и временных величин ССВП при ИОНМ была обуслов-

лена протяженность и расположением сирингомиелитических кист [66; 234-

235.]. 

В некоторых работах редукция и отсутствие компонента N13 в ходе 

операции расценивалась, как неблагоприятный прогностический признак [59; 

734-735]. 
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В 2005 годуM. L. James, A. M.Husainописали изменения показателей 

АСВП при ИОНМ у трети пациентов с патологией задней черепной ямки 

[146; 65-p.]. 

В 1994 году FukushimaT. представили результаты АСВП при ИОНМ 

400 пациентов с патологией на уровне варолиева моста и продолговатого 

мозге. При этом были выявлены функциональные расстройства по 8 ч.м.н. 

на уровне понтинном уровне [125;738-743]. В основном указывалось на 

флюктуабельность амплитуд пиков Р3 и Р5 [125;738-743].  

Анализ инраоперационных показателей АСВП и ССВП при сиринго-

миелии в сочетании с АК Iтипа проведен в немногочисленных исследованиях 

[141; 223-260-pp.]. 

Husain A. M. (2007) в 75,0 % случаев пациентов с патологией кранио-

вертебрального перехода в сочетании с сирингомиелией обнаружил расши-

рение межпиковых латентностей N13-N20 и флюктуацию амплитудных па-

раметров компонента N13 при стимуляции n.medianus во время хирургиче-

ских манипуляций на уровне каудальных структур[141; 223-260-pp.].  

 Ряд авторов в своих публикациях указывали, что динамическое 

наблюдение амплитудных показателей АСВП и ССВП у пациентов с кранио-

цервикальной патологией снижало риск послеоперационных неврологиче-

ских осложнений [56; 46-53-с., 66; 234-235-с, 74; 1060-1064-с.].  

§1.5. ТАКТИКА ЛЕЧЕНИЯ 

Субклинические проявления АК I типа в большинстве случаев наблю-

даются при резких поворотах головы и шеи, усиленном кашле с напряжени-

ем мышц шеи, физических нагрузках. При подобных клинических симптомах 

эффективна симптоматическая терапияирациональное поведением [6; 73-77-

с., 12; 14-с., 18; 28-39-с., 33; 36-39-с., 40; 725-с., 51; 68-70-c., 55; 91-92-c.]. 

Прогрессирующеетечение болезни,с развитием грубого неврологическогоде-

фицита, наличие бульбарных нарушений является поводом для рассмотрения 
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вопроса хирургического лечения АКI типа [50; 69-c., 57; 458-c., 59; 734-735-

c., 78; 1-5-pp., 96; 1-7-pp., 99; 1196-1203-pp.]. 

По данным различных авторов в 65-80 % случаев оперативное лечение 

пациентов ведет к улучшению неврологического статуса и стабилизации со-

стояния больного с АК I типа [18; 28-39-с.,20; 16-с., 22; 29-33-с., 41; 101-с., 

48; 14-18-с., 54; 219-с., 56; 127-132-с., 63; 101-102-с.]. 

C. J. Van Houweninge Graftidijk впервые в 1932 году произвел резекцию 

части миндалин мозжечка с рассечением ТМО с целью улучшения циркуля-

ции ликвора на уровне краниоцервикального перехода. Но, к сожалению, все 

операции имели неблагоприятный летальный исход. Penfield W. еt al. (1938) 

предложили вариант резекции нижней части церебеллярных миндалин раз-

вития краниовертебрального перехода [186; 328-336-pp.]. 

В последующие годы Gardner W.J. и Williams B. на основании патоге-

нетической теории развития АКI и сирингомиелии разработали оперативное 

решение лечения данной аномалии [126; 247-259-pp., 143; 1-7-pp.]. Различ-

ные модификации операции Gardner (1965) применяются и в современной 

хирургии АК I [126; 247-259-pp.]. В основе данной операции лежит восста-

новления гидродинамического давления ликвора на краниоцервикальном 

уровне, при этом проводилась судокципитальная резекция с ляминэктомией 

С1 и С2 позвонков. Последующее прикрытие входа в цетральный спинналь-

ный канал кусочком мышцы, и ревизия отверстия Мажанди оптимизировала 

гидродинамическое давление цереброспинальной жидкости [126; 247-259-

pp., 163; 1-8-pp.]. 

Основной причиной развития неврологического дефицита у пациентов 

с АКI является компрессия стволовых структур опущенными церебеллярны-

ми миндалинами. В литературе указываются типы сдавления на уровне кра-

ниовертебрального перехода-передний, задний и комбинированный тип. 

Учитыва передний или задний тип компрессии, в первом случае примененя-

лась трансоральная декомпрессия, в втором случае- задняя костная деком-

прессия[25; 168-187-с., 131; 745-754-pp., 139; 21-26-pp., 143; 212-216-pp., 144; 
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845-850-pp., 147; 634-638-pp.,155; 1018-1022-p; 156; 1384-1389-pp., 167; 1005-

1019-pp.].  

В 2006 году Можаев С.В. выделил два варианта АК: 1) с преобладани-

ем компрессии задних отделов каудальных структур и шейного отдела спин-

ного мозга и 2) со смешанным типом компрессии и передних и задних отде-

лов структур краниовертебрального перехода, на основании чего были обос-

нованы показания к передней либо задней декомпрессии [49; 13-19-с.]. 

Наиболее распространенной тактикой при оперативном лечении АК1 типа 

является декомпрессия краниовертебрального перехода. Некоторые авторы 

ограничиваются этой манипуляцией [67; 62-64-с., 139; 21-26-pp., 164; 149-

152-pp.]. В других публикациях предложены различные вариации последую-

щей тактики. Стандартным методом считается Y-образный разрез с рекон-

струкцией большой цистерны мозга. Дефект твердой мозговой оболочки за-

крывается кусочком мышцы или апоневроза [23; 716-717-с., 41; 101-с.; 175; 

1-6-p.]. Иногда рассекают только ТМО, не производя оперативное вмеша-

тельство в субарахноидальном пространстве [144; 845-850-pp.]. 

 B.Williams (1978) исследовал пациента с тонзиллярной эктопией после 

широкой декомпрессии краниовертебрального перехода [111; 223-250-pp.]. 

Автор указывал, что при неадекватно большой субокципитальной краниото-

мии может возникать опущение мозжечка, обусловленный малым размером 

ЗЧЯ при АКI. Однако, в других публикациях отмечалось, что маленький де-

компрессионный дефект черепа также имеет свои недостатки [101; 187-195-

pp.,107; 1111-1114-pp]. В 2002 году James, H. E. предложили проводить де-

компрессию кранивертебрального перехода с размером трепанационного ок-

на около2Х3см [145; 202-206-p.]. Некоторые хирурги рекомендовали произ-

водить рассечение ТМО без последующей дуропластики [145; 202-206-pp., 

158; 377-390-pp.]. 

 В 2002 году О.Е.Егоровым предложена реконструкция большой ци-

стеры, не вскрывая dura mater, при этом производилось подтягивание листков 

дурального мешка в бока с краевым подшиванием к надкостнице. Данная 
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хирургическая манипуляция приводила к увеличению 

окципитоцервикальной воронки [23; 716-717-с., 153; 113-121-pp.].  

 В настоящее время, дискутабельным является вопрос резекции экто-

пированных церебеллярных миндалин. Williams B. предлагал проводить суб-

окципитальную резекцию миндалин с подшиванием к duramater, утверждая, 

что приподнятые ушитые миндалины облегчали циркуляцию ликвора и ни-

велировали патологические эффекты гидравлического удара, устраняя кла-

панный механизм возникновения АК I [121; 223-250-pp.]. 

Другие авторы при значительном опущении миндалин мозжечка при-

меняли коагуляцию миндалин [131; 745-754-pp., 146; 355-360-pp.]. Однако, 

существовали сообщения о последующем развитии грубых спаечных процес-

сов и ишемических процессах в стволе в результате данных манипуляций 

[45; 22-23-c.]. 

 В 1994 году T.H.Milhorat и E.H.Oldfield впервые применили интраопе-

рационную оценку ликворообращения после декомперессии краниовер-

тебрального перехода методом допплерной ультрасонографии. Полученные 

данные давали информацию об адекватном объеме декомпрессии [142; 899-

906-pp.].  

Дмитриев А.Б. использовал безопасную фотокоагуляцию церебелляр-

ных миндалин путем применения Nd-YAG-лазера, что вело к уменьшению 

объема миндалин. Преимуществом этого метода считается его малая травма-

тичность с сохранением анатомических костных структур [20; 17-19-с.]. 

Частое сочетание АКIc гидроцефалией обуславливает необходимость 

ликворошунтирующих операций. В литературе существует множество сооб-

щений о применении вентрикуло-перитонеального, вентрикуло-атриального 

шунтирования у подобных пациентов [3; 75-76-с., 67; 62-64-с., 75; 1-4-с., 109; 

983-790-pp., 118; 49-60-pp.; 127; 342-343-p]. 

В 2001году при обструктивной гидроцефалии была проведена эндоско-

пическая тривентрикулостомия у пациентов с АКI сположительными данны-

ми МРТ после операции. MetellusP. etal. отметили, что данный данный вид 
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оперативного вмешательства давал положительный эффект у пациентов с АК 

I в сочетании с гидроцефалией и сирингомиелией [140; 795-804-pp., 167; 500-

504-pp.]. 

При наличии крупных сирингомиелитических кист многими исследо-

вателями в качестве самостоятельного хирургического вмешательства пред-

ложено сирингосубарахноидальное шунтирование [7; 2024-с. 136; 1-3-pp., 

185; 1204-1205-pp.]. 

В 2009 году K. Kotil et al. предложили наряду со стандартной резекцией 

проводить ляминэктомию С1-С2 c рассечением задней продольной связки с 

лампасными разрезами твердой мозговой оболочки [152; 1-6-pp.]. 

Существующие разнообразные хирургические методики не гарантиру-

ют сполна послеоперационный регресс неврологических нарушений со 

сложным вопросом адекватности декомпрессии. Наличие интраоперацион-

ных “сюрпризов” в виде спаечных процессов, дистопии задней нижней моз-

жечковой артерии или фиксации шейного отдела спинного мозга, не выяв-

ленные на этапе до операции, усложняют ход ирезультат оперативного вме-

шательства. 

Внедрение метода интраоперационного нейромониторинга значитель-

но облегчает работу хирурга, однако большинство публикаций посвящено 

предотвращению ятрогенных повреждений структур головного и спинного 

мозга в момент хирургического вмешательства [14; 48-60-с., 123; 487-491-pp., 

132; 329-335-pp., 141; 223-260-pp., 153; 163-174-pp., 162; 2649-2662-pp.]. Мы 

не обнаружили сообщений о применение ИОНМ в качестве выбора объема 

хирургического вмешательства и адекватной оценке функционального вос-

становления структур краниовертебрального перехода в ходе операции. 

В заключении хочется отметить, что предыдущие исследования обла-

дают большой ценностью в раскрытии вопросов патогенеза, клиники и диа-

гностики аномалии КиариI. Однако, остаются открытыми вопросыобъектив-

ных показаний к консервативному либо хирургическому ведению данных 

пациентов. Учитывая многообразие клинических вариантов, актуальна си-



 

40 
 

стематизация клинико-неврологических синдромов АК1, а также их корреля-

ции со степенью эктопии миндалин по данным МРТ исследования. Развитие 

высоких информационных технологий и компьютерного программного обес-

печения позволяет совершенствовать нейрофизиологические методики и раз-

рабатывать объективные критерии функциональной диагностики в предопе-

рационном, интраоперационном периоде АК1 типа, что явилось поводом для 

настоящей научной работы.  
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Глава Ⅱ. ОБЩАЯ ХАРАКТЕРИСТИКА БОЛЬНЫХ  

С АНОМАЛИЕЙ КИАРИ 1 И МЕТОДОВ ИССЛЕДОВАНИЯ 

§2.1. ОБЩАЯ ХАРАКТЕРИСТИКА БОЛЬНЫХ 

Научная работа выполнена на базе Республиканского специализиро-

ванного научно-практического центра нейрохирургии МЗ РУз. 

К порокам развития ЦНС, имеющим врождённый характер, также 

можно отнести и рассматриваемую здесь АК. Данное заболевание по сути, 

является патологией, обусловленной анатомическими изменениями в кра-

ниовертебральной области. Частота данной аномалии составляет от 3,3 до 8,2 

наблюдений на 100000 населения. По статистике Всемирной организации 

здравоохранения, опубликованной 09. 12. 20г., “… наиболее часто встречае-

мой патологией, идентифицированной по данным МРТ среди неврологиче-

ских пациентов, можно считать АК1. В конечном итоге это стало причиной 

проведения исследований в области клинических показателей, а также анали-

за итоговых результатов, полученных вследствие применения таких методов 

исследований, как нейровизуализация и нейрофизиологический метод. Также 

были применены и проанализированы результаты диагностики и последую-

щего лечения 207 людей с наличием такого рода аномалии (код МКБ - 

Q07.0). при этом для отбора испытуемых была использована методика 

сплошной выборки. Длительность работы составила 3 года, период работы – 

2017-2020 гг. 

Задействованная в контексте данной работы классификация АК была 

ранее выдвинута ассоциацией нейрохирургов США в 1997 году. Данная 

классификация сочетала клинико-неврологический симптомокомплекс, 

наблюдавшийся при эктопии церебеллярных миндалин и нижних отделов 

стволовых структур; критериями исключения при этом были люмбальное 

менингоцеле и окципито-цервикальное менингоцеле, диагностированное при 

МРТ исследовании [8; 711-712-с., 23; 716-717-с]. 
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Диагноз аномалии Киари 1 типа устанавливался на основании эктопии 

церебеллярных миндалин ниже уровня foramen magnum на 5 и более мм, а 

также сочетания дислокации с сирингомиелией, сирингобульбией и/или гид-

роцефалией [38; 24-27-с., 149; 165-171-pp., 159; 577-616-pp.]. 

В нашем исследовании мы провели подробный анализ 68(32.8 %) паци-

ентов с аномалией Киари 1 типа с верифицированной сирингомиелитической 

полостью, не сообщающегося характера по данным МРТ исследования шей-

ной, грудной либо смешанной локализации с расширением центрального ка-

нала и образованием кист от 3 до 18 мм. В 2 случаях наших наблюдений об-

наруживалась тяжелая форма сирингомиелии-holocordsyringomyelia, с рас-

пространением на все отделы спинного мозга, вплоть до поясничного отдела, 

эти пациенты рассматривались как отдельные клинические варианты.  

Возрастной состав пациентов варьировал от 14 до 64лет. Медиана воз-

раста у женщин составила 34,0лет (ДИ95 % 31,2-36,18), тогда как у лиц муж-

ского пола медиана возраста была 25,5 лет (ДИ95 % 24,48-29,33). По половой 

принадлежности преобладали женщины – 133 (64,3 %), мужчин - 74 пациен-

тов (35,7 %) (p˂0.01). 

 
 

Рис. 2.1. Распределение больных АК 1 типа по полу и возрасту 
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§2.2. КЛИНИКО-НЕВРОЛОГИЧЕСКИЙ АНАЛИЗ 

Ключевой целью обследования и дальнейшего изучения показателей, 

полученных по итогам обследования испытуемых, у которых ранее уже было 

выявлено наличие АК1, в конечном итоге можно считать оценку показателей 

как качественного, так и количественного типа в разрезе невралгического 

синдрома. Это касается как до, так и постоперационного периода, а кроме то-

го – и показателей, которые характеризуют изменения в области регресса 

нарушений неврологического типа. Научная работа проводилась в несколько 

этапов. На первом этапе были проанализированы клинические особенности 

пациентов с АК 1 типа на основании субъективных и объективных невроло-

гических симптомов в координаторной, двигательной, чувствительной сфере, 

а также симптомов дисфункции Ⅲ, Ⅶ, Ⅸ черепных нервов в зависимости от 

степени эктопии миндалин мозжечка, наличия сирингомиелитических кист и 

гипертензионно-гидроцефального синдрома по данным МРТ исследования.  

Эктопия церебеллярных миндалин определялась степенью их смеще-

ния ниже уровня БЗО с ниже следующим распределением больных по груп-

пам (табл. 2.1). 

Таблица 2.1 

Распределение пациентов по группам  

По показателю эктопии миндалин мозжечка 

Группа Эктопия, мм Число   % 

1 0-5 мм 17 8,2 

2 6-10 мм 75  36,2 

3 11-15 мм 84  40,6 

4 15 мм и более 31 15,0 

 

В зависимости от локализации сирингомиелитических кист 68 больных 

разделили на 3 группы: шейной - 39 (57,3 %) больных, грудной – 8 (11,8 %) и 

смешанной – 21 (30,9 %) пациент. 

Наличие гипертензионно-гидроцефального синдрома по данным МРТ 

обнаруживалось у 42 (20,3 %) от общего числа больных с АК 1 типа. 
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По результатам исследования с учетом субъективных и объективных 

неврологических расстройств были выделены 4 ведущих клинических син-

дрома у пациентов с АК1 типа: мозжечковый – 63 (30,4 %), сирингомиелити-

ческий – 68 (32,8 %), пирамидный - 27 (13,0 %), бульбарный – 39 (18,8 %). У 

10 (4,8 %) пациентов преобладающий синдром выявить не удалось (рис. 2.1). 

 

 

 

 
 

 

Рис. 2.2. Ведущие клинические синдромы у пациентов  

с аномалией Киари 1 типа 

 

 

§2.3. НЕЙРОФИЗИОЛОГИЧЕСКИЕ ИССЛЕДОВАНИЯ 

На следующем этапе мы провели анализ нейрофизиологических дан-

ных у пациентов с вышеуказанными клиническими синдромами для выделе-

ния ведущих диагностических и прогностических нейрофизиологических 

критериев. 

Нейрофизиологическое исследование всех 207 пациентов с АК 1 типа 

проводилось в до и послеоперационном периоде по протоколу мультимо-

дального типа, который включает в свой состав потенциалы акустического 

стволового типа (далее – АСВП) и соматосенсорного вызванного типа 

(ССВП), а также – ЭНМГ или, иначе говоря, потенциалы моторного вызван-
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ного типа. В рамках данной стадии работы был использован комплекс «Syn-

apsis» (производство РФ, компания «Нейротех»). Далее полученные с помо-

щью этого устройства данные подвергались обработке с применением ПК. 

Далее для АСВП было применено стандартное вертекс-мастоидальное 

отведение (М1- Сz, M2-Cz). Стимулирующее воздействие в данном контексте 

выполнялось посредством щелчков, звуковой эффект от которых произво-

дился через наушники. Диапазон продолжительности времени щелчка со-

ставлял 0.1 мс. Показатель частоты подачи - 20 Гц. Показатель звука - 70 дБ. 

АСВП идентифицируют функциональное состояние слуховых 

стволовых ядер на разных уровнях с целью выявления компрессии стволовых 

структур. 

Коротколатентные потенциалы обладают рядом преимуществ, таких 

как стабильность и небольшая вариабельность. АСВП исследование опреде-

ляло показатели латентности РI, РIII, РV, их амплитуды и межпиковые 

латентности. Уровни генерации соответствующих компонентов АСВП пред-

ставлены на рис. 2.3. 

 

 

 

 

 

 

 

Рис. 2.3. Уровень генерации компонентов АСВП 

РⅠ - дистальная часть слухового нерва 

РⅡ –проксимальная интракраниальная часть слухового нерва и кохлеарные 

ядра на уровне варолиева моста 

РⅢ-верхний оливарный комплекс 

РⅣ- боковая петля 

РⅤ- нижние бугры четверохолмия (по В.В. Гнездицкий, 2003 г.) 
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Полученные результаты у пациентов с АК1 типа сравнивались с пока-

зателями нормы у здоровых людей (по Гнездицкий В.В., 2003). 

В процессе осуществления ССВП производилась стандартная установка 

электродов (рис. 2.4 А, Б) С4-Fz – при стимуляции n.medianusSC3-Fz- при 

стимуляции n.medianusD;LⅢ-R, CⅦ-Fpz, C4(C3)-Fpz(ипсилатерально), 

С3(С4)-Сz- при 4-канальной регистрации при стимулировании n.tibialisD-S. В 

данном случае процесс стимулирования был осуществлён посредством при-

менения импульсов электричества в проекции срединного и большеберцово-

го нерва на уровне запястья и подколенной ямки соответственно силой тока с 

показателем 15-20 мА, частотой 2 Гц (рис. 2.4). 

 

 

 

 

А Б 

Рис. 2.4. Схема установки электродов при ССВП верхних (А) и нижних (Б) 

конечностей при 4-канальной системе 

 

Уровни генерации компонентов ССВП при стимуляции срединного не-

рва представлены на рисунке 2.5: N9, N10 - плечевое сплетение, N13 - шей-

ные отделы спинного мозга, N20 - соматосенсорная кора.  

При стимуляции большеберцового нерва мы анализировали следующие 

компоненты по уровням их генерации: N22 - поясничные отделы спинного 

мозга, N30 - шейные отделы спинного мозга, P37Р38-соматосенсорная кора. 
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Рис. 2.5. Уровень генерации компонентов ССВП  

при стимуляции срединного нерва 

При этом обращалось особое внимание на латентность и амплитуду 

вышеперечисленных компонентов, а также длительность межпиковых интер-

валов. Полученные данные сравнивались с нормальными показателями здо-

ровых пациентов (Гнездицкий В.В., 2003). 

Для определения нарушения моторной функции черепно-мозговых не-

рвов и нервов верхних и нижних конечностей применяли метод стимуляци-

онной электронейромиографии-ЭНМГ. Исследовали глазодвигательный, ли-

цевой и языкоглоточный нервы для выявления дисфункции стволовых струк-

тур на соответствующих уровнях, а также срединный и большеберцовый не-

рвы для определения функциональных нарушений на уровне шейных и гру-

допоясничных спинальных структур. 

При ЭНМГ-исследовании использовали электрический стимулятор с 

ритмичным прямоугольным стимулом длительностью от 0,5 до 2 мс. Частота 

стимулов варьировалась от 1 до 2 Гц.  

Раздражающий электрод представлял собой поверхностный биполяный 

черезкожный электрод. Регистрирующие датчики устанавливались в зоне 

иннервации над соответствующими мышцами: n. oculomotorius – m. leva-
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torpalpebraesuperior, n. facialis - m. orbicularis oculi, m. buccalis, n. glossopha-

ryngeus - m. stylopharyngeus, n. medianus - m. abductor policis brevis, n. tibialis - 

m. gastrocnemius. 

 

 

Рис. 2.6. Схема установления электродов с основными параметрами М-ответа 

для анализа 

Мы провели анализ скорости распространения эфферентного импульса 

(СПИэфф, м/c), амплитуды М-ответа (Амах, мкВ) и наличия патологических 

волн при исследовании вышеуказанных черепных нервов, а также срединно-

го и большеберцового нервов по стандартной методике, и полученные дан-

ные сравнивались с нормативными показателями по Л.О. Бадалян (1986).  

§2.4. НЕЙРОВИЗУАЛИЗАЦИОННЫЕ МЕТОДЫ 

В ходе работы 100 % испытуемых были, помимо прочего, также под-

вергнуты процедуре МРТ мозга в сагиттальной и аксиальной проекции. Для 

этого был применен томограф типа МР. Показатель напряжения магнитного 

поля в данном случае составил 1,5 Тл. В данном случае в процессе работы 

были активированы режимы Т1W, T2W. При анализе полученных данных 

ключевое внимание уделялось преимущественно показателям, которые ха-

рактеризуют уровень смещения церебеллярных миндалин ниже уровня fora-

men magnum. Далее также был проанализирован показатель, характеризую-

щий объем ЗЧЯ и размерных параметров большой затылочной цистерны. 



 

49 
 

Выявление такого явления, как гидроцефалия, в сопровождении с расшире-

нием желудочковой системы головного мозга, анализировалось наряду с рас-

положением зубовидного отростка.  

Для исключения объемных образований головного мозга проводилось 

тщательное исследование в сагитальной и аксиальной проекции. Критерием 

для постановки диагноза АК 1 служила степень дистопии церебеллярных 

миндалин по линии Чемберлена, с эктопией на 0,5 см и выше ниже линии fo-

ramen magnum. 

Если пациент обнаруживал определенные симптомы, характерные для 

спинальной патологии проводилась МРТ диагностика шейного и грудного 

отдела с целью определения размеров и локализации сирингомиелитических 

кист. В некоторқх случаях МРТ помогало идентифицировать 

сирингобульбию, а также патологические измениня центрального канала. 

Следует отметить, что режим T1W, обладающий меньшей чувствительностью 

к току ликвора, представлял наибольшую информацию в плане диагностике 

сирингомиелитических полостей. 

 

§2.5. МЕТОДИКА ИНТРАОПЕРАЦИОННОГО НЕЙРОМОНИТОРИНГА 

Оперативное лечение пациентов с АК1 типа с применением интраопе-

рационного нейрофизиологического мониторинга (ИОНМ) выполнено 78 па-

циентам с целью предотвращения механического повреждения структур кра-

ниоцервикального перехода и объективной оценки степени выполняемой де-

компрессии при непрерывном слежении за функциональным состоянием 

стволовых структур и проведением импульсов по спинному мозгу. Оснаще-

нием для проведения ИОНМ служил нейромонитор ISISIOMinomed 32-

канальный с одновременной обработкой и отражением разных типов иссле-

дования на экране (рис.2.7). 
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Рис. 2.7. Нейромонитор ISISIO Minomed 

Для стимуляции и регистрации использовались одноразовые или мно-

горазовые биполярные зонды, также стерильные одноразовые игольчатые 

электроды и одноразовые спиралевидные электроды, обеспечивающие луч-

шую фиксацию на коже головы(рис.2.8.). 

 
  

А Б В  

 

Рис. 2.8. Виды регистрирующих (А, Б) и стимулирующих (В) электродов для 

ИОНМ 

Анестезиологическими факторами, влияющими на показатели ССВП и 

ЭМГ являлись миорелаксанты, которые мы использовали только на вводном 

наркозе. Действие миорелаксантов было минимально к моменту основных 

манипуляций хирурга. На показали АВСП миорелаксанты существенного 

воздействия не оказывали [Реутов А.А. и соавт., 2009; 57; 458-c.]. 

Модальностями исследования являлись вызванные потенциалы - АСВП 

и ССВП, позволявшими в режиме реального времени непрерывно следить за 

функциями стволовых и спинальных структур, а также FreeRunЭМГ, отра-

жавшая прохождение невральных импульсов по моторным черепно-

мозговым нервам. В интерпретации АСВП и ССВП обращалось особое вни-
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мание на снижение амплитудных показателей на 50 % и более, увеличение 

латентности на 10 % и более (рис.2.9).  

 

Рис. 2.9. Пример динамических изменений амплитудных и латентных показа-

телей 

В интерпретации ЭМГ различали минимальное механическое воздей-

ствие- разовые ответы по типу Spike, риски серьезного повреждения 

невральных структур представляли собой патологические паттерны в виде A-

train (рис.2.10). 

В ходе операции вначале устанавливали “базовую линию”- эталонное 

значение показателей АСВП, ССВП и ЭМГ у данного конкретного пациента 

до начала разреза. В ходе ИОНМ производилось сравнение текущих значе-

ний биосигналов с базовой линией на каждом этапе операции, при этом кри-

териями оценки сигнала были амплитуда-сила сигнала и латентность- ско-

рость проведения сигнала, а также появление патологических паттернов при 

freerun ЭМГ (рис. 2.11). 

 

Рис. 2.10. Типы ответов ЭМГ на механическое раздражение или травму 
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Рис. 2.11. Сравнение актуальных показателей с базовыми при ИОНМ 

 

§2.6. СТАТИСТИЧЕСКАЯ ОБРАБОТКА ДАННЫХ 

IBM SPSS Statistics (версия 26) – ПО, примененное в ходе данного ис-

следования с целью выполнения анализа статистических данных, получен-

ных в ходе работы. Разница, имеющая место в контексте распределения ве-

личин количественного типа, была определена посредством применения па-

раметрического критерия Стьюдента, доверительный интервал (ДИ 95 %). 

Корреляционный анализ проводился с помощью параметрического 

критерия Пирсона и непараметрического критерия Спирмена. 

С целью выполнения анализа и оценки прогностической значимости, в 

ходе работы был использован ROC-анализ и далее – расчет ROC-кривой 

(AUC) критериев площади, уровня чувствительности и специфики. 

С целью выполнения анализа и оценки показателя, который характери-

зует вероятность лечения оперативного типа, в ходе данной работы была ис-

пользована так называемая «методика дискриминантного анализа». Затем 

была выстроена функция прогностического типа. В завершении данного эта-

па работ был также выполнен анализ уровня специфики и общей чувстви-

тельности модели. В данном контексте анализ весомых, со статистической 

точки зрения, отличительных показателей в контексте категорий испытуе-
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мых, подвергнутых и не подвергнутых хирургическому вмешательству, был 

выполнен посредством использования коэффициента λ Уилкса. Статистиче-

ски значимыми считали показатели, достоверность различий которых имело 

значение р<0,05. 
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Глава Ⅲ. КЛИНИЧЕСКАЯ СТРУКТУРА СИНДРОМОВ  

АНОМАЛИИ КИАРИ 1 В ЗАВИСИМОСТИ ОТ ДАННЫХ  

НЕЙРОВИЗУАЛИЗАЦИИ (МРТ, МСКТ) 

§3.1. КЛИНИЧЕСКАЯ СТРУКТУРА СИНДРОМОВ АНОМАЛИИ КИАРИ 1 В 

СОПОСТАВЛЕНИИ СО СТЕПЕНЬЮ ЭКТОПИИ МИНДАЛИН МОЗЖЕЧКА 

Широкое развитие современных методов нейровизуализации дало тол-

чок к увеличению выявляемости аномалий центральной нервной системы 

(Ахадов Т.А,1991; Благодатский М.Д., 1991; Дзяк Л.А., 2001). В настоящее 

время наиболее оптимальным методом, посредством которого производится 

выявление АК, можно считать исследование с использованием МРТ. Посред-

ством использования данного метода можно достоверно определить наруше-

ния такого рода, если таковые имеют место в области краниовертебрального 

перехода, а именно – МК или мальформации Киари. Патологии такого рода 

зачастую сопровождаются также и прочими нарушениями, к которым следу-

ет отнести прежде всего такие, как: импрессия базилярного типа, нарушения 

в области ликворных пространств и атлантоокципитального сочленения на 

костно-структурном уровне такового (Крупина Н.Е., 2001). Необходимо так-

же уточнить, что нарушения в области краниовертебрального перехода могут 

сопровождаться достаточно широким спектром нарушений неврологического 

характера. Конкретный характер таковых напрямую зависит от характера 

нарушений, которые имеют место в области сдавливания мозгового ствола (в 

разрезе клинической картины). Также они в немалой степени зависят и от ха-

рактера нарушений ликвородинамического типа. В целях выявления, харак-

теристики и конкретизации показателя опущения миндали мозжечка при 

наличии различных вариаций АК, на сегодняшний день широко применяется 

стандарт, который базируется на так называемой «линии Чемберлена». Эта 

линия пролегает от твердого нёба до опистиона. Показателем в пределах 

нормы принято считать смещение миндалин мозжечка за линию в пределах 

0,5 см или менее (Шустин В.А., 1997; Можаев С.В., 2006). В литературе опи-
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саны модификации линии Чемберлена - линия МакГрегора, для улучшения 

идентификации на краниограмме и линия МакРея от Базиона к Опистиону 

для определения положения зубовидного отростка. В контексте данной рабо-

ты был использован вышеуказанный стандарт для определения АК, а также – 

ряда сопутствующих показателей.  

В ходе работы было проанализировано 100 % (207) испытуемых с АК1, 

которая была выявлена ранее посредством применения методики МРТ. В хо-

де работы испытуемые были разгруппированы по такому критерию, как ве-

личина показателя смещения мозжечковой миндалины относительно выше-

указанной линии. В конечном итоге категории испытуемых были представ-

лены нижеследующим образом: 1 категория – 17 чел. с показателем эктопии 

до 0,5 см, 2 категория – 75 чел. с показателем эктопии от 0.6 до 1 см, 3 кате-

гория – 84 чел. с показателем эктопии от 1,1 до 1,5 см и 4 категория – 31 чел. 

с показателем более 1,5 см. У всех обследуемых наблюдались объективные и 

субъективные симптомы, складывающиеся из комбинации мозжечковых, 

стволовых и ликвородинамических нарушений. В таблице 3.1. предложено 

распределение основных субъективных клинических симптомов по группам 

у больных АК1 типа в зависимости от показателя смещения миндалин. 

В Ⅰ группу вошли 17 пациентов с малой степенью эктопии миндалин 

мозжечка ниже линии Чемберлена по МРТ. На рис. 3.1. представлен снимок 

МРТ больной, со смещением миндалин мозжечка на 4 мм. 
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Рис. 3.1. МРТ больного А., 25 лет.  

Пролабирование миндалин на 4 мм с 2-х сторон ниже уровня Чемберлена 

 

Как видно из таблицы 3.1, в группе больных с малой степенью опуще-

ния миндалин 0–5 мм, основные субъективные клинические симптомы скла-

дывались из общемозговых и вегетативных расстройств. 



 

 

Таблица 3.1.  

Субъективные клинические симптомы АК1 в сопоставлении со степенью опущения миндалин мозжечка 

 

Общие  

симптомы 

Эктопия миндалин в группах больных, мм 

Ⅰ  

0-5 мм 

(n=17) 

Ⅱ  

6-10 мм 

(n=75) 

Ⅲ  

11-15 мм 

(n=84) 

Ⅳ  

более 15 мм 

(n=31) 

Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m 

Головная боль         

-шейно-затылочная 13 76,5±4,5* 52 69,3±4,7* 58 69,0±7,8* 29 93,5±5,6** 

- теменная - - 14 18,7±5,5  11,3±3,5 - - 

- ретро-орбитальная 3 17,6±2,7 9 12,0±3,6 10 11,9±3,5 2 6,5±3,5 

Координаторные и вестибулярные симптомы         

- головокружение 12 70,6±4,6* 47 62,3±6,2* 62 73,8±5,75** 16 51,6±5,3 

- тошнота 8 47,0±6,3 14 18,7±2,6 18 21,4±2,7 9 29,0±2,7 

- шум в ушах 4 23,5±2,7 21 28,0±3,5* 35 41,7±4,2 10 32,3±3,1 

Глазные симптомы          

нечеткость зрения 8 47,0±5,4* 22 29,3±3,5 18 21,4±5,2 11 35,5±3,7 

двоение - - 4 5,3±1,05 3 3,6±0,7 - - 

Бульбарные симптомы         

- чувство комка в горле 2 11,8±2,5 12 16,0±2,4 25 29,8±4,3 14 45,2±5,4** 

- затруднение глотания - - 4 5,3±0,9 14 16,7±4,1 8 25,8±2,7* 

- поперхивание - - 9 12,0±15,0 11 13,1±2,8 7 22,6±8,3 
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Продолжение Таблицы 3.1.  

 

Общие  

симптомы 

Эктопия миндалин в группах больных, мм 

Ⅰ  

0-5 мм 

(n=17) 

Ⅱ  

6-10 мм 

(n=75) 

Ⅲ  

11-15 мм 

(n=84) 

Ⅳ  

более 15 мм 

(n=31) 

Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m 

Чувствительные нарушения         

- онемение лица 1 5,9±1,8* 7 9,3±3,2 5 5,95±0,4 2 6,45±1,5 

- онемение языка - - 3 4,0±1,2 8 9,5±2,5 4 12,9±0,4 

- онемение в конечностях 6 35,3±3,2* 38 50,7±4,6* 61 72,6±8,4* 27 87,0±8,3* 

- онемение в теле - - 17 22,7±5,3 36 42,9±3,8 25 80,6±8,5* 

- лицевая боль 2 11,8±1,6 7 9,3±2,8 10 11,9±1,95 - - 

- боли в конечностях  4 23,5±2,5 67 89,3±9,3** 70 83,3±8,3** 18 21,4±2,6 

- диффузные боли во всем теле 2 11,8±1,7 53 70,7±3,76 32 38,0±4,5 20 64,5±8,4 

Двигательные нарушения         

- слабость в верхних конечностях - - 14 18,7±3,5 27 32,1±8,3* 18 58,0±5,5** 

- слабость в нижних конечностях  - - 16 21,3±4,2 24 28,6±5,3 14 45,2±7,3* 

- нарушения в области походки 1 5,9±1,5 8 10,7±1,7 17 20,2±4,9* 14 45,2±7,3* 

 Нарушения вегетативного типа         

- недостаток воздуха 8 47,0±6,4 35 46,7±3,9 45 53,8±7,3** 9 29,0±5,3 

- ощущение холода в конечностях 10 58,8±5,6** 22 29,3±2,7 39 46,4±1,7 12 38,7±4,9* 

Достоверность значений *- Р˂ 0,05, **-Р ˂ 0,01 



 

 

Большинство 13 (76.5 %) больных данной группы беспокоила головная 

боль шейно-затылочной локализации, связанная с положением головы. Жа-

лобы на головокружение присутствовали у 12 (70,6 %) пациентов Ⅰ группы и 

часто, в 47 % случаев, сопровождались чувством тошноты. Субъективные 

глазные симптомы в виде размытости и нечеткости зрения наблюдались у 8 

(47,0 %) больных. В структуре чувствительных расстройств преобладали 

онемение и боли в конечностях у 6 (35,3 %) и 4 (23,5 %) пациентов Ⅰ группы 

соответственно. Жалобы на двигательную сферу больные данной группы 

практически не предъявляли. Характерными клиническими проявлениями в 

группе с малой эктопией миндалин были вегетативные расстройства. На чув-

ство нехватки воздуха жаловались 8 (47,0 %) больных, а похолодание конеч-

ностей беспокоило 10(58,8 %) лиц Ⅰ группы. Итак, в группе больных с экто-

пией миндалин мозжечка преобладали субъективные симптомы головной бо-

ли, головокружения, онемения и болей в конечностях, а также чувство не-

хватки воздуха и холода в конечностях.  

Во Ⅱ группу вошли 75 больных с показателем опущения в диапазоне 

0,6-1 см. Далее (рис. 3.2.) приведено наглядное изображение МРТ больного 

Б., с эктопией миндалин мозжечка на 0,7 см при наличии АК1. 

 

Рис. 3.2. МРТ мозга Б., 38 лет. Смещение миндалин мозжечка на 0,7 см с 2-х 

сторон при АК1. 

Как следует из таблицы 3.1, в структуре субъективных клинических 

симптомов у больных Ⅱ группы преобладала головная боль шейно-
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затылочной локализации у 52 (69.3 %) больных, теменная и ретроорбиталь-

ная боль встречалась в 18,7 % и 12,0 % случаев соответственно. У 47 (62,3 %) 

пациентов Ⅱ группы отмечалось системное головокружение, при этом шум в 

ушах беспокоил 21 (28,0 %) больных с эктопией 6-10 мм, симптомы тошноты 

встречались гораздо реже у 14 (18,7 %) обследованных.  

Субъективные глазные расстройства в виде нечеткости зрения наблю-

дались у трети больных (29,3 %) Ⅱ группы. Чувство комка в горле, поперхи-

вание и затруднение глотания были отмечены не более, чем 12 (16,0 %) у па-

циентов с умеренным опущением миндалин по МРТ. Обращает внимание 

преобладание чувствительных расстройств в Ⅱ группе. Онемение и боли в 

конечностях беспокоили 67 (89,3 %) больных данной группы, жалобы на бо-

левые ощущения диффузного типа, имеющие место во всем теле в целом, 

были в конечном итоге выявлены у 53 испытуемых или 70,7 %. Нарушения в 

области работы двигательной системы встречались гораздо реже по сравне-

нию с чувствительными. Слабость в верхних конечностях субъективно отме-

чали 14 (18,7 %) больных, а слабость в нижних конечностях беспокоила 16 

(21,3 %) лиц Ⅱ группы. 8(10.7 %) больных данной группы жаловались на 

ощущение нестабильности при ходьбе. Вегетативные нарушения в виде чув-

ства нехватки воздуха и похолодания конечностей отмечалось у 35 (46.7 %) и 

22 (29.3 %) больных данной группы соответственно. Учитывая вышеизло-

женное, можно сказать, что у больных АК1 типа с умеренной эктопией мин-

далин мозжечка 0,6-1 см по данным МРТ в структуре клинических субъек-

тивных симптомов преобладает головная боль, различной локализации в со-

четании с вестибулярными расстройствами в виде головокружения и шума в 

ушах. Наибольшую значимость обретают чувствительные расстройства в ви-

де онемения и болей в конечностях и аналогичных ощущений во всем теле 

(последние имели диффузный характер). Вегетативные расстройства у боль-

ных Ⅱ группы встречались менее, чем в половине наблюдений и не обладали 

первостепенным значением.  
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Далее нами проведен анализ субъективных клинических симптомов у 84 па-

циентов Ⅲ группы с выраженным смещением миндалин мозжечка на 11–15 

мм ниже линии Чемберлена по данным МРТ исследования. Снимок МРТ го-

ловного мозга больной Д., входящего в данную группу больных представлен 

на рис. 3.3. 

 

Рис. 3.3. МРТ Д., 17 лет с АК1 с эктопией миндалин мозжечка 1,4 см справа и 

1,2 см слева 

В Ⅲ группе пациентов в структуре головных болей преобладала голов-

ная боль шейно-затылочной локализации у 58 (69,0 %) больных. Теменная и 

ретроорбитальная боль наблюдалась почти в одинаковом количестве случаев 

и составляла 14,3 % и 11,9 % соответственно. Больных с выраженной эктопи-

ей миндалин мозжечка беспокоило системное головокружение у 62 (73,8 %) 

пациентов, шум в ушах отмечали 35 (41,7 %) больных данной группы, тош-

нота сопровождала 18 (21,4 %) случаев. Жалобы на нечеткость зрения при-

сутствовали у 18 (21,4 %) обследованных Ⅲ группы. Бульбарные симптомы 

были отмечены в виде чувства кома в горле и затруднении глотания у 25 

(29,8 %) и 14 (16,7 %) больных соответственно с выраженным смещением 

миндалин мозжечка при АК1 типа. В чувствительных расстройствах преоб-

ладали онемение в конечностях у 61 (72,6 %) пациентов. Требуют внимания 

жалобы на боли в конечностях, жгучего характера у 70 (83,3 %) обследуемых 

данной группы. Онемение в теле и диффузные боли во всем теле встречались 
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значительно реже у 36 (42,9 %) и 32 (38,0 %) больных Ⅲ группы. В структуре 

субъективных двигательных расстройств 27 (32,1 %) больных данной группы 

отмечали слабость в верхних конечностях, тогда как слабость в нижних ко-

нечностях и субъективная нестабильность походки присутствовала в 28,6 % 

случаев. Вегетативные расстройства беспокоили практически половину 

больных Ⅲ группы. На чувство нехватки воздуха жаловались 45 (53,8 %) об-

следуемых, а похолодание конечностей отмечали 39 (46,4 %) пациентов. В 

общем, субъективные клинические симптомы в группе больных с выражен-

ной эктопией миндалин мозжечка при АК1 типа складывались из головной 

боли различной локализации, вестибулярных, координационных расстройств. 

Характерной особенностью данной группы были диссоциированные чув-

ствительные нарушения, тогда как двигательные расстройства отмечались в 

меньшей степени несмотря на выраженную степень смещения мозжечковых 

миндалин.  

В Ⅳ группу вошли 31 пациент с АК1, показатель смещения мозжечко-

вых миндалин у которых составил выше 1,5 см. Наглядный пример такого 

рода приведен далее (рис. 3.4.) 

 

 

Рис. 3.4. МРТ З., 46 лет. АК с двусторонним смещением миндалин до 2,1 см 

Как следует из таблицы 3.1., приведенной выше, в субъективных кли-

нических симптомах у больных Ⅳ группы преобладала головная боль шей-
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но-затылочной локализации у 29 (93,5 %) больных, которая практически у 

всех обследуемых была связана с положением головы и тела, что, по нашему 

мнению, было обусловлено шейными миофасциальными нарушениями. Жа-

лобы на головокружение и шум в ушах присутствовали у 16 (51,6 %) и 10 

(32,3 %) пациентов данной группы соответственно. Обращает внимание раз-

нообразие жалоб на затруднение глотания, чувство комка в горле и поперхи-

вание в 45,2–22,6 % случаев. Спектр субъективных чувствительных рас-

стройств был весьма широкий-больные предъявляли жалобы на онемение 

языка, лица в 12.9 % случаев, а онемение в конечностях и в теле отмечали 27 

(87,0 %) и 25 (80,6 %) пациентов Ⅳ группы. Диффузные боли во всем теле 

были выражены в 20 (64,5 %) случаев. Одним из важных субъектных симп-

томов данной группы были двигательные расстройства в виде преобладания 

слабости в верхних конечностях у 18(58.0 %) больных и слабости нижних 

конечностей у 14(45.2 %) больных указанной группы. Ощущение похолода-

ния конечностей испытывали 12(38.7 %) пациентов Ⅳ группы. Суммируя 

вышеизложенное, в структуре субъективных клинических симптомов у боль-

ных АК 1 типа с резко выраженным смещением миндалин мозжечка более 15 

мм, преобладали чувствительные и двигательные расстройства, выраженные 

в верхних конечностях. Бульбарные симптомы сочетались с вестибулярными 

расстройствами в равной степени и имели умеренную степень выраженности. 

Таким образом, субъективные клинические симптомы у больных с АК 

1 типа имели различную степень выраженности и напрямую коррелировали в 

зависимости от показателя смещения миндалин. Минимальная эктопия ха-

рактеризовалась преобладанием координаторных, вестибулярных и вегета-

тивных расстройств, тогда как умеренное опущение миндалин сопровожда-

лось в большинстве случаев вестибулярными и чувствительными нарушени-

ями. Субъективное сочетание коодинаторных, бульбарных и чувствительных 

расстройств выявлялось у пациентов с выраженной эктопией миндалин моз-

жечка при АК 1 типа. При грубом опущении мозжечковых миндалин более 
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15 мм по данным МРТ определялись значительные чувствительные и двига-

тельные расстройства на фоне умеренной бульбарной симптоматики. 

Для выявления связи между наличием субъективных неврологических 

расстройств и степенью смещения миндалин мозжечка мы провели корреля-

ционный анализ, используя непараметрический метод Спирмена. Было выяв-

лено, что субъективные клинические симптомы у больных с АК 1 типа имели 

различную степень выраженности и напрямую слабо коррелировали в зави-

симости от показателя смещения миндалин Коэффициент корреляции Спир-

мена был равен 0,274-связь и указывал на слабую тесноту по шкале Чеддока 

(р=0,04). 

Мы проанализировали спектр объективных неврологических рас-

стройств у 207 больных с АК 1 типа в зависимости от показателя смещения 

миндалин, результаты которых представлены в таблице 3.2.  

В первой группе больных с минимальной эктопией миндалин до 5 мм 

ниже линии Чемберлена при объективном обследовании в 7 (41,1 %) случаях 

отмечался нистагм горизонтальный, при отведении глазных яблок в сторону 

на 30 градусов от срединного положения (установочный). Ротаторный ни-

стагм наблюдался всего в единичном случае, а нистагм “бьющий вниз”- па-

тогномоничный симптом аномалии Киари выявлялся у 2 (11,8 %) больных 

данной группы. У 4 (23,5 %) больных Ⅰ группы отмечалась неустойчивость в 

позе Ромберга, интенция и промахивание при пальценосовой и пяточно-

коленной пробе обнаруживалась в 6 (35,3 %) случаях. 

Из симптомов поражения черепных нервов была определена гипосте-

зия половины лица лишь у 3 (17,6 %) обследуемых данной группы. Другие 

расстройства функции черепных нервов, в частности каудальных, такие как 

дисфагия, дизартрия, парезы мышц языка и мягкого неба у пациентов с ма-

лым смещением мозжечковых миндалин не наблюдалось.  



 

 

Таблица 3.2.  

Объективные клинические симптомы АК 1 в сопоставлении со степенью опущения миндалин мозжечка 

 

 

Координаторные и вестибулярные симптомы  

Эктопия миндалин в группах больных, мм 

Ⅰ  

0-5 мм 

(n=17) 

Ⅱ  

6-10 мм 

(n=75) 

Ⅲ  

11-15 мм 

(n=84) 

Ⅳ  

более 15 мм 

(n=31) 

Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m 

Нистагм         

- спонтанный установочный - - 2 2,67±1,5 5 5.95±2,65 - - 

- горизонтальный 7 41,1±3,75 18 24,0±5,27** 20 23,8±3,7** 3 9,68±1,6 

- ротаторный 1 5,88±5,5 10 13,3±4,5 8 9,52±2,45 4 12,9±3,6 

- вертикальный - - 5 6,67±2,3 12 14,3±5,5 6 19,4±4,5 

- «бьющий вниз» 2 11,8±2,85 27 36,0±1,85** 38 45,2±8,2* 14 45,2±7,1 

- «бьющий вверх» - - 1 1,33±0,2 3 3,57±4,7 - - 

Статическая атаксия 4 23,5±2,86 32 42,7±3,75* 37 44,0±2,75** 8 25,8±3,5 

Динамическая атаксия 6 35,3±8,3 38 50,7±5,5* 40 47,6±6,3** 11 35,5±4,1* 

Симптомы поражения нервов черепного типа         

- диплопия - - 1 1,33±1,2 5 5,95±2,5 2 6,45+5,4 

- лицевая гипостезия 3 17,6±3,5 12 16,0±3,5** 14 16,7±6,2 4 12,9±7,2 

- дисфагия - - 4 5,33±1,8 20 23,8±4,9* 11 35,5±8,2 

- дизартрия - - 2 2,67±2,1 12 14,3±3,4 4 12,9±4,4 

- дисгевзия - - 2 2,67±2,1 12 14,3±3,4 4 12,9±4,4 

- парез неба - - 4 5,33±4,8 21 25,0±5,2** 10 32,3±7,2 

- парез мышц языка - - 2 2,67±2,1 15 17,9±4,7* 6 19,4±8,3 

- парез мышц шеи - - - - 4 4,76±1,2 6 19,4±8,3 
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Продолжение Таблицы 3.2.  

 

 

Координаторные и вестибулярные симптомы  

Эктопия миндалин в группах больных, мм 

Ⅰ  

0-5 мм 

(n=17) 

Ⅱ  

6-10 мм 

(n=75) 

Ⅲ  

11-15 мм 

(n=84) 

Ⅳ  

более 15 мм 

(n=31) 

Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m 

Область рефлексов         

- минимизация или полное отсутствие роговично-

го рефлекса 

- - 8 10,7±2,3 12 14,3±9,5* 2 6,45±2,5* 

- минимизация или полное отсутствие глоточного 

рефлекса  

- - 4 5,33±1,1 18 21,4±6,5* 10 32,3±4,5 

- минимизация или полное отсутствие BR, TR - - - - 22 26,2±3,5* 18 58,0±1,8** 

- минимизация или полное отсутствие PR, AR - - - - 7 8,33+2,6 6 19,4±4,6 

- минимизация или полная ликвидациябрюшных 

рефлексов 

- - - - 16 19,0±2,75* 12 38,7±6,7* 

- максимизация значений BR, TR - - 4 5,33±1,1 14 16,7±4,3** 10 32,3±5,5 

- максимизация значений PR 2 11,8±2,7 8 10,7±2,8 28 33,3±3,8** 10 32,3±5,5 

Патологические рефлексы         

- орального автоматизма - - 2 2,67±0,9 14 16,7±6,2 10 32,3±5,5 

- кистевые рефлексы - - - - 8 9,52±4,3 10 32,3±5,5 

- стопные рефлексы - - 2 2,67±0,9 16 19,0±5,9* 8 25,9±4,8 

Нарушения в области чувствительности         

- гипостезия по радикулярному типу - - - - 14 16,7±6,2 1 3,26±3,5 

- диссоциированные сегментарные по типу “курт-

ки” 

- - 10 13,3±3,8 22 26,2±3,7 6 19,4±3,8 

- нарушения, аналогичные указанным выше, но по 

типу “полукуртки” 

- - 7 9,33±2,5 16 18,0±3,5 12 38,7±6,2 
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- нарушения, аналогичные указанным выше,но по 

гемитипу  

- - - - 4 4,76±1,1 - - 

- нарушения проводникового типа - - - - 8 9,52±2,8 4 12,9±2,7 

- нарушения альтернирующего типа - - 5 6,67±1,8 10 11,9±5,2 7 22,6±4,4 

Продолжение Таблицы 3.2.  

 

 

Координаторные и вестибулярные симптомы  

Эктопия миндалин в группах больных, мм 

Ⅰ  

0-5 мм 

(n=17) 

Ⅱ  

6-10 мм 

(n=75) 

Ⅲ  

11-15 мм 

(n=84) 

Ⅳ  

более 15 мм 

(n=31) 

Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m 

Нарушения в области двигательной системы         

вялый верхний монопарез  - - 5 6,67±1,8 18 21,4±2,5 4 12,9±4,8 

верхний парапарез - - 12 16,0±4,4 20 23,8±3,5 12 38,7±5,0 

нижний монопарез - - - - - - - - 

нижний парапарез - - - - 5 5,95±4,5 4 12,9±4,8 

спастический нижний парапарез - - 9 12,0±1.9 12 14,3±3.4 - - 

 тетрапарез - - 9 - 8 9,52±1,9 7 22,6±4,5 

 гемипарез - - 9 - 7 8,33±1,6 - - 

гипотрофия мышц верхних конечностей - - 10 13,3±2.0 20 23,8±4.3 17 54,8±7,3 

аналогичное явление в области нижних конечно-

стей 

- - - - 4 4,76±0.8 8 25,8±3,6 

Фибрилляции         

- в верхних конечностях - - 2 2,67±1,2 12 14,3±4,2** 7 22,6±4,2 

- в нижних конечностях - - - - - - 2 6,45±1,8 

- туловище - - - - 5 5,95±1,6 5 16,1±5,3 

Нарушения вегетативного типа         
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- нарушение сердечного ритма 10 58,8±4,85* 22 29,3±5,5 18 21,4±2,8* 14 45,2±5,6* 

- частоты дыхания 7 41,2±3,65 18 24,0±4,7* 15 17,9±4,2 12 38,7±7,3* 

- гипергидроз 12 70,6±8,2** 31 41,3±4,7* 27 32,1±3,4* 8 25,8±2,7 

- акроцианоз 5 29,4±4,5 16 21,3±2,9 4 4,76±1,7 8 25,8±2,7 

- дермографизм 8 47,1±3,85* 7 9,33±1,6 12 14,3±1,5 4 12,9±1,9 
 

Продолжение Таблицы 3.2.  

 

 

 

Координаторные и вестибулярные симптомы  

Эктопия миндалин в группах больных, мм 

Ⅰ  

0-5 мм 

(n=17) 

Ⅱ  

6-10 мм 

(n=75) 

Ⅲ  

11-15 мм 

(n=84) 

Ⅳ  

более 15 мм 

(n=31) 

Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m 

Тазовые нарушения по типу:         

- задержки - - - - 8 9,52±2,4 7 22,6±0,6* 

- недержания - - 5 6,67±1,1 4 4,76±0,8 6 19,4±1,8 

Достоверность значений *- Р˂ 0.05, **-Р ˂ 0.01 



 

 

При исследовании рефлекторной сферы у больных Ⅰ группы каких-либо 

отклонений выявить не удалось. Роговичный и глоточный рефлексы были 

сохранены, сухожильные рефлексы с верхних и нижних конечностей вызы-

вались нормально, патологические знаки отсутствовали. Объективные чув-

ствительные расстройства в виде диссоциированного расстройства болевой и 

температурной чувствительности у пациентов Ⅰ группы не определялись. 

Сложные нарушения чувствительной сферы по альтернирующему типу об-

наружены не были. Двигательные расстройства по типу моно-, пара-, тетра-

парезов не объективизировались, трофика мышц была сохранена, патологи-

ческие мышечные подергивания (фибрилляции и фасцикуляции) не обнару-

живались. Требует внимания разнообразие вегетативных расстройств, преоб-

ладающих у больных с эктопией миндалин до 5 мм. Так, нарушение сердеч-

ного ритма наблюдалось у 10 (58,8 %) пациентов данной группы, нарушение 

тахипноэ и элементы ночного апноэ отмечали 7 (41,2 %) обследуемых. Ги-

пергидроз ладоней выявлялся при объективном исследовании в 12 (70,6 %) 

случаев, дермографизм отмечен в 8 (47,1 %) наблюдений. Тазовые расстрой-

ства в данной группе больных с АК1 типа отмечены не были. Таким образом, 

в структуре объективных неврологических нарушений у больных первой 

группы АК1 со смещением миндалин мозжечка до 5 мм преобладали коор-

динаторные и вестибулярные нарушения с четкими проявлениями вегетатив-

ной дисфункции. Объективных чувствительных и двигательных расстройств 

не выявлялось, хотя в вышеизложенном анализе удельный вес субъективных 

чувствительных нарушений был достаточно высок. То есть в данной группе 

больных отмечалось преобладание субъективных симптомов над объектив-

ными неврологическими данными. 

Далее, мы изучили неврологическую симптоматику у 75 пациентов Ⅱ 

группы с АК 1 типа со смещением миндалин мозжечка 6-10мм ниже линии 

Чемберлена. Объективный анализ вестибулярных и координаторных рас-

стройств выявлял наличие спонтанного нистагма всего у 2 (2,67 %) больных 

данной группы, тогда как установочный нистагм встречался у 18 (24,0 %) об-
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следуемых, а нистагм “бьющий вниз”, характерный для аномалии Киари 

наблюдался у 27 (36,0 %) пациентов Ⅱ группы. Явления статической атаксии 

отмечались в 32 (42,7 %) наблюдениях, а признаки динамической атаксии 

определялись практическим у половины 38 (50,7 %) больных данной группы. 

Достаточно разнообразно были представлены объективные нарушения функ-

ции черепных нервов. Дисфагия и парез мягкого неба определялись у 4 

(5,33 %) пациентов Ⅱ группы, дизартрия и дисгевзия в 2 (2,67 %) случаях. У 

наибольшего количества 12 (16,0 %) больных выявлена гипостезия на поло-

вине лица по зонам Зельдера. Расстройства в рефлекторной сфере были вы-

явлены в 8 (10,7 %) случаев в виде отсутствия роговичного рефлекса, сниже-

ние глоточного рефлекса было отмечено у 4 (5,33 %) пациентов данной груп-

пы. При исследовании сухожильных рефлексов у 8 (10,7 %) больных обна-

руживалось симметричное повышением коленного рефлекса, а у 4 (5,33 %) 

были повышены и бицепс, и трицепс рефлексы. Патологические знаки в виде 

симптомов орального автоматизма и положительного стопного рефлекса Ба-

бинского были отмечены всего у 2 (2,67 %) обследуемых в данной группе. В 

структуре объективных чувствительных расстройств сегментарные диссоци-

ированные нарушения болевой и температурной чувствительности по типу “ 

куртки” были отмечены у 10 (13,3 %) пациентов Ⅱ группы, а симптом “ полу-

куртки” выявлялся в 7 (9,33 %) случаях. Требуют отдельного внимания аль-

тернирующие расстройства чувствительности у 5 (6,67 %) больных обследу-

емой группы по типу синдрома Валленберга-Захарченко с расстройством 

чувствительности на лице по сегментарному типу на одной стороне и ге-

мианестезии на противоположной стороне по проводниковому типу, указы-

вающие на возможную компрессию стволовых структур смещенными мин-

далинами мозжечка при АК 1 типа. Нарушение двигательных функций выяв-

лялось у 12 (16,0 %) больных в виде вялого верхнего парапареза, а вялый 

верхний монопарез отмечался лишь в 5 (6,67 %) случаях. Вялый нижний па-

рапарез в данной группе не определялся, тогда как спастический нижний па-

рапарез преобладал у 9 (12,0 %) пациентов Ⅱ группы. Похудение и гипотро-
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фия мышц верхних конечностей наблюдалась у 10 (13,3 %) больных и носила 

чаще ассиметричный характер, обусловленная разной степенью патологиче-

ской вовлеченности сегментарного аппарата. В единичных случаях у 2 боль-

ных (2,67 %) были отмечены фибрилляции в верхних конечностях, указыва-

ющие на дисфункцию передних спинальных структур на уровне шейного от-

дела. Объективные нарушения вегетативной сферы обнаруживались в доста-

точно большом числе наблюдений. Так, нарушение сердечного ритма реги-

стрировалось у 22 (29,3 %) больных, а изменение частоты дыхания в виде та-

хипноэ у 18 (24,0 %) пациентов данной группы. Гипергидроз и акроцианоз 

отмечались в 31 (41,3 %) и 16 (21,3 %) случаев соответственно. Тазовые 

нарушения в виде недержания мочи наблюдались у 5 (6,67 %) больных Ⅱ 

группы, что, по нашему мнению, могло быть обусловлено фиксацией спин-

ного мозга на уровне пояснично-крестцового отдела, что нередко сочетается 

с аномалией Киари. Таким образом, в группе пациентов с эктопией миндалин 

мозжечка 6-10мм ниже линии Чемберлена объективная неврологическая 

симптоматика складывалась из вестибулярно-координаторных расстройств, 

чувствительных нарушений по диссоциированному сегментарному типу, пе-

риферических парезов в верхних конечностях и умеренной вегетативной 

дисфункции. 

Нами проанализированы объективные неврологические симптомы у 84 

больных Ⅲ группы с эктопией миндалин мозжечка на 11–15 мм ниже уровня 

линии Чемберлена. В структуре вестибулярных расстройств выявлялся ни-

стагм, различного характера: спонтанный нистагм был отмечен у 5 (5,95 %) 

больных, установочный горизонтальный нистагм преобладал у 20 (23,8 %) 

пациентов данной группы, ротаторный характер нистагма наблюдался в 12 

(14,3 %) случаев. Практически у половины обследованных 38 (45,2 %) отме-

чался нистагм “ бьющий вниз”, являющийся определяющим признаком ано-

малии Киари 1 типа. Явления статической атаксии в виде неустойчивости в 

положении, именуемом позой Ромберга были выявлены в конечном итоге у 

44 % испытуемых или 37 чел. Атаксия динамического характера в свою оче-
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редь была отмечена у 40 (47,6 %) пациентов Ⅲ группы. Таковая сопровожда-

лась существенными осложнениями в области выполнения причем, как паль-

ценосового, так и пяточно-коленного типа. 

Симптомы поражения черепных нервов также были широко представ-

лены в данной группе. Так, нарушение функции глазодвигательных нервов в 

виде диплопии и ограничении подвижности глазного яблока в сторону были 

обнаружены у 5 (5,95 %) больных, гипостезия половины лица выявлялась в 

14 (16,7 %) случаях. Наиболее выраженными были симптомы нарушения 

функции каудальной группы черепных нервов - дисфагия определялась у 20 

(23,8 %) пациентов, а дизартрия и дисгевзия у 12 (14,3 %) обследованных 

данной группы. Парез мышц мягкого неба был выражен почти у четверти 

больных Ⅲ группы в 21 (25,0 %) случаях. Расстройства рефлекторной сферы 

наблюдались практически у всех пациентов данной группы. Снижение рого-

вичного рефлекса было отмечено у 12 (14,3 %) обследованных лиц, а отсут-

ствие глоточного рефлекса наблюдалось у 18 (21,4 %) больных Ⅲ группы, 

что указывало на значимое нарушение функций структур продолговатого 

мозга при АК 1 типа. Явления гипорефлексии в виде снижения сухожильных 

рефлексов в верхних и нижних конечностях были обнаружены у 22 (26,2 %) 

и 7 (8,33 %) пациентов соответственно. Обращает внимание повышение ко-

ленного рефлекса у 28 (33,3 %) больных данной группы в сочетании с пато-

логическими стопными знаками у 16 (19,0 %) пациентов, что являлось объек-

тивными симптомами недостаточности пирамидных путей при АК 1 типа. В 

структуре объективных чувствительных расстройств доминировали сегмен-

тарные диссоциированные нарушения по типу “куртки” в 22 (26,2 %) случа-

ях, диссоциированные сегментарные нарушения по типу “ полукуртки” 

наблюдались у 16 (19,0 %) обследованных. Альтернирующие чувствительные 

нарушения по типу синдрома Бабинского-Нажотта и Валленберга-

Захарченко присутствовали у 10 (11,9 %) больных данной группы, что указы-

вало на патологию стволовых структур на границе варолиева моста и про-

долговатого мозга. Проводниковая гипостезия была отмечена у 8 (9,52 %) 
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обследуемых и в основном была обусловлена наличием сирингомиелитиче-

ской полости в спинном мозге. Преобладание вялого верхнего парапареза 

было отмечено у 20 (23,8 %) пациентов, тогда как вялый монопарез наблю-

дался в 18 (21,4 %) случаях. Спастические двигательные нарушения в виде 

нижнего парапареза и тетрапареза присутствовали у 12 (14,3 %) и 8 (9,52 %) 

больных данной группы соответственно. В большинстве случаев 23.8 % при 

оценке трофики мышц наблюдалась гипотрофия мышц верхних конечностей, 

чаще в дистальных отделах билатерально. Патологические фибрилляции в 

мышцах плечевого пояса были отмечены 12 (14,3 %) пациентов, тогда как 

фибрилляции в нижних конечностях в Ⅲ группе отсутствовали. Вегетатив-

ные расстройства в виде нарушения сердечного и дыхательного ритма, по-

вышенной потливости в той или иной степени выявлялись до 32,1 % случаев 

в представленной группе. Нарушение функции тазовых органов по типу за-

держки в два раза преобладали над дисфункцией по типу недержания (8 и 4 

пациента), что свидетельствовало о преобладании проводниковых рас-

стройств с уровня краниовертебрального перехода либо с уровня шейного 

отдела спинного мозга. Суммируя вышеизложенное, можно утверждать, что 

объективные неврологические симптомы при выраженной эктопии миндалин 

мозжечка на 11–15 мм ниже линии Чемберлена складываются из симптомов 

поражения каудальной группы черепных нервов, диссоциированных сегмен-

тарных чувствительных расстройств, в более тяжелых случаях с формирова-

нием альтернирующих синдромов. Двигательные нарушения в Ⅲ группе 

имеют как сегментарный, так и проводниковый характер, обусловленный 

нарушением проводимости как на уровне продолговатого мозга (перекрест 

пирамид), так и наличием сирингомиелитических полостей (влияние которых 

мы рассмотрим в последующих главах нашего исследования). 

Мы провели симптомологический анализ у 31 пациента Ⅳ группы с 

эктопией миндалин мозжечка более 15 мм ниже уровня линии Чемберлена. 

Из объективных вестибулярных нарушений отмечалось преобладание ни-

стагма “ бьющего вниз” у 14 (45,2 %) больных данной группы, тогда как го-
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ризонтальный и ротаторный нистагм встречался гораздо реже в 9,68 % и 

12,9 % случаев соответственно. Явления статической атаксии наблюдались у 

8 (25,8 %) обследуемых, а динамическая атаксия была отмечена у 11 (35,5 %) 

больных. Доминирование симптомы поражения каудальных нервов, такие 

как дисфагия и парез мягкого неба выявлялись у 11 (35,5 %) наблюдений, а 

дизартрия и дисгевзия обнаруживались в 12,9 % случаев. У 6 больных 

(19,4 %) отмечался парез мышц языка и шеи. В конечном итоге это свиде-

тельствовало о повреждениях, имеющих место в области нижних отделов 

структур стволового типа. 

В структуре рефлекторных расстройств отсутствие глоточного рефлек-

са составляло 32,3 %, тогда как роговичный рефлекс не вызывался всего 

лишь у 6,45 % больных Ⅳ группы. Сухожильные рефлексы в верхних конеч-

ностях были резко снижены у 18 (58,0 %) пациентов, а гипорефлексия в ниж-

них конечностях отмечалась у 6 (19,4 %) обследованных. Бицепс, трицепс и 

коленный рефлекс одинаково повышались в 32,3 % случаев. Патологические 

знаки в виде симптомов орального автоматизма (ладонно-подбородочного и 

хоботкового рефлекса) вызывались у 10 (32,3 %) больных Ⅳ группы, что 

возможно, обусловлено нарушением ликвородинамики и развитием энцефа-

лопатических явлений. Чувствительные расстройства в виде сегментарных 

диссоциированных нарушений по типу “куртки” обнаруживались у 6 

(19,4 %) пациентов данной группы, а симптом “полукуртки” выявлялся вдвое 

чаще у 12 (38,7 %) обследуемых лиц. Альтернирующие расстройства чув-

ствительности по типу синдрома Валленберга-Захарченко также преобладали 

над проводниковыми расстройствами, что подтверждало преимущественное 

поражение стволовых структур при резко выраженном смещении мозжечко-

вых миндалин. Нарушения в двигательной сфере были представлены вялыми 

парапарезами в верхних конечностях (38,7 %), часто ассиметричными с 

тройным превосходством над парапарезом в нижних конечностях (12,9 %). 

Спастический тетрапарез определялся у 7 (22,6 %) больных Ⅳ группы, тогда 

как спастический нижний парапарез вовсе не обнаруживался. Обращает вни-
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мание наличие гипотрофии мышц верхних конечностей у половины пациен-

тов данной группы, при этом фибрилляции мышц в плечевом поясе были от-

мечены в 7 (22,6 %) обследованных лиц. Распространенные фибрилляции в 

нижних конечностях и туловище наблюдались в 2 случаях у больных Ⅳ 

группы с тяжелой распространенной формой сирингомиелии на фоне АК1 

типа. Наблюдалось относительно равное распределение объективных вегета-

тивных симптомов у 25,8–38,7 % пациентов данной группы. Дисфункция та-

зовых органов проявлялась в одинаковой степени по типу задержки и недер-

жания в 7 (22,6 %) и 6 (19,4 %) случаев соответственно. 

Таким образом, при грубом смещении миндалин мозжечка более 15 мм 

ниже линии Чемберлена по данным МРТ в объективном неврологическом 

статусе преобладали нарушение функции черепных нервов на уровне про-

долговатого мозга, двигательными сегментарными нарушениями на уровне 

шейного отдела с преимущественными вовлечением передних спинномозго-

вых структур, а также диссоциированными чувствительными нарушениями 

по сегментарному типу. Вышеуказанные нарушения, обнаруженные у паци-

ентов Ⅳ группы, по нашему мнению, в большей степени обусловлены обра-

зованием обширных сирингомиелитических полостей, особенно на уровне 

верхне-шейного отдела спинного мозга. 

Мы постарались выявить связь между наличием объективных невроло-

гических нарушений и степенью дистопии церебеллярных миндалин мето-

дом корреляционного анализа по Спирмену. Анализ показал, что объектив-

ные клинические симптомы у больных с АК 1 типа имели большую вариа-

бельность степень выраженности и напрямую коррелировали со степенью 

смещения миндалин. Коэффициент корреляции Спирмена был равен 0,746, 

что указывало на высокую тесноту по шкале Чеддока (р˂0,001). 

Проанализировав вышеизложенные показатели выявленных клиниче-

ских признаков неврологического типа среди испытуемых с АК1, можно в 

конечном итоге определить 4 ключевых синдрома, а именно: бульбарный, 

мозжечковый, сирингомиелитический и пирамидный. Именно синдромы 
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данного типа наиболее четко прослеживаются среди испытуемых с рассмат-

риваемым видом нарушения. Более подробна разгруппировка таковых 

наглядно продемонстрирована на рисунке ниже (рис. 3.3 и 3.5). Выполнена 

категоризация по критерию показателя, характеризующего смещение минда-

лин. 

 

 

Рис 3.5. Распределение испытуемых с АК1 по клиническим синдромам 

Таблица 3.3. 

Неврологические синдромы при АК1 распределенные по показателю смеще-

ния миндалин  

 

 

Синдромы  

Эктопия миндалин в группах больных, мм 

Ⅰ  

0-5 мм 

(n=17) 

Ⅱ  

6-10 мм 

(n=75) 

Ⅲ  

11-15 мм 

(n=84) 

Ⅳ  

более 15 мм 

(n=31) 

Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m 

без синдрома 7 41,2±3,5 3 4,0±1,5 - - - - 

бульбарный - - 10 13,3±5,76 20 23,8±6,4 9 29,0±6,5 

мозжечковый 10 58,8±3,65 39 

 

52,0±6,75* 12 

 

14,3±4,22 2 

 

6,45±2,4 

пирамидный - - 5 6,67±2,7 21 25,0±2,5 1 3,23±7,25 

сиринго- 

миелитический 

- - 18 24,0±7,7* 31 36,9±5,8 19 61,3±6,15 

* - показатели статистически значимы (p<0,05) 
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Из приведенной выше таблицы становится ясно, что синдром мозжеч-

кового типа с такими признаками, как шум в ушах, головокружения, нистагм 

в различных вариациях проявлений такового, а также – атаксии как статиче-

ского, так и динамического типа, в конечном итоге является наиболее харак-

терным для испытуемых, относящихся к 1 и 2 группе из тех, что уже были 

описаны ранее. Показатель опущения миндалин у данных групп колеблется в 

диапазоне 0.6-1 см. Клинические признаки такого рода были выявлены у 

58,8 % и 52,0 % испытуемых обеих групп. Среди испытуемых 3 и 4 из опи-

санных выше категорий отмечается гораздо менее яркая степень выраженно-

сти синдрома мозжечкового типа. При том, что показатель смещения минда-

лин составлял 1,1-1,5 см, таковой был выявлен у 14,3 % испытуемых или 12 

чел. Показатель смещения, превышающий максимальное указанное значение, 

был выявлен лишь у 2 чел. Такое низкое число больных в Ⅲ и Ⅳ группе с 

проявлениями мозжечкового синдрома, по нашему мнению, может быть обу-

словлено прежде всего интактностью церебеллярных путей при наличии су-

щественного по своему значению показателя смещения миндалин. Бульбар-

ный синдром с клиническими симптомами дисфагии, дизартрии, парезом 

мягкого неба, мышц языка наиболее часто наблюдался у больных Ⅳ группы 

в 29,0 % случаев, а в Ⅲ группе был отмечен у 20 (23,8 %) пациентов. Число 

больных с бульбарным синдромом во Ⅱ группе было намного меньше по 

сравнению с Ⅲ и Ⅳ группой и составляло всего 13,3 %, а в Ⅰ группе таких 

больных и вовсе не наблюдалось. Преобладание бульбарного синдрома в 

группах пациентов с выраженным смещением миндалин мозжечка было 

ожидаемо, так как именно при грубой эктопии мозжечка подвергаются ком-

прессии структуры продолговатого мозга. Клинические проявления пира-

мидного синдрома в виде спастических парезов и повышения сухожильных 

рефлексов были характеры для пациентов Ⅲ группы с эктопией миндалин 

11–15 мм и составляли 25,0 %, тогда как в Ⅱ и Ⅳ группах подобные больные 

отмечались лишь в 6,67 % и 3,23 % соответственно; в Ⅰ группе пациентов с 

пирамидным синдромом не наблюдалось. Доминирование пирамидного син-
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дрома в клинике у больных Ⅲ группы мы связываем с сопутствующими лик-

вородинамическими нарушениями в головном мозге, развитием гипертензи-

онно-гидроцефального синдрома и нарушением проводимости на уровне пе-

рекреста пирамидных путей. Сирингомиелитический синдром с различными 

типами чувствительных сегментарных диссоциированных расстройств 

наиболее широко был представлен в Ⅳ группе больных с опущением минда-

лин более 15 мм, составлял более половины наблюдений- 19 (61,3 %) в дан-

ной группе. В Ⅱ и Ⅲ группе больных с сирингомиелитическими симптомами 

было вдвое меньше по 18 (24,0 %) и 31 (36,9 %) соответственно, что было 

обусловлено более редким образованием сирингомиелитических полостей в 

спинном мозге у пациентов данных групп. В Ⅰ группе лиц с сирингомиелией 

в шейном и грудном отделах спинного мозга в ходе работы выявлено не бы-

ло. Также, у 10 наших пациентов с АК 1 типа мы не смогли выделить опре-

деленный клинический синдром; 7 пациентов Ⅰ группы и 3 пациента Ⅱ груп-

пы, предъявляли скудные субъективные жалобы без объективных наруше-

ний, опущение миндалин мозжечка у данной категории больных являлось 

“находкой” при МРТ исследовании.  

§3.2. КЛИНИЧЕСКАЯ СТРУКТУРА СИНДРОМОВ АНОМАЛИИ КИАРИ 1 В 

СОЧЕТАНИИ С СИРИНГОМИЕЛИЕЙ 

Аномалии развития кранио-вертебрального перехода такие как маль-

формация Киари 1 и 2 типа, базиллярная импрессия и аномалия Денди-

Уокера являются наиболее распространенными причинами образования си-

рингомиелитических полостей. По данным различных авторов частота встре-

чаемости составляет от 60–80 % (Шустин В.А., 1997; Гланц С., 1999; Alzate 

J.C., 2001). В литературе варианты образования полостей спинного мозга 

разделены на два типа - это гидромиелию и сирингомиелию. При 

гидромиелии наблюдается расширение центрального канала до 2,7-3,0 мм. 

Сирингомиелия характеризуется расширением полости за границы централь-
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ного канала с выстиланием стенок кисты слоем глиальной ткани (Менделе-

вич Е.Г., 2000; Сачкова И.Ю., 2001; Amer T., 1997).  

В нашем исследовании мы провели анализ неврологических симптомов 

у пациентов с аномалией Киари 1 типа с верифицированной сирингомиели-

тической полостью, не сообщающегося характера по данным МРТ исследо-

вания шейной, грудной либо смешанной локализации. Мы заранее не вклю-

чили в материал исследования пациентов с гидромиелией, поскольку данные 

больные, а точнее – их состояние по итогам анализа, не характеризовалось 

наличием отклонений объективного неврологического характера. 2 испытуе-

мых страдали от наличия сирингомиелии – holocordsyringomyelia в тяжелой 

вариации таковой и соответствующим воздействием на полный спектр отде-

лов спинного мозга, вплоть до поясничного отдела, эти пациенты рассматри-

вались как отдельные клинические варианты. 

Все наши 68 пациентов с АК 1 типа и обнаруженной сирингомиелией 

по данным МРТ, были разделены на группы в зависимости от локализации 

сирингомиелитической полости- шейную, грудную и смешанную форму 

(рис. 3.6. А, Б, В). 

   
А Б В 

Рис.3.6. МРТ с сирингомиелией шейного, грудного отдела СМ и смешанной 

формой 

Первую группу составили 39 больных с сирингомиелией шейного от-

дела, вторую - 8 пациентов грудного отдела и третью - 21 пациент с шейно-

грудной сирингомиелией. Один наблюдавшийся больной с сирингобульбией 
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не вошел ни в одну из групп основного исследования. Результаты исследова-

ния субъективных неврологических симптомов у больных АК 1 типа с си-

рингомиелией различной локализации в сравнении по группам представлены 

в таблице 3.4.  

Сначала нами проанализированы субъективные клинические симптомы 

у больных с сирингомиелией в зависимости от локализации полости в отде-

лах спинного мозга. Так, пациенты Ⅰ группы с шейной сирингомиелией в 16 

(41,0 %) случаев жаловались на систематические головные боли шейно-

затылочной локализации, теменная боль присутствовала у 7 (17,9 %) боль-

ных, ретроорбитальный характер болей не отмечался.  

 

Таблица 3.4  

Субъективные клинические симптомы АК 1 в зависимости от локализации 

сирингомиелии 

 

 

Общие симптомы сирингомие-

лии  

Группы больных 

Ⅰ  

Шейная (n=39) 

Ⅱ  

Грудная (n=8) 

Ⅲ  

(n=21) 

Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m 

Головная боль       

- шейно-затылочная 16 41,0±2,05 3 37,5±3,4* 14 66,7±5,5* 

- теменная 7 17,9±3,01 - - 4 19,0±4,1* 

- ретроорбитальная - -   1 4,76±4,81 

Координаторные и вестибуляр-

ные симптомы 

      

- головокружение 11 28,2±3,08* 2 25,0±3,05 4 19,0±1,5* 

- тошнота 5 12,8±2,5 - - 3 14,3±4,1 

- шум в ушах 8 20,5±2,85* 2 25,0±2,1 7 33,3±2,5* 

Глазные симптомы       

- нечеткость зрения 5 12,8±2,5* - - 6 28,6±4,7* 

- двоение - - - - 1 4,76±1,2 

Бульбарные симптомы       

- чувство комка в горле 12 30,8±3,76* 3 37,5±3,5 10 47,6±7,45 

- затруднение глотания 6 15,4±5,5 - - 6 28,6±3,95** 

- поперхивание 7 17,9±3,45 3 37,5±3,5 8 38,1±3,5 

Чувствительные нарушения       

- онемение лица - - - - 2 9,52±3,65 

- онемение языка 4 10,4±2,65 - - 8 38,1±2,8 
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- онемение в конечностях 22 56,4±6,4* 6 75,0±4,65 14 66,7±4,5 

- онемение в теле 9 23,1±4,5 6 75,0±7,3 14 66,7±6,4 

- лицевая боль 4 10,4±2,4 - - 3 14,3±2,6 

- боли в конечностях  22 56,4±7,7** 3 37,5±3,75 12 57,1±7,5* 

- диффузные боли во всем теле 16 41,0±4,65** 3 37,5±3,75 11 52,4±8,3 

Двигательные нарушения       

- слабость в руках 17 43,6±4,75** 1 18,7±3,6 12 57,1±5,8 

- слабость в ногах  5 12,8±5,6 4 50,0±2,5 12 57,1±5,7 

- нарушение стабильной походки 5 12,8±5,6 4 50,0±2,5 11 52,4±3,8 

Нарушения вегетативного типа       

- ощущение недостатка кислоро-

да 

15 38,7±3,8* 2 25,0±4,65 14 66,7±9,3* 

- ощущение холода в конечно-

стях 

18 46,2±5,76* 4 50,0±2,5 12 57,1±5,3* 

* - показатели статистически значимы (p<0,05); **-( p<0,01) 

 

Субъективные вестибулярные симптомы были представлены голово-

кружением и тошнотой в 11 (28,2 %) и 5 (12,8 %) случаев соответственно. 

Шум в ушах беспокоил 8(20.5 %) пациентов данной группы. Глазные симп-

томы в виде субъективной нечеткости зрения наблюдались у 5 (12,8 %) боль-

ных Ⅰ группы. 

Почти треть больных с шейной сирингомиелией жаловались на чувство 

комка в горле – 30,8 %, тогда как затруднение глотания и поперхивание 

встречалось вдвое реже – 15,4 % и 17,9 % случаев соответственно. Разнооб-

разие чувствительных нарушений отмечали больше половины пациентов с 

шейной сирингомиелией. Онемение и боли в конечностях беспокоили 22 

(56,4 %) обследуемых, онемение лица и языка наблюдалось в 4 (10,4 %) слу-

чаях, а диффузные боли во все теле определяли 16 (41,0 %) пациентов Ⅰ груп-

пы. Субъективные двигательные расстройства в большинстве случаев 

наблюдались в виде слабости верхних конечностей в 43,6 % случаев, тогда 

как слабость в нижних конечностях и нестабильность походки отмечали 

12,8 % обследуемых с шейной сирингомиелией. Многих пациентов данной 

группы- 15 (38,7 %) беспокоило чувство нехватки воздуха, а на похолодание 

конечностей жаловались 18 (46,2 %) больных. То есть, в структуре субъек-
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тивных симптомов у больных с шейной сирингомиелией преобладали чув-

ствительные расстройства в конечностях, слабость верхних конечностей и 

вегетативные симптомы. 

Нами проведен анализ субъективных неврологических симптомов у 8 

пациентов Ⅱ группы с грудной сирингомиелией. Жалобы на головную боль 

шейно-затылочной локализации предъявляли 3 (37,5 %) больных данной 

группы. Остальных 5 пациентов Ⅱ группы головная боль не беспокоила. Ве-

стибулярные симптомы в виде головокружения и ума в ушах отмечали 2 

(25,0 %) обследуемых в указанной группе. Субъективных глазных симптомов 

пациенты не отмечали, однако чувство комка в горле и поперхивание обна-

руживалось у 3 больных с грудной сирингомиелией, что скорее было обу-

словлено непосредственной эктопией миндалин мозжечка, но не образовани-

ем сирингомиелитической полости. Среди чувствительных расстройств 

наибольшее место – 6 (75,0 %) занимали онемение в конечностях и теле, боли 

в конечностях и диффузные боли во всем теле отмечали вдвое меньше - 3 

(37,5 %) пациентов Ⅱ группы. Двигательные нарушения в виде слабости в 

нижних конечностях и нестабильности походки субъективно определяла по-

ловина больных - 4 (50,0 %) с сирингомиелией в грудном отделе. Жалобы на 

слабость в верхних конечностях предъявлял всего один обследуемый в дан-

ной группе. Вегетативные симптомы в виде чувства нехватки воздуха и 

ощущения похолодания конечностей отмечали 2 (25,0 %) и 4 (50,0 %) боль-

ных Ⅱ группы соответственно. Итак, субъективные неврологические симп-

томы у больных с АК 1 типа и грудной сирингомиелией складывались из 

расстройств чувствительности в теле, слабости и нестабильности нижних ко-

нечностей и вегетативных явлений в конечностях. 

Анализ субъективных симптомов в Ⅲ группе у 21 пациента со сме-

шанной сирингомиелией в шейно-грудном отделе определял разнообразие 

характера головных болей. Так, в большинстве случаев – 14 (66,7 %), боль-

ные жаловались на шейно-затылочную боль, теменная боль беспокоила 4 

(19,0 %) обследуемых, ретроорбитальная боль наблюдалась в единичном 
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случае. Вестибулярные симптомы в виде головокружения отмечали 4 

(19,0 %) больных Ⅲ группы, а шум в ушах присутствовал в 7 (33,3 %) 

наблюдениях. Требует внимания широкая представленность бульбарной 

симптоматики- чувство комка в горле испытывали 10 (28,6 %) больных дан-

ной группы, а затруднение глотания и поперхивание определяли 6 (28,6 %) и 

8 (38,1 %) пациентов. В большинстве случаев, указанные симптомы выявля-

лись у больных с АК 1 и высокой сирингомиелией на уровне С1-С2. 

Наибольшую вариабельность показал анализ субъективных чувствительных 

расстройств. Онемение в конечностях и теле отмечали более половины об-

следованных в Ⅲ группе- 14 (66,7 %); онемение языка наблюдалось у 8 

(38,1 %), а онемение лица у 2 (9,52 %) пациентов данной группы. Жгучие бо-

ли в конечностях и диффузные боли во всем теле беспокоили 12 (57,1 %) и 11 

(52,4 %) больных со смешанной сирингомиелией. Подобное разнообразие 

чувствительных расстройств, по нашему мнению, обусловлено распростра-

ненностью сирингомиелитической полостью по отделам спинного мозга, ла-

терально за пределы центрального канала. В структуре двигательных рас-

стройств преобладала субъективная слабость в верхних и нижних конечно-

стях у 12 (57,1 %) пациентов Ⅲ группы. Нестабильность походки была отме-

чена в 11 (52,4 %) случаев. Более половины обследуемых данной группе бес-

покоило чувство нехватки воздуха -14 (66,7 %), а похолодание в конечностях 

наблюдалось у 12 (57,1 %) больных. То есть, спектр субъективных невроло-

гических расстройств у пациентов со смешанной формой сирингомиелии был 

весьма широкий- разнообразие бульбарных, чувствительных, двигательных и 

вегетативных нарушений определялось протяженностью сирингомиелитиче-

ских полостей. Таким образом, при сравнительном анализе можно отметить, 

что у больных Ⅰ группы преобладали субъективные чувствительные и двига-

тельные расстройства в верхних конечностях, плечевом поясе, тогда как у 

пациентов Ⅱ группы обнаруживались чувствительные нарушения в теле и 

симптомы слабости и нестабильности в нижних конечностях. Доминирова-

ние бульбарных субъективных симптомов у больных Ⅲ группы определя-
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лось при распространенной сирингомиелии в верхних шейных отделах по 

С1-С2 и, возможно, было связано с реактивным раздражением продолговато-

го мозга сирингомиелитической кистой. При этом субъективные двигатель-

ные и чувствительные расстройства у обследуемых в Ⅲ группе со смешан-

ной формой сирингомиелии носили более вариабельный характер, чем в Ⅰ и Ⅱ 

группах - при изолированной сирингомиелитической полости в шейном и 

грудном отделах. 

Мы провели корреляционный анализ между наличием сирингомиелии 

и выраженностью субъективных неврологических нарушений. Наличие си-

рингомиелитической кисты в шейном и шейно-грудном отделе спинного 

мозга напрямую коррелировало с выраженностью субъективных неврологи-

ческих расстройств, связь средней частоты по шкале Чеддока определялась у 

пациентов Ⅰ и Ⅲ групп (rхy=0,545; р˂0,05). 

 Далее, нами проанализированы объективные неврологические данные у 68 

пациентов по группам с шейной, грудной и смешанной локализацией сирин-

гомиелитической полости. Результаты неврологического обследования у 

данной категории больных отражены ниже (табл. 3.5.) 

Таблица 3.5  

Объективные клинические симптомы АК1 по критерию выявления сиринго-

миелии 

 

Координаторные и вестибулярные 

симптомы сирингомелии  

Группы больных 

Ⅰ  

Шейная (n=39) 

Ⅱ  

Грудная (n=8) 

Ⅲ  

смешанная  

(n=21) 

Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m 

Атаксия:       

- статического типа 12 30,8±4,6* 2 25,0±2,7 9 42,9±6,3* 

- динамического типа 9 23,1±4,3 4 50,0±5,3 11 52,4±5,7* 

Вегетативные нарушения       

- акроцианоз 7 17,9±3.5 1 12,5±2,6 5 23,8±4,3 

- гипергидроз 12 30,8±5.3* 1 12,5±2,6 8 38,1±2,8* 

- дермографизм 7 17,9±3.5 3 37,5±6,3 10 47,6±3,7* 

- нарушение сердечного ритма 5 12,8±3.2 1 12,5±2,6 5 23,8±4,3* 

- частоты дыхания 8 20,5±1.7 3 37,5±6,3* 8 38,1±2,8* 

Двигательные нарушения       

- гемипарез - - - - 1 4,76±1,3 
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- гипотрофия:       

а) мышц ног - - 2 25,0±4,7 2 9,52±2,6 

б) мышц рук 18 46,2±6,3* - - 6 28,6±5,3 

- монопарез:       

а) вялый верхний  5 12,8±2,4 - - 2 9,52±3,6 

б) нижний  - - 1 12,5±3,5 - - 

- парапарез:       

а) верхний  14 35,9±4,3* - - 9 42,9±8,2* 

б) нижний  - - 2 25,0±4,7 3 14,3±1,5 

в) спастический нижний 5 12,8±2,5 4 50,0±5,5 5 23,8±4,6* 

- тетрапарез 4 10,3±4,3 - - 4 19,0±9,3 

Нистагм       

- спонтанный установочный - - - - 1 4,76±1,3 

- горизонтальный 8 20,5±2,8* 2 25,0±2,4 8 38,1±5,4* 

- ротаторный - - - - 2 9,52±2,7 

- вертикальный - - - - 1 4,76±2,5 

- «бьющий вниз» 12  1 12,5±1,8 10 47,6±2,5 

- «бьющий вверх» - - - - - - 

Симптомы поражения нервов че-

репного типа 

      

- гипостезия лица 5 12,8±2,6 1 12,5±0,5 3 14,3±3,5 

- дизартрия 3 7,69±2,8 - - 4 19,0±2,8 

- диплопия - - - - 1 4,76±0,4 

- дисгевзия 7 17,9±4,2 - - 4 19,0±2,8 

- дисфагия 13 33,3±4,7* - - 7 33,3±3,3* 

- парез неба 10 25,6±1,7* - - 8 38,1±6,3* 

- язычных мышц 3 7,69±1,9 - - 5 23,8±7,3* 

- шейных мышц 11 28,2±3,5* - - 4 19,0±2,7 

Патологические рефлексы       

- кистевые  2 5,13±1,1 - - 2 9,52±1,6 

- орального автоматизма 6 15,4±2,6 1 12,5±3,5 4 19,0±3,4 

- стопные  6 15,4±2,6 3 37,5±5,3 5 23,8±5,3 

Рефлекторная сфера       

- минимизация или полная ликви-

дация 

      

а) рефлексов брюшного типа 2 5,13±0,4 4 50,0±2,8 7 33,3±3,1 

б) рефлекса глоточного типа 11 28,2±4,5* - - 7 33,3±4,2 

в) рефлекса роговичного типа - - 1 12,5±0,5 3 14,3±2,5 

г) BR, TR 28 71,8±8,4* - - 18 85,7±9,4 

д) PR, AR 2 5,13±0,4 2 25,0±6,3 3 14,3±2,5 

- максимизация BR, TR 6 15,4±3,6 - - 3 14,3±1,7 

- максимизация PR 17 43,6±3,6 5 62,5±3,9* 9 42,9±3,4 

Тазовые нарушения по типу:       

- задержки 4 10,3±2,7 2 25,0±4,8* 7 33,3±2,78* 

- недержания - - - - 2 9,52±2,05 

Фибрилляции       

- в руках 12 30,8±3,7* - - 4 19,0±2,9 

- в ногах - - - - - - 

- туловище - - - - 2 9,52±1,4 

Чувствительные нарушения       
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- альтернирующие  - - - - 1 4,76±1,4 

- гипостезия по радикулярному ти-

пу 

8 20,5±2,6 4 50,0±5,5 6 28,6±5,4* 

- диссоциированные сегментарные:       

а) по гемитипу  2 5,13±1,7 - - 1 4,76±1,6 

б) по типу “куртки” 13 33,3±3,1* - - 7 33,3±6,2* 

в) по типу “полукуртки” 12 30.8±5,3* - - 4 19,0±2,8 

- проводниковые  4 10,3±2,9 3 37,5±3,5 2 9,52±4,5 

* - показатели статистически значимы (p<0,05) 

 

Как видно из вышеизложенной таблицы, в структуре вестибулярных и 

координационных нарушений у пациентов Ⅰ группы определялся нистагм, 

горизонтального характера в 8 (20,5 %) наблюдений; нистагм, “бьющий 

вниз” был выражен в 12 (30,8 %) случаев. Явления статической атаксии в ви-

де неустойчивости в позе Ромберга отмечались у 12 (30,8 %) больных, тогда 

как признаки динамической атаксии были выявлены у 9 (23,1 %) пациентов Ⅰ 

группы. У трети обследуемых с шейной сирингомиелией присутствовали 

объективные симптомы нарушения функции черепных нервов. Гипостезия 

половины лица определялась в 5 (12,8 %) наблюдений. Дисфагия и парез 

мягкого неба отмечались у 13 (33,3 %) и 10 (25,6 %) больных данной группы 

соответственно. Требует внимания парез мышц шеи, развивающийся в 11 

(28,2 %) клинических случаях при шейной сирингомиелии, что, по нашему 

мнению, в большей степени связано с нарушением функции добавочного не-

рва на уровне продолговатого мозга, чем непосредственно с образованием 

полости в шейном отделе. При объективном исследовании рефлекторной 

сферы у 11 (28,2 %) пациентов Ⅰ группы обнаружено минимизация или пол-

ная ликвидацияглоточного рефлекса, часто билатерально. Роговичный ре-

флекс у всех пациентов данной группы был сохранен. Следует отметить, что 

сухожильная гипо-и арефлексия определялась в 28 (71,8 %) случаев в верх-

них конечностях с 2-х сторон с некоторой асимметрией бицепс и трицепс ре-

флексов. Снижение коленных сухожильных рефлексов и рефлекса с ахиллова 

сухожилия наблюдалось у 2-х больных с шейной сирингомиелией, что труд-

но объяснить наличием сирингомиелитической полости. Возможно, феномен 



 

87 
 

гипорефлексии в нижних конечностях связан с сопутствующим гидроце-

фальным синдромом у данных пациентов Ⅰ группы. Повышенный бицепс и 

трицепс рефлекс при шейной сирингомиелии определялся в 6 (15,4 %) случа-

ев, тогда как повышение пателлярного рефлекса присутствовало у 17 

(43,6 %) больных данной группы. Патологические рефлексы орального авто-

матизма были отмечены у 6 (15,4 %) пациентов Ⅰ группы при исследовании 

хоботкового рефлекса и рефлекса Маринеску-Родовича. В 6 случаях наблю-

дений у больных с шейной сирингомиелией повышение коленного сухо-

жильного рефлекса сочеталось со стопными патологическими знаками (чаще 

симптом Бабинского и Бехтерева), что свидетельствовало о недостаточности 

пирамидных путей. У трети пациентов Ⅰ группы в структуре объективных 

чувствительных расстройств преобладали сегментарные диссоциированные 

нарушения болевой и температурной чувствительности по типу “куртки” и 

“полукуртки” у 33,3 % и 30,8 % больных соответственно. Гипостезию по ра-

дикулярному типу в зоне иннервации определенного шейного сегмента, свя-

занного с расположением сирингомиелитической полости, отмечали в 8 

(20,5 %) случаях. Альтернирующие нарушения чувствительности у больных Ⅰ 

группы не выявлялись. Доминирование вялых параличей в обеих верхних 

конечностях обнаруживалось у 14 (35,9 %) больных с шейной сирингомиели-

ей, тогда как вялый монопарез отмечался вдвое реже и составлял 5 (12,8 %) 

наблюдений. Спастические двигательные расстройства в виде нижнего пара-

пареза объективизировались у 5 (12,8 %) пациентов данной группы, спасти-

ческий тетрапарез определялся в 4 (10,3 %) случаях при распроложении си-

рингомиелитической кисты на уровне С1-С2 сегментов спинного мозга. Для 

шейной сирингомиелии были характерны гипо-и атрофические нарушения в 

мышцах верхних конечностей, чаще в дистальных отделах с захватом межо-

стных промежутков, а иногда проксимальнее, по дельтовидной и двуглавой 

мышцам. Обращает внимание наличие у 12 (30,8 %) больных Ⅰ группы фиб-

рилляций в плечевом поясе и верхних конечностях, что свидетельствовало о 

смещении сирингомиелитической полости к передним спинномозговым 
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структурам. Подобных патологических фибрилляций на уровне туловища, 

либо нижних конечностей у пациентов данной группы не регистрировалось. 

Вегетативные нарушения в Ⅰ группе больных были вариабельны: нарушение 

сердечного ритма отмечалось у 5 (12,8 %) обследуемых, нарушение дыхания 

- в 8 (20,5 %) случаях. Акроцианоз и дермографизм обнаруживался у 7 

(17,9 %) пациентов. Наибольшее число больных-12(30.3 %) с шейной сирин-

гомиелией имели гипергидроз ладоней. Нарушение функции тазовых органов 

по типу задержки отмечали 4 (10,3 %) пациента Ⅰ группы, что указывало на 

проводниковые расстройства при шейной сирингомиелии. Итак, обобщая 

выше сказанное, у больных Ⅰ группы с сирингомиелией на уровне шейного 

отдела в структуре объективных неврологических нарушений на первый 

план выступают чувствительные расстройства по сегментарному диссоции-

рованному типу “куртки” и “полукуртки”, реже - радикулярному типу. При 

смещении сирингомиелитической полости вперед развивается передний спи-

нальный синдром с вялыми параличами, гипотрофией и фибрилляциями в 

верхних конечностях и спастическими нарушениями в нижних конечностях. 

Если сирингомиелия расположена достаточно высоко на уровне С1-С2 сег-

ментов, то в объективном неврологическом статусе доминировал бульбарный 

синдром, с элементами недостаточности пирамидных путей. 

Далее нами проанализированы объективные неврологические симпто-

мы у 8 больных с АК1типа с сопутствующей сирингомиелией грудного отде-

ла. При обследовании вестибулярной сферы горизонтальный нистагм обна-

руживался у 2 (25,0 %) пациентов Ⅱ группы, а нистагм “ бьющий вниз”, ха-

рактерный для аномалии Киари был выявлен лишь в одном случае. Явления 

динамической атаксии определялись у половины больных данной группы, 

тогда как статическая атаксия была обнаружена у 2 (25,0 %) обследуемых с 

грудной сирингомиелией.  

Симптомы поражения черепных нервов у пациентов Ⅱ группы были 

представлены очень скудно, лишь в единичном случае определялась объек-

тивная гипостезия половины лица по зонам Зельдера. Явлений дисфагии, ди-
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зартрии, парезов мягкого неба и парезов мышц шеи ни у одного больного с 

сирингомиелией в грудном отделе при неврологическом осмотре обнаружено 

не было. При исследовании рефлекторной сферы отмечалось снижение рого-

вичного рефлекса у 1 (12,5 %) больного, а глоточный рефлекс был сохранен у 

всех обследуемых Ⅱ группы.  

Обследование сухожильных рефлексов выявляло повышение коленно-

го рефлекса у 5 (62,5 %) больных данной группы, что указывало на провод-

никовые нарушения с уровня грудного отдела. Обращает внимание феномен 

гипорефлексии в нижних конечностях у 2 (25,0 %) пациентов данной группы, 

причем у обоих обследуемых сирингомиелитическая полость была располо-

жена до уровня нижних грудных сегментов Th10-Th12. Отсутствие либо сни-

жение брюшных рефлексов было отмечено у половины больных с грудной 

сирингомиелией. Исследование патологических стопных знаков выявило по-

ложительный симптом Бабинского и Бехтерева в 3 (37,5 %) случаях, а поло-

жительный ладонно-подбородочный рефлекс вызывался лишь у одного па-

циента Ⅱ группы.  

Спектр чувствительных нарушений у больных с грудной сирингомие-

лией складывался из объективных радикулярных расстройств у 4 (50,0 %) 

больных Ⅱ группы в зоне иннервации сегментов, при этом учитывая пере-

крестную иннервацию грудных сегментов, выпадения чувствительности ча-

ще распространялись на три рядом расположенных сегмента-Th4-5-6, Th7-8-9, 

Th10-11-12. Проводниковые расстройства чувствительности определялись в 3 

(37,5 %) наблюдениях в указанной группе.  

При объективном исследовании двигательной сферы у половины паци-

ентов с грудной сирингомиелией обнаруживался нижний спастический пара-

парез; вялый нижний парапарез с гипотрофией мышц нижних конечностей 

был отмечен в 2 (25,0 %) случаях, а вялый нижний монопарез – в одном слу-

чае. Подобный двигательный дефицит, по нашему мнению, может быть обу-

словлен компрессией передней спинальной артерии крупной сирингомиели-

тической полостью, и как следствие, нарушением кровообращения в перед-
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них отделах спинного мозга в области, соответствующей уровню нижнегруд-

ных сегментов. Нарушения движения в верхних конечностях у пациентов Ⅱ 

группы не определялось.  

Вегетативные расстройства у пациентов с грудной сирингомиелией 

были малоразнообразны, в большинстве случаев-3 (37,5 %) проявлялись 

нарушением частоты дыхания и дермографизмом. Нарушение сердечного 

ритма наблюдалось в единичном случае. Тазовые нарушения по типу за-

держки отмечали 2 (25,0 %) пациента данной группы, которые развивались 

на фоне спастического нижнего парапареза. Суммируя изложенные ранее ре-

зультаты объективного обследования больных Ⅱ группы с АК 1 типа, можно 

сказать, что при грудной локализации сирингомиелитической полости в 

неврологическом статусе определяется доминирование спастического ниж-

него парапареза; при расположении сирингомиелии на уровне нижнегрудных 

сегментов часто развивается компрессионный синдром передней спинальной 

артерии с появлением нижнего вялого парапареза. В структуре чувствитель-

ных расстройств преобладают радикулярные нарушения чувствительности, 

перекрестного характера в зоне иннервации трех сегментов. Разнообразие ве-

гетативных нарушений для сирингомиелии грудного отдела характерно не 

было.  

Мы провели анализ объективных неврологических симптомов в Ⅲ 

группе у 21 пациента с АК1 типа с формированием протяженной сирингоми-

елии на уровне шейно-грудного отдела. Нарушения в координаторной и ве-

стибулярной сфере носили вариативный характер. Так, при исследовании ни-

стагма у 8 (38,1 %) больных преобладал установочный горизонтальный ни-

стагм, а нистагм “ бьющий вниз” был отмечен у 10 (47,6 %) пациентов дан-

ной группы. Спонтанный и вертикальный нистагм обнаруживался в единич-

ных случаях и имел преимущественно стволовое происхождение, тогда как 

прочие формы нистагма в большей степени были связаны с церебеллярной 

недостаточностью. При пробах на статическую атаксию больные в Ⅲ группе 

обнаруживали шаткость в позе Ромберга, а явления динамической атаксии 
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определяли в более половине клинических случаев Ⅲ группы. Симптомы по-

ражения черепных нервов у пациентов с шейно-грудной сирингомиелией 

были чрезвычайно разнообразны: признаки дисфагии и парез мягкого неба 

присутствовали у 7 (33,3 %) и 8 (38,1 %) обследованных данной группы, а 

дизартрия, дисгевзия и парез мышц шеи отмечался в 4 (19,0 %) случаев. Па-

рез мышц языка обнаружен у 5 (23,8 %) обследованных. Такой широкий 

спектр симптомов поражения черепных нервов при смешанной форме сирин-

гомиелии, по нашему мнению, обусловлен грубым нарушением ликвороди-

намики головного мозга с развитием сопутствующего гипертензионно-

гидроцефального синдрома. При этом глоточный рефлекс был снижен или 

вовсе отсутствовал в 7 (33,3 %) наблюдений, снижение роговичного рефлекса 

определялось у 3 (14,3 %) больных Ⅲ группы. Сухожильная гипорефлексия 

доминировала в верхних конечностях-снижение бицепс и трицепс рефлекса 

обнаруживалось у 18 (85,7 %) пациентов данной группы, снижение брюшных 

рефлексов выявлялось у 7 (33,3 %) больных, а отсутствие коленного рефлек-

са отмечалось в 3 (14,3 %) случаях. Общая умеренная гипорефлексия была 

характерна для смешанной шейно-грудной формы сирингомиелии; однако в 

9 случаях (42,9 %) Ⅲ группы наблюдалось повышение коленных рефлексов, 

что указывало на преимущественную недостаточность проводниковых путей 

при протяженной сирингомиелии. Патологические стопные знаки регистри-

ровались у 5 (23,8 %) пациентов данной группы. Положительный рефлекс 

Маринеску-Родовича определялся у 4 (19,0 %) больных Ⅲ группы. Вариа-

бельность чувствительных нарушений обнаруживалась у большинства паци-

ентов со смешанной локализацией сирингомиелитической полости. Так, ра-

дикулярный тип расстройств объективно определялся у 6 (28,6 %) пациентов, 

а сегментарное диссоциированное расстройство болевой и температурной 

чувствительности по типу “куртки” и “ полукуртки” у 7 (33,3 %) и 4 (19,0 %) 

больных соответственно. Диссоциированное расстройство чувствительности 

по гемитипу наблюдалось у 1 (4,76 %) обследуемого. В единичном случае мы 

выявили альтернирующий тип расстройства чувствительности- синдром 
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Валленберга-Захарченко-дорсолатеральный медуллярный синдром, который, 

по нашему мнению, мог развиться у больного с АК1 на фоне повреждений в 

области нижней задней мозжечковой артерии при нарушениях задней череп-

ной ямки на структурном уровне таковой. По итогам объективного исследо-

вания двигательной сферы в 9 (42,9 %) случаях определялся вялый верхний 

парапарез с гипотрофией мышц плечевого пояса у 28,6 % больных. Вялый 

верхний монопарез при смешанной сирингомиелии наблюдался у 2 (9,52 %) 

больных Ⅲ группы. Спастические нарушения при шейно-грудной сиринго-

миелии зависели от локализации и распространенности сирингомиелитиче-

ской полости. Спастический тетрапарез при “высокой” сирингомиелии обна-

руживался у 4 (19,0 %) пациентов данной группы, а спастический нижний 

парапарез – в 5 (23,8 %) случаев при расположении сирингомиелии ниже 

уровня С4-С6. Следует отметить появление фибрилляций в плечевом поясе и 

туловище у 4 (19,0 %) и 2 (9,52 %) больных Ⅲ группы соответственно, что, 

как было сказано ранее, указывало на вовлечение в патологический процесс 

передних спинно-мозговых структур при протяженной сирингомиелии. У бо-

лее трети пациентов данной группы присутствовали объективные вегетатив-

ные симптомы – нарушение сердечного ритма выявлялось у 5 (23,8 %), 

нарушение дыхания и элементы апноэ у 8 (38,1 %) больных, а дермографизм 

определялся у 10 (47,6 %) обследованных. Тазовые функции у 7 (33,3 %) 

больных были нарушены по типу задержки, что сочеталось с проводниковы-

ми расстройствами; дисфункция тазовых органов по типу недержания обна-

руживалась у 2 (9,52 %) пациентов на фоне сопутствующей гидроцефальной 

симптоматики.  

Таким образом, в случае с распространенной сирингомиелией в шейно-

грудном отделе у больных Ⅲ группы с АК 1 типа в объективном неврологи-

ческом статусе преобладают чувствительные нарушения по радикулярному 

типу, а также диссоциированные расстройства болевой и температурной чув-

ствительности по сегментарному типу, двигательные нарушения с вялыми и 

спастическими парапарезами, напрямую зависящими от локализации сирин-
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гомиелитичесой полости. Сопутствующее грубое нарушение ликвородина-

мики головного мозга при шейно-грудной сирингомиелии усугубляло сдав-

ление стволовых структур при АК 1 типа и определяло разнообразные симп-

томы поражения черепных нервов. 

При анализе выраженности объективных неврологических нарушений 

в зависимости от локализации сирингомиелитической кисты в различных от-

делах спинного мозга, мы выявили корреляционную связь заметной частоты 

по Спирмену (rхy=0,705; р˂0,05) между объективной неврологической карти-

ной и наличием сирингомиелитической полости в шейном отделе или рас-

пространенной сирингомиелией, тогда как при изолированной грудной фор-

ме подобных корреляций не обнаружено. 

Проведенный выше подробный анализ субъективных и объективных 

неврологических симптомов у пациентов с АК 1 типа и сирингомиелией в за-

висимости от локализации по отделам спинного мозга позволил нам выде-

лить клинические синдромы. Распределение форм клинических синдромов у 

больных с различной локализацией сирингомиелитической полости пред-

ставлено в таблице 3.6. 

Таблица 3.6  

Неврологические синдромы при АК1 исходя из критерия выявления сирин-

гомиелии 

Синдромы сирингомелии 

Группы больных 

Ⅰ  

Шейная (n=39) 

Ⅱ  

Грудная (n=8) 

Ⅲ  

смешанная  

(n=21) 

Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m 

мозжечковый 12 30,8±3,4* - - 1 4,76±0,4 

бульбарный 10 25,6±4,7* - - 7 33,3±5,3* 

пирамидный 4 10.4±2,8 - - 4 19,0±3,6 

сиринго-миелитический 13 33,3±4,2* 8 100,0±2,5 9 42,9±4,2* 

без синдрома - - - - - - 
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*-достоверность значений (p<0,05) 

Как видно из приведенных выше данных, в структуре клинических 

синдромов у больных с сирингомиелией при АК 1 типа при шейной сирин-

гомиелии у пациентов Ⅰ группы мозжечковый синдром определялся в 12 

(30,8 %) случаев, тогда как при смешанной форме сирингомиелии всего в 

единичном случае; при расположении сирингомиелитической полости в 

грудном отделе больных с мозжечковом синдромом не наблюдалось вовсе. 

Нарушение функций продолговатого мозга с развитием бульбарного синдро-

ма отмечалось у 10 (25,6 %) больных Ⅰ группы и 7 (33,3 %) пациентов Ⅲ 

группы, во Ⅱ группе подобных больных не определялось. Недостаточность 

моторных путей с развитием пирамидного синдрома была выявлена в 4 

(10,4 %) случаях при шейной локализации и 4 (19,0 %) случаях при шейно-

грудной форме сирингомиелии. Наиболее широкое распределение по обсле-

дуемым группам имел сирингомиелитический синдром, так в Ⅰ группе он 

определялся у 13 (33,3 %) больных, по Ⅲ группе - у 9 (42,9 %) пациентов. Во 

второй группе больных с грудной формой сирингомиелии во всех клиниче-

ских случаях 100 % доминировал сирингомиелитический синдром. Таким 

образом, преобладание клинического мозжечкового и сирингомиелитическо-

го синдрома у больных с шейной сирингомиелией обусловлено как непо-

средственно эктопией миндалин мозжечка, так и нарушением ликворообра-

щения на уровне шейного отдела. Доминирование сирингомиелитического 

синдрома у пациентов с локализацией сирингомиелитической полости в 

грудном отделе было ожидаемо и совпадало с данными литературы (Менде-

левич Е. Г., 2000; ForbesW.S., 1978). Вариабельность клинических синдромов 

у больных с шейно-грудной формой сирингомиелии- бульбарный, пирамид-

ный, сирингомиелитический была обусловлена протяженностью сирингоми-

елитической полости, преобладанием расположения на верхне-шейном либо 

нижне-грудном уровне, а также смещением вперед парацентрально с форми-

рованием переднего спинального синдрома.  
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§3.3. ГИПЕРТЕНЗИОННО-ГИДРОЦЕФАЛЬНЫЙ СИНДРОМ (ГГС) 

Как показывает практика, АК1 в 25 % ситуаций сопровождается еще и 

таким негативным явлением, как гидроцефалия открытого типа. Такое соче-

тание имеет место преимущественно ввиду того, что нередко имеет место от-

ток ликвора из-за того, что нередко ликворные пути сужаются (Вэтрилэ С.Т., 

2000; Валиулин М.А.,2002; Можаев С.В.,2007; HaughtonV.M., 2003). Гидро-

цефалия может иметь врожденный характер. Однако это случается не так ча-

сто. На 1000 случаев выявлено всего 0,9-1,5 случая. В рамках таковых также 

имеет место дефект в области нервной трубки (Крупина Н.Е., 2001; Fukushi-

maT., 1994). Что касается приобретенной формы указанного выше наруше-

ния, то таковая может развиваться параллельно с АК1, а кроме того – маль-

формаций сосудистого типа (Можаев С.В.,2007; DecqP.,2001). В контексте 

выполненного в ходе данной работы анализа нейровизуализационного типа в 

44 случаях была выявлена гидроцефалия параллельно с АК1. Наглядно это 

продемонстрировано на рис. 3.7 ниже. В 42 случаях из этого числа был также 

обнаружен гипертензионно-гидроцефальный синдром. Еще в 2 случаях с по-

жилыми пациентами – выявлена нормотензивная гидроцефалия. При этом 

патогенез последней, вкупе с отсутствием повышенных показателей давле-

ния внутричерепного типа, имеет нечеткий характер.  

 

  

Рис.3.7. МРТ больного М., 18 лет с аномалией Киари 1 типа в сочетании с 

гидроцефалией 
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В ходе данных исследований ГГС или, иначе говоря, гипертензивно-

гидроцефальный синдром, выявленный в 42 случаях у испытуемых с АК, был 

изначально определен посредством применения вышеуказанной технологии 

МРТ. Также в расчет были приняты изменения показателей, которые имели 

место в области глазного дна. Изменения последнего типа были определены 

по результатам проведения осмотра офтальмологического характера. Что ка-

сается исследований инвазивного типа, посредством проводится определение 

и конкретизация характера показателей, отражающих картину внутричереп-

ного давления, то нужно сказать, что в контексте данной работы таковые не 

были использованы. Важно уточнить, что в целом не требуется выполнения 

вычислительных операций сопутствующего типа в ситуациях, в которых 

имеет место выраженная степень расширения желудочковой системы. Тем не 

менее, в ряде ситуаций проведение определения ГГС с применением техно-

логии МРТ и дальнейшим использованием информации, полученной по ре-

зультатам таковой, можно в целом охарактеризовать как мероприятие до-

вольно сложное в выполнении. С целью точного выявления и конкретизации 

характера гидроцефалии в ходе работы был применен межжелудочковый ин-

декс (рис. 3.8) (Гусев Е. У., Коновалов А. Н., 2019). 

 

Рис.3.8. Определение межжелудочкового индекса: ВД - внутренний диаметр, 

ПР - расстояние между передними рогами боковых желудочков 

Постановка гидроцефалии в ходе работы выполнялась в ситуациях, ес-

ли было установлено, что показатель, характеризующий соотношение рас-
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стояния между передними рогами и внутренним диаметром, составлял не бо-

лее 0,5 (Гусев Е.У., Коновалов А.Н., 2019). 

Помимо прочего, в ходе работы также принимался в расчет и такой 

фактор, как наличие перивентрикулярного отека. Факт установления наличия 

такового производился через изучение снимков, полученных в ходе МРТ. В 

ходе работы был использован режим Т2. Само по себе наличие отека свиде-

тельствует прежде всего о значительном повышении показателя объема воды 

в тканях, которые расположены вокруг мозговых желудочков. Таким обра-

зом, отек данного типа с полным основанием также можно считать фактором, 

свидетельствующим о наличии такого явления, как гидроцефалия. 

В процессе проведения диагностики офтальмологического типа было 

установлено, что для группы испытуемых с гипертензионным синдромом на 

глазном дне, помимо прочего, является характерным наличие застойного 

диска зрительного нерва. В подавляющем большинстве случаев данное явле-

ние также характеризовалось как двухстороннее. 

В ходе работы был проведен анализ симптоматики, имеющей невроло-

гический характер среди испытуемых с диагностированной ранее АК1. При 

этом принимался во внимание имеющийся ГГС. В конечном итоге было 

установлено следующее: 2 испытуемых с выявленной ранее нормотензивной 

гидроцефалией данной стадии анализа не подвергались. В контексте группы 

II – 42 испытуемых с выявленной АК1 и ГГС (согласно МРТ и данным, по-

лученным в ходе офтальмоскопии). В I группе испытуемых – 97 человек с 

выявленной ранее АК1. Гидроцефалия в данной категории испытуемых от-

сутствовала, как и сирингомиелия. Более подробно полученные результаты 

приведены в таблице 3.7 ниже. 

В ходе исследования и конкретизации типологии головной боли среди 

испытуемых с выявленным ранее ГГС, в 38,1 % случаев (16 чел.) было уста-

новлено, что боль локализуется в области шеи и затылка. В случае с испыту-

емыми с АК1 изолированного характера боль была выявлена в 49,5 % случа-

ев (48 чел.), в 52,4 % случаев (22 чел.) во II категории было установлено, что 
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боли имеют преимущественно ретроорбитальный характер, тогда как в Ⅰ 

группе данный симптом определяли лишь 2 (2,06 %) обследуемых. 

В большинстве случаев для испытуемых с ГГС были характерны такие 

симптомы, как головокружение – 90,5 % и тошнота – 64,3 %. Указанные при-

знаки среди испытуемых с раннее выявленной АК1 изолированного типа бы-

ли выявлены лишь у 31,9 % и 18,5 % чел., что существенно меньше. По ре-

зультатам проведения сравнительных исследований в контексте анализа 

глазных симптомов субъективного типа, такой признак, как отсутствие чет-

кости зрения, был определен преимущественно среди испытуемых II катего-

рии. В I группе данное нарушение было выявлено в 4 раза меньше. Также ди-

агностика показала малую распространенность такого симптома, как двоение 

в глазах. Он был выявлен лишь у 7 человек или 16,7 % случаях (для испыту-

емых с ранее выявленным ГГС). 

Таблица 3.7  

Субъективные клинические симптомы АК 1 в зависимости  

от наличия ГГС 

Общие симптомы  

Группы больных 

Ⅰ  

АК 1 без ГТС 

(n=97) 

Ⅱ  

АК 1 (n=42) 

Абс  % M±m Абс  % M±m 

Бульбарные симптомы     

- ком в горле 15 15,5±2,6 18 42,9±5,7* 

- склонность к поперхиванию 8 8,25±2,6 12 28,6±8,4* 

- трудности при глотании 8 8,25±2,6 9 21,4±3,4* 

Вегетативные нарушения      

- недостаток воздуха 18 18,6±4,3* 20 47,6±5,7* 

- холод в конечностях 11 11,3±2,6* 15 35,7±3,8* 

Глазные симптомы      

- двоение - - 7 16,7±2,6 

- нечеткость зрения 12 12,4±1,5 20 47,6±4,6* 

Головная боль     

- ретроорбитальная 2 2,06±0,3 22 52,4±7,3* 

- теменная 14 14,3±2,6 4 9,52±2,7 

- шейно-затылочная  48 49,5±4,4* 16 38,1±3,5* 

Двигательные нарушения     
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- нарушение походки 8 8,25±1,6 18 42,9±5,4 

- слабость:     

а) в ногах 12 12,4±4,3* 26 61,9±5,6* 

б) в руках 16 16,5±2,6 11 26,2±7,3 

Координаторные /вестибулярные 

симптомы 

    

- головокружение 31 31,9±3,5* 38 90,5±6,4* 

- тошнота 12 12,4±1,7 27 64,3±3,6* 

- шум в ушах 18 18,5±1,8* 17 40,5±5,7* 

Чувствительные нарушения     

- онемение:     

а) лица 5 5,15±1,5 7 16,7±3,6 

б) рук и ног 27 27,8±2,4* 16 38,1±6,3* 

в) тела 12 12,4±1,5 13 30,9±5,4* 

г) языка 3 3,09±0,5 8 19,0±4,2 

- боль во всем теле (болевые ощу-

щения диффузного типа) 

10 1,03±0,5 8 19,0±1,7 

- боль в области:     

а) лица 7 7,22±1,7 10 23,8±5,7 

б) рук и ног 16 16,5±2,6 15 35,7±3,2* 
*-очность значений (p<0.05) 

 

По представленным выше данным становится ясно, что такой симптом, 

как чувство комка в горле, как и поперхивание, является характерным глав-

ным образом для II категории испытуемых (42,9 % и 28,6 % против 15,5 % и 

8,25 % для I категории). Симптомы, свидетельствующие о различного рода 

нарушениях в области чувствительности, по итогам работы были определены 

как характерные для обеих категорий испытуемых. К примеру, такой симп-

том, как онемение лица, беспокоило 5 (5,15 %) больных Ⅰ группы и 7 (16,7 %) 

больных Ⅱ группы, а лицевая боль в 7 (7,22 %) и 10 (23,8 %) случаях соответ-

ственно.  

Такой симптом, как онемение в области конечностей, в ходе работы 

был выявлен в 27,8 % случаях (27 испытуемых с АК1, протекающей без со-

путствующих осложнений). В случае наличия ГГС данный симптом имел ме-

сто несколько чаще – в 38,1 % случаях или 16 испытуемых. Такой симптом, 

как болевые ощущения во всем теле, имеющие диффузный характер, в кон-
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тексте I категории испытуемых был выявлен только в 1,03 % случаях. В кон-

тексте II категории данный процент был несколько выше – 19 % случаев. 

В контексте нарушений двигательного субъективного характера – в 

16,5 % случаях или у 16 испытуемых с АК1 изолированного типа, а также – в 

26,2 % случаях (11 испытуемых) с выявленным ГГС установлено наличие та-

ких симптомов, как слабость в области рук. Аналогичный симптом в ногах, а 

также нарушение стабильности походки в 61,9 % случаях были выявлены 

среди испытуемых II категории. В контексте I категории данные нарушения 

были выявлены лишь у 12 и 8 испытуемых (12,4 % и 8,25 %). 

Относительно нарушений субъективного вегетативного характера си-

туация выглядела следующим образом: недостаток воздуха и холод в руках и 

ногах были выявлены преимущественно во второй категории испытуемых. В 

частности: в I категории было выявлено 18 случаев или 18,6 % и 11 (11,3 %). 

Во II категории – в 20 и 15 случаях или 46,7 % и 35,7 %. 

В конечном итоге был сделан вывод о том, что в контексте структуры 

нарушений субъективного типа среди испытуемых с диагностированной АК1 

с параллельно установленным наличием ГГС, ключевой характер имели та-

кие из них, как: головная боль, имеющая ретроорбитальный характер, голо-

вокружения, тошнота. Нарушения субъективного бульбарного, а также глаз-

ного типа являлись более характерными для испытуемых с установленной 

гидроцефалией (особенно в контексте сравнения с испытуемыми, АК1 у ко-

торых не сопровождалась сопутствующими осложнениями). Осложнения, 

связанные с двигательной системой, такие, как слабость в ногах, были выяв-

лены преимущественно среди испытуемых II категории. Нарушения чувстви-

тельного типа, напротив, были характерны для обеих категорий. Субъектив-

ные нарушения вегетативного типа были более характерными для категории 

испытуемых с ГГС. 

Мы попытались охарактеризовать связь наличия ГГС с выраженность 

субъективных симптомов при АК 1 типа. При анализе методом Спирмена 

была обнаружена прямая корреляционная связь, средней частоты по шкале 
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Чеддока (rхy=0,545; р˂0,05) между выраженностью субъективных симптомов 

и наличием ГГС по данным МРТ. 

Далее нами проанализированы объективные неврологические симпто-

мы у больных с АК 1 типа в сочетании с ГГС в сравнительном аспекте с 

неосложненной формой АК 1 типа. Данные неврологического статуса у па-

циентов обеих групп представлены в таблице 3.8.  

Таблица 3.8  

Объективные клинические симптомы АК 1 в зависимости  

от наличия ГГС 

Координаторные и вестибулярные симп-

томы  

Группы больных 

Ⅰ  

АК 1 без ГТС 

(n=97) 

Ⅱ  

АК 1 (n=42) 

Абс  % M±m Абс  % M±m 

Атаксия     

- динамическая 19 19,6±3,7 16 38.1±3,6* 

- статическая  26 26,8±3,.5* 18 42,9±4,6* 

Вегетативные нарушения     

- сердечного ритма 28 28,9±3,5* 21 50,0±5,6* 

- частоты дыхания 22 22,7±5,3* 17 40,5±4,8* 

- гипергидроз 16 16,5±2,8 8 19,0±2,7 

- акроцианоз 12 12,4±2,9 6 14,3±3,6 

- дермографизм 16 16,5±4,2 8 19,0±6,3 

Двигательные нарушения     

- монопарез:     

а) вялый верхний  - - - - 

б) нижний  - - - - 

- парапарез:     

а) вялый верхний  - - - - 

б) нижний  - - - - 

в) спастический нижний  4 4,12±1,4 18 42.9±3,8* 

- аналогичный гемипарез - - 4 9,52±2,5 

- аналогичный тетрапарез 4 4,12±1,4 12 28,6±2,7* 

- гипотрофия мышц рук - - - - 

- аналогичное явление в области ног - - - - 

Нистагм     

- «бьющий вверх» - - - - 

- «бьющий вниз» 49 50,5±5,7 8 19,0±3,6 

- вертикальный - - - - 
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- горизонтальный 12 12,4±2,5 18 42,0±5,3* 

- ротаторный 2 2,06±0,6 2 4,76±1,7 

- спонтанный установочный - - 1 2,38±1,6 

Патологические рефлексы     

- кистевые  - - 2 4,76±1,6 

- орального автоматизма 8 8,25±1,6 11 26,2±2,9* 

- стопные  9 9,28±2,8* 12 28,6±3,6 

Рефлекторная сфера     

- минимизация/ полная ликвидация рого-

вичного рефлекса 

10 10,3±2,3 8 19,0±4,6 

 

- аналогичное явление в области:     

а) брюшных рефлексов 4 4,12±1,5 8 19,0±5,3* 

б) лоточного рефлекса  9 9,28±3,2 10 23,8±4,7 

в) BR, TR 12 12,4±4,5 1 2,38±1,2 

г) PR, AR 2 2,06±0,7 1 2,38±1,2 

- повышение BR, TR 14 14,4±2,7 16 38,1±4,4* 

- PR 14 14,4±2,7 18 42,9±3,8* 

Симптомы поражения черепных нервов     

- гипостезия лица 12 12,4±3,5* 14 33,3±3,8* 

- дизартрия 8 8,25±4,2 12 28,6±4,3 

- диплопия - - 8 19,0±3,5 

- дисгевзия 8 8,25±4,1 12 28,6±4,3 

- дисфагия 9 9,28±3,5* 8 19,0±2,9 

- парез: неба 9 9,28±4,8* 13 30,9±5,5* 

- аналогичное явление в области мышц:     

а) шеи 2 2,06±0,5 2 4,76±1,6 

б) языка 2 2,06±0,5 3 7,14±2,5 

Тазовые нарушения     

- по типу задержки - - 8 19,0±6,3 

- по типу недержания - - 1 2,38±1,5 

Фибрилляции     

- в ногах - - - - 

- в руках - - - - 

- туловище - - - - 

Чувствительные нарушения     

- альтернирующего типа 2 2,06±0,8 7 16,7±2,5 

- гипостезия по радикулярному типу - - - - 

- диссоциированные сегментарные:     

а) по гемитипу  - - 4 9,52±1,6 

б) по типу “куртки” - - - - 

в) по типу “полукуртки” - - - - 

- проводникового типа - - - - 

*-точность значений (p<0.05) 
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Как следует из вышеизложенной таблицы, при исследовании вестибу-

лярных расстройств в Ⅰ группе у больных с АК1 без сирингомиелии и гидро-

цефалии преобладал нистагм, «бьющий вниз» в 49 (50,5 %) случаях, тогда 

как во Ⅱ группе с ГГС данный вид нистагма обнаружен лишь в 8 (19,0 %) 

наблюдениях. У большинства пациентов Ⅱ группы был выявлен нистагм го-

ризонтального установочного типа (42,9 % случаев). В I категории испытуе-

мых таковой был выявлен в 3 раза меньшем числе случаев. 

Относительно испытуемых с АК1, не сопровождающейся сопутствую-

щими осложнениями, симптомы атаксии статического типа были выявлены в 

26,8 % случаях. В контексте категории испытуемых с выявленным ГГС от-

сутствие устойчивости в позе Ромберга имело место в 42,9 случаях. Атаксия 

динамического типа была выявлена преимущественно среди испытуемых 

второй категории. Выражалась она в таких формах, как интенция и промахи-

вание при пальценосовых пробах. Данные симптомы были выявлены в 

38,1 % случаях (16 чел.). В разрезе I категории данное нарушение было выяв-

лено лишь в отношении 8 испытуемых.  

Проведение сравнения симптомов объективного типа в контексте по-

вреждения черепных нервов позволило сделать вывод о том, что симптомы 

данного типа являются в равной степени характерными для обеих категорий 

испытуемых. В частности, диплопия, сопровождающаяся снижением показа-

теля подвижности глазных яблок, была выявлена только среди испытуемых с 

выявленным ранее ГГС. Гипостезия половины лица по зонам Зельдера была 

выявлена в 12 случаях или 12,4 % среди испытуемых I категории и 14 случа-

ях или 33,3 % – среди испытуемых II категории. Примечательным является 

то обстоятельство, что в тех случаях, когда АК1 сопровождалась ГГС, симп-

томатика, свидетельствующая о повреждении нервов каудального типа, вы-

являлась в 3 раза чаще, нежели в тех случаях, когда АК1 не сопровождалась 

данным синдромом. В I категории испытуемых такие симптомы, как дисфа-

гия и парез в области мягкого неба имели место в 9,28 % случаях или, иначе 
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говоря, у 9 испытуемых. Во II категории нарушения данного типа выявлены в 

8 и 13 случаях (19 % и 30,9 %). Такие симптомы, как дизартрия и дисгевзия, 

выявлены в 8 и 12 случаях (8,25 % и 28,6 %) в I и II категориях испытуемых. 

Более высокий показатель для II категории в данном контексте может быть 

объяснен тем, что в случае с данной категорией имеет место большая степень 

выраженности фактора компрессии, а точнее – его влияния на нижние отде-

лы стволовых структур. Также в такого рода ситуациях нередко имеет место 

такое осложнение, как развитие и проявление симптомов вклинения. В ходе 

анализа рефлекторной сферы минимизация рефлекса роговичного типа было 

определено в 10 случаях или 10,3 % испытуемых I категории. Во II категории 

было выявлено 8 случаев аналогичного нарушения (19 %). Минимизация, ли-

бо полная ликвидация рефлекса глоточного типа в контексте данного иссле-

дования было выявлено в 9 и 10 случаях в разрезе двух категорий (9,28 % и 

23,8 %). Гипорефлексия сухожилий в области рук была выявлена преимуще-

ственно в I категории испытуемых (12 чел. или 12,4 %). Во II категории ис-

пытуемых данное нарушение, выраженное в форме минимизации рефлекса 

бицепса и трицепса, было выявлено лишь относительно одного испытуемого.  

Минимизация рефлексов коленного типа была установлена лишь в ма-

лом числе случаев среди испытуемых обеих категорий. Для II категории ис-

пытуемых более типичным можно считать повышение показателей рефлек-

сов сухожильного типа в области как рук, так и ног. В I категории нарушение 

такого рода встречалось на 50 % меньше. При наличии геперрефлексии су-

хожильного типа в I и II категориях испытуемых также имел место положи-

тельный симптом Маринеску-Родовича – 8 случаев (8,25 %) и 11 (26,2 %) 

случаев. Положительные стопные знаки, выраженные в форме симптомов 

Бабинского и Бехтерева, были определены в 9 и 12 случаях (9,28 % и 28,6 %). 

Проведенный в ходе данной работы объективный анализ нарушений чув-

ствительного типа в контексте I категории испытуемых, в конечном итоге 

позволил выявить альтернирующий тип нарушений в данной области. Дан-

ный тип нарушения был выявлен в 2 случаях (по типу синдрома Валленбер-
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га-Захарченко). У обоих испытуемых имела место выраженная степень экто-

пии миндалин мозжечка 1,4–1,5 см. Вышеуказанный тип нарушения в обла-

сти чувствительности с уровня ствола мозга был выявлен в 12 случаях (в 

контексте II категории), или в 28,6 %. Это свидетельствует о том, что нару-

шения такого рода, как правило, затрагивают в основном нижние отделы 

стволовых структур (в тех случаях, когда АК1 сопровождается ГГС). В кон-

тексте выявления и конкретизации характера нарушений двигательного типа 

было установлено, что испытуемые I категории в равной степени имеют та-

кие симптомы, как тетрапарез спастического типа, а также парапарез нижне-

го типа. Однако эти нарушения были выявлены всего у 4 испытуемых 

(4,12 %). В контексте II категории испытуемых аналогичные нарушения бы-

ли выявлены в 18 и 12 случаях (42,9 % и 28,6 %). Гемипарез спастического 

типа по результатам исследований был выявлен только у испытуемых II ка-

тегории. В частности, речь идет о 4 случаях (9,52 %). Столь существенная 

разница в симптоматике между испытуемыми двух категорий и преоблада-

ние их именно во второй категории среди пациентов с ГГС позволяет сделать 

вывод о том, что имеют место нарушения в области проводимости пирамид-

ных путей на уровне перекрестка пирамид, а также внутренней капсулы. Вы-

явленный тетрапарез статического типа является свидетельством того, что 

также имеет место и такое негативное явление, как нарушение проходимости 

в области краниовертебрального перехода. Одновременно с этим гемипарез 

спастического типа был выявлен при патологии выше расположенных струк-

тур (кортекс, внутренняя капсула). В данном контексте также имела место 

корреляция между показателем, характеризующим степень выраженности 

нарушений в области функции моторных путей и аналогичным показателем в 

области ликворообращения. При проведении объективного анализа испыту-

емых обеих категорий не было выявлено случаев гипотрофии в области 

мышц как рук, так и ног. Также на данной стадии работы не были определе-

ны мышечные фибрилляции. Исходя из этого, можно сделать вывод об ин-

тактности в области передних спинномозговых структур, которая является 
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характерной как для испытуемых с ГГС, так и для тех испытуемых, которые 

имеют АК1 не сопровождающуюся осложнениями. Это свидетельствует о 

том, что передний спинальный синдром у испытуемых с АК1 развивался при 

нарушении в области ликвородинамики, а также формировании сирингомие-

литических полостей в области спинного мозга. Симптоматика объективного 

типа в области нарушений именно вегетативного характера отличалась весь-

ма широким спектром для обеих категорий испытуемых. В частности, такой 

симптом, как нарушения в области стабильности сердцебиения был выявлен 

в 28 и 21 случае (28,9 % и 50 %). Гипергидроз, акроцианоз и дермографиз 

были выявлены примерно у 25 % испытуемых. Симптомы, выраженные в 

форме задержки в области таза, в ходе работы были выявлены в 8 случаях 

среди испытуемых II категории (19 %). Нарушения в аналогичной области, 

выраженные в форме недержания, в свою очередь были выявлены только у 1 

испытуемого. Нарушение данного типа также сопровождалось spinabifida в 

области крестцового отдела. Среди испытуемых I категории нарушений тако-

го типа обнаружено в ходе работы не было.  

В конечном итоге, при проведении неврологического анализа объек-

тивного типа в случае с испытуемыми второй группы (с ГГС), доминирую-

щими можно считать нарушения, возникающие в области вестибулярного 

аппарата, сопровождающиеся атаксией. В случаях, когда речь идет о выра-

женной степени гидроцефалии в закрытой форме таковой, доминирующими 

можно считать нарушения, имеющие место в области каудальных черепных 

нервов, а также проявления синдромов альтернирующего типа. Симптомы в 

области нарушений работы двигательной системы выражаются преимуще-

ственно в форме гемипареза и тетрапареза. Конкретная форма выражения 

при этом зависит от того, насколько сильно повреждены моторные пути. 

Также установлено, что для испытуемых с ГГС не являются типичными 

симптомы, выраженные в форме нарушений спинальной проводимости и 

ликворообращения. Нарушение работоспособности в области тазовых орга-

нов при наличии гидроцефалии в основном объясняется наличием спастиче-
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ского фактора. Несколько реже такое расстройство может быть обусловлено 

аномалией развития в области крестцовых позвонков.  

Проводя анализ объективных симптомов, мы обнаружили, что выра-

женность функциональных нарушений эфферентных путей напрямую корре-

лировала с выраженностью расстройства ликвородинамики (rхy=0,725, 

р˂0,001). 

Вышеизложенные результаты, полученные по итогам исследований как 

субъективных, так и объективных симптомов неврологического характера, в 

конечном итоге делают возможным выявление, а также конкретизацию кли-

нических синдромов среди испытуемых II категории. Эти синдромы пред-

ставлены далее, в рамках таблицы 3.9. 

Из представленных в таблице результатов становится ясно, что доми-

нантным в данном контексте можно считать пирамидный синдром. Он выяв-

лен у 21 чел. или в 50 % случаев.  

 

Таблица 3.9  

Неврологические синдромы при АК1 в сочетании с ГГС 

Синдромы 

АК1 в сочетании с ГГС 

(n=42) 

Абс 
 % 

M±m 

без синдрома - - 

бульбарный 8 19,0±2,75 

мозжечковый 13 30,9±3,85* 

пирамидный 21 50,0±8,5* 

сирингомиелитический - - 
*-точность значений (p<0.05) 

 

Преобладание, а также значительное распространение данного синдро-

ма можно объяснить нарушениями компрессионного типа, которые имеют 

место на уровне краниовертебрального перехода с вовлечением перекреста 

пирамид, ликвородинамическими расстройствами выше уровня сдавления. В 
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некоторых ситуациях, связанных с осложнениями (8 испытуемых или 19 %) 

наличие гидроцефалии закрытой формы также способствует возникновению 

такого негативного явления как состояние декомпенсации, которое сопро-

вождается развитием бульбарного синдрома на фоне вклинения стволовых 

структур. В случае с легкими типами ГГС, таковым, помимо прочего, сопут-

ствовал процесс развития мозжечкового синдрома (13 случаев или 30,9 % ис-

пытуемых). У категории испытуемых с ГГС в ходе работы не было выявлено 

выраженного распространения сирингомиелитического синдрома. Развитие 

таких синдромов, как мозжечковый, пирамидный, а также бульбарный, в ос-

новном объяснялось нарушениями функционального типа выше уровня ком-

прессии. Течение АК1 без выявленного сопутствующего синдрома, но с па-

раллельным течением гидроцефалии закрытого типа в ходе работы обнару-

жено не было.  
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Глава Ⅳ. НЕЙРОФИЗИОЛОГИЧЕСКАЯ ХАРАКТЕРИСТИКА 

РАЗЛИЧНЫХ КЛИНИЧЕСКИХ СИНДРОМОВ АНОМАЛИИ КИАРИ 1 

ПО ДАННЫМ ВЫЗВАННЫХ ПОТЕНЦИАЛОВ МОЗГА 

 

Вызванные потенциалы можно считать наиболее важными, если рас-

сматривать таковые в контексте диагностики функциональности мозга, а в 

частности – стволовых структур такового, а также аналогичной диагностики 

спинальных проводящих систем (Крупина Н.Е., 2001; Щекутьев Г.А., 2001). 

На сегодняшний день не существует единого мнения относительно нейрофи-

зиологических аспектов клинических симптомов АК1. К таковым можно от-

нести: бульбарный, мозжечковый, пирамидальный и сирингомиелитический. 

Ввиду данного обстоятельства в ходе работы также было проведено клинико-

нейрофизиологическое сопоставление синдромов АК1. 

§4.1. МОЗЖЕЧКОВЫЙ СИНДРОМ 

 В ходе работы были проанализированы данные акустических стволовых ВП, 

соматосенсорных ВП и моторных ВП у 63 пациентов - 42 женщин и 21 муж-

чины с клиническими проявлениями мозжечкового синдрома при АК 1. По-

лученные данные сравнивались с показателями нормы у здоровых людей 

(Гнездицкий В.В., 2003). 

Результаты АСВП, полученные после обследования испытуемых, у ко-

торых ранее был выявлен синдром, приведены наглядно в представленной 

ниже таблице (таб. 4.1). В ходе данного этапа работы было определено, что у 

100 % обследованных таким образом испытуемых периоды латентных пиков 

Ⅲ и Ⅴ имели билатерально расширенный характер. При этом таковые в зна-

чительной степени отличались от людей, которые в контексте данного иссле-

дования характеризуются как здоровые. Что касается усредненных показате-

лей латентности прочих составляющих - I, II, IV, то таковые имели постоян-

ный характер в контексте сравнения таковых с показателями, выявленными у 
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испытуемых, входящих в контрольную категорию. Значения, характеризую-

щие амплитуду пиков Ⅲ и Ⅴ, являются в существенной степени завышенны-

ми по сравнению с аналогичными показателями нормальных, контрольных 

значений. Это приводит к возникновению несовпадений с существующими 

на данный момент общими представлениями, которые имеют место в обла-

сти исследования такого явления, как депрессия показателей, характеризую-

щих амплитуду при АСВП у пациентов с выявленной патологией в области 

стволовых структур. Можно предположить, что рост показателей, характери-

зующих амплитуду компонентов III среди больных с выявленным синдромом 

указанного типа, в конечном итоге свидетельствует о наличии функциональ-

ной ирритации стволовых структур. Таковая возникает на уровне верхнего 

оливарного комплекса. Проведение исследований с целью детализации 

усредненных показателей интервалов, имеющих место между пиками, в ко-

нечном итоге позволили обнаружить несущественное по степени проявления 

затягивание Ⅲ-Ⅴ и Ⅰ-Ⅴ в анализируемой категории испытуемых. Существен-

ные отличия, установленные между нормальными и выявленными показате-

лями, позволяют сделать вывод о том, что имеет место снижение интенсив-

ности замедления проводимости на понтомезенцефальном уровне. Интервалы 

между пиками I и III имели постоянный характер (в контексте сравнения с 

контрольной группой испытуемых). Это обстоятельство предположительно 

обусловлено наличием интактности периферической порции слухового ана-

лизатора.  

Таблица 4.1  

Показатели характеризующие акустические стволовые ВП-латентного пери-

ода, амплитуд пиков и промежутков между пиками (контрольные значения и 

показатели испытуемых с мозжечковым синдромом АК 1 (n=63) 

 

Латентный период, мс  

Норма РⅠ РⅡ РⅢ РⅣ РⅤ 

S 1,79±0,16 2,95±0,18 3,94±0,24 5,06±0,22 5,97±0,25 

D 1,72±0,17 2,98±0,19 3,92±0,22 5,13±0,20 6,02±0,25 

Мозжечковый синдром (n=63)     

S 1,74±0,18 2,96±0,17 4,25±0.25 5,25±0,21 6,55±0,22* 
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D 1,68±0,16 3,02±0,19 4,25±0.21* 5,38±0,19 6,70±0,24* 

 

Амплитуда, мкВ 

Норма РⅠ РⅢ РⅤ 

 S 0,286±0,05 0,262±0,04 0,368±0,06 

 D 0,282±0,04 0,265±0,06 0,338±0,08 

Мозжечковый синдром(n=63)    

 S 0,348± 0,03 0,370±0,03** 0,375±0,05* 

 D 0,340± 0,04 0,372±0,05** 0,380±0,07* 

 

Межпиковые интервалы, мc 

Норма РⅠ-РⅢ РⅢ-РⅤ РⅠ-РⅤ 

 S 2,19±0,16 2,06±0,18 4,38±0,22 

 D 2,24±0,18 2,08±0,22 4,46±0,24 

Мозжечковый синдром(n=63)    

 S 2,56±0.15 2,52±0,14** 4,90±0,21* 

 D 2,88±0,17 2,60±0,18** 4,82±0,20* 
Достоверные различия идентичных показателей между контрольной группой и группой 

пациентов (t-тест Student) * - Р˂0,05, ** - Р˂0,01 

 

 

Рис. 4.1. Пример АСВП у испытуемого с клиническими проявлениями моз-

жечкового синдрома. Отмечается повышенный показатель, характеризующий 

амплитуду пика РⅢ билатерально с относительным расширением межпико-

вого интервала РⅢ-РⅤ 

 

В ходе работы было осуществлено исследование и конкретизация пока-

зателей соматосенсорных ВП, полученных при обследовании 63 испытуе-

мых, в которых было установлено наличие клинических проявлений синдро-

ма указанного типа при АК1. Процедура регистрации ССВП в данном случае 

была выполнена в условиях двухсторонней стимуляции срединного, а также 
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большеберцового нерва. Усредненные показатели, полученные в результате 

осуществления данной процедуры, подвергались последующему сравнению с 

контрольными значениями. Полученные показатели представлены наглядно 

в таблице 4.2. 

Таблица 4.2  

Показатели соматосенсорных ВП при стимуляции срединного нерва - ла-

тентного периода, амплитуд пиков и межпиковых интервалов в норме и у 

больных с мозжечковым синдромом АК 1 (n=63) 

Латентность, мс Норма Мозжечковый син-

дром(n=63) 
N9 Эрба 9,6±0,7 9,4±0,7 

N13 шея 13,2±0,8 14,5±0,7* 

N20 кора 18,8±1,0 18,9±1,2 

Амплитуда, мкВ   

N9 Эрба 5,4±2,5 5,6±2,2 

N13 шея 2,9±1,3 2,7±1,2 

N20 кора 2,8±1,6 2,9±1,5 

Межпиковые интервалы, мс   

N9-N13 3,5±0,4 3,2±0,3 

N13-N20 5,8±0,5 6,9±0,2* 

N9-N20 9,2±0,5 8,8±0,7 
Достоверные различия идентичных показателей между контрольной группой и группой 

пациентов (t-тест Student) * - Р˂ 0.05, ** - Р ˂ 0,01 

 

Представленные выше показатели позволяют понять, что в категории 

испытуемых с рассматриваемым в данном случае синдромом имеет место та-

кое явление, как существенное превышение показателя, который характери-

зует уровень латентности компонента N13 до 14.5 мс в контексте сравнения со 

значением контрольного показателя. Нужно отметить, что в данном случае это 

превышение нормы также характеризуется как двухстороннее, симметричное. 

Данное утверждение актуально для 85 % испытуемых. Показатели, характеризу-

ющие амплитуду полного спектра составных компонентов ССВП, оставались 

постоянными в категории клинически здоровых испытуемых. Увеличение про-

межутков между пиками N13-N20 вплоть до значения в 6.9 мс, по результатам 

работы характеризуется как изолированное (в контексте испытуемых с раннее 
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выявленной АК1). Одновременно с этим показатели, характеризующие проме-

жутки между пиками N9-N13 и N9-N20 были охарактеризованы как постоянные 

в разрезе сравнения с показателями контрольного типа.  

В ходе проведения исследований и последующего анализа указанных зна-

чений ССВП на стимуляцию большеберцового нерва, показанных в таблице 4.3, 

было выявлено существенное увеличение значения латентного периода компо-

нента N30 до 38.1 мс в группе испытуемых с синдромом рассматриваемого типа 

относительно установленного контрольного значения. Изменения, установлен-

ные в области амплитуд компонентов N22, N30, P37, в контексте данной катего-

рии испытуемых в конечном итоге выявлены не были. Было выявлено незначи-

тельное расширение интервала между пиками N30-P37. Расширение доходило до 

значения 12.5 мс в преимущественном объеме (68,0 %) для испытуемых с син-

дромом по сравнению со здоровыми испытуемыми, межпиковые латентности 

N22-N30, N22-P37 были равны контрольным значениям. 

Таблица 4.3 

Показатели соматосенсорных ВП при стимуляции большеберцового нерва  

- латентного периода, амплитуд пиков и межпиковых интервалов в норме и у 

больных с мозжечковым синдромом АК 1 (n=63) 

Латентность, мс Норма Мозжечковый синдром (n=63) 

N 22поясничный 23,6±1,9 23,2±1,6 

N 30 шейный 30,.6±2,5 38,1±1,2** 

Р37 кора 37,5±3,4 36,0±3,0 

Амплитуда, мкВ   

N 22поясничный 1,3±0,5 1,7±0,3* 

N 30 шейный 0,9±0,3 1,1±0,2 

Р37 кора 2,6±1,5 2,9±1,5 

Межпиковые интервалы, мс   

N22-N30 7,62±1,14 7,86±1,07 

N30-Р37 8,05±1,32 12,5±1,54* 

N22-Р37 15,7±1,65 16,9±1,35 
Достоверные различия идентичных показателей между контрольной группой и группой 

пациентов (t-тест Student) * - Р˂ 0,05, **- Р˂0,01 

В конечном итоге полученные результаты ССВП после проведения 

анализа таковых позволили сделать вывод о том, что имеет место повышение 

показателя латентности компонентов N13, N30 в группе испытуемых с мсин-
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дромом АК1. В основном данный рост показателей также сопровождался 

увеличением промежутков между пиками N13-N20 (64,0 %) и N30-P37 

(55 %). Это позволяет сделать вывод о том, что имеет место снижение интен-

сивности показателя афферентации на уровне шейного отдела спинного моз-

га, а также продолговатого мозга с последующей минимизацией показателя 

постсинаптической активации ядер продолговатого мозга. 

Также в ходе данного исследования осуществлен анализ ЭНМГ показа-

телей. Таковые были получены через оказание стимулирующего воздействия 

нервов следующего типа: глазодвигательный, лицевой, языкоглоточный, 

большеберцовый и срединный. Исследования проводились в контексте испы-

туемых с синдромом при АК1. 

Таблица 4.4 

ЭНМГ показатели по глазодвигательному, лицевому, языкоглоточному, сре-

динному и большеберцовому нервам в норме и у больных с мозжечковым 

синдромом АК 1 (n=63) 

Норма, нерв 
СПИ эфф, 

м/с 
Амакс, мкВ 

Дополнительные 

патологические 

волны 

Глазодвигательный  29,4±2,2 1080±105,5 - 

Лицевой 39,5±1,8 1235±126,3 - 

Языкоглоточный 42,6±2,0 1860±164,0 - 

Срединный 61,0±1,7 6254±267,0 - 

Большеберцовый 49,6±2,1 7125±745,5 - 

Мозжечковый синдром 

(n=63): 

   

Глазодвигательный  29,1±2,0 1072±105,8  

Лицевой 34,8±1,6** 1130±138,0* + 

Языкоглоточный 39,2±1,4** 1851±170,5  

Срединный 60,4±1,5 6158±245,6  

Большеберцовый 48,3±1,9 7245±760,8  

Достоверные различия идентичных показателей между контрольной группой и группой 

пациентов (t-тест Student) * - Р˂0,05, ** - Р˂0,01 

 

Из представленных выше данных становится очевидно, что показатели, 

характеризующие скорость моторных реакций СПИ эфф незначительно со-
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кращены в разрезе языкоглоточного, а также лицевого нервов по сравнению с 

контрольной категорией испытуемых. В контексте нерва глазодвигательного 

типа показатель эфферентной скорости характеризуется как соответствую-

щий нормальному среднему значению. Показатели, характеризующие ско-

рость проведения импульса СПИ эфф по нервам рук и ног, также характери-

зуются как постоянные, соответствующие нормальному среднему значению. 

Кроме того, в ходе работы не было выявлено существенных отличий от нор-

мы в разрезе показателей, характеризующих Амакс амплитуд М-ответа по 

всем анализируемым нервам в категории испытуемых с АК1. Невзирая на 

это, проведение процедуры стимуляции позволило определить среди этой ка-

тегории 27 % случаев возникновения патологических волн в области лицево-

го нерва. У контрольной группы процессов данного типа выявлено не было.  

Можно предположить, что незначительное снижение показателей СПИ 

эфф в области лицевого и языкоглоточного нерва при сравнительном посто-

янстве показателей, характеризующих амплитуду М-ответа означает наличие 

функционального вовлечения структур варолиева моста и продолговатого 

мозга при наличии синдрома рассматриваемого типа. Также можно предпо-

ложить, что волны патологического типа, возникающие в области лицевого 

нерва, соответствовали ирритативным нарушениям на мостомозжечковом 

уровне. Постоянный характер показателей СПИ эфф, а также показателей, 

характеризующих мышечные ответы при оказании стимуляции в области не-

рвов большеберцового, а также серединного типа, в категории испытуемых с 

АК1 свидетельствует о том, что нарушения в области работы сегментарного 

аппарата не выявлены (в контексте рассматриваемой категории испытуе-

мых). 

 

§4.2. БУЛЬБАРНЫЙ СИНДРОМ 

В ходе данного исследования был выполнен анализ широкого спектра 

показателей нейрофизиологического типа 39 испытуемых с выявленными 
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ранее симптомами бульбарного синдрома при АК1. Возраст испытуемых со-

ставил 18-65 лет. Из них: мужчины – 11 чел., женщины – 28 чел. При этом 

полученные показатели сравнивались с контрольными, нормальными показа-

телями (Гнездицкий В.В., 2003). 

В ходе работы 100 % испытуемых данной категории были подвергнуты 

процедуре анализа АСВП показателей. По итогам данного этапа работы было 

установлено, что эти показатели в значительной степени отличаются от кон-

трольных. В частности, отличия такого рода были выявлены в разрезе пока-

зателей латентности, а также амплитуд компонентов, приведенных в таблице 

4.5 ниже. 

Таблица 4.5  

Показатели акустических стволовых ВП - латентного периода, амплитуд пи-

ков и межпиковых интервалов в норме и у больных с бульбарным синдромом 

АК1 (n=39) 

Латентный период, мс  

Норма РⅠ РⅡ РⅢ РⅣ РⅤ 

S 1,79±0,16 2,95±0,18 3,94±0,24 5,06±0,22 5,97±0,25 

D 1,72±0,17 2,98±0,19 3,92±0,22 5,13±0,.20 6,02±0,25 

Бульбарный синдром(n=39)     

S 1,80±0,18 2,98±0,17 4,35±0,25 5,30±0,21 7,05±0,22** 

D 1,76± 0,16 3,01±0,20 4,70±0,21** 5,65±0,19 8,01±0,24** 

 

Амплитуда, мкВ 

Норма РⅠ РⅢ РⅤ 

S 0,286±0,05 0,262±0,04  0,368±0,06 

D 0,282±0,04 0,265±0,06 0,338±0,08 

Бульбарный синдром(n=39)    

S 0,348±0,03 0,050±0,01**  0,50±0,02** 

D 0,340±0,04 0,180±0,02* 0,220±0,04* 

 

Межпиковые интервалы, мc 

Норма РⅠ-РⅢ РⅢ-РⅤ РⅠ-РⅤ 

 S 2,19±0,16 2,06±0,18 4,38±0,22 

 D 2,24±0,18 2,08±0,22 4,46±0,24 

Бульбарный синдром(n=39)    

 S 2,36±0,15 3,96±0,15** 6,05±0,20* 

D 2,48±0,17 3,65±0,20** 6,35±0,21** 
Достоверные различия идентичных показателей между контрольной группой и группой 

пациентов (t-тест Student) * - Р˂ 0,05, ** - Р˂0,01 
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Из вышеприведенной таблицы становится ясно, что латентность показате-

лей РⅢ и РⅤ имеет умеренно расширенный двухсторонний характер (относи-

тельно установленных ранее нормальных значений). Также в ходе данного этапа 

работы была выявлена редукция показателей, характеризующих пиковые ампли-

туды РⅢ и РⅤ, нередко билатерально. Такое явление, как изменения асиммет-

ричного типа в области данных АСВП имело место у 76 % испытуемых. В про-

чих случаях (24 %) наличие компонентов РⅢ и РⅤ выявлено не было. Также в 

ходе работы было установлено, что показатели интервалов между пиками РⅢ-

РⅤ и РⅠ-РⅤ увеличились почти на 100 по сравнению с нормой. При этом у 24 % 

испытуемых эти показатели проанализировать было невозможно, поскольку не 

было выявлено процессов, связанных с формированием компонентов РⅢ и РⅤ 

(рис. 4.2). 

 

Рис. 4.2. Пример АСВП у пациента Х. с клиническими проявлениями буль-

барного синдрома. Отмечается редукция амплитуды пика РⅢ с выраженным 

расширением межпикового интервала РⅢ-РⅤ 

В конечном итоге проведенное таким образом исследование указанных 

выше показателей акустических стволовых ВП позволяет предположить, что 

имеют место существенные отклонения, которые имеют место в области прово-

димости в контексте симптоматики синдрома рассматриваемого типа относи-

тельно испытуемых с АК1 в области нижнего моста и среднего мозга. При этом 

нередко имеет место возникновение асимметрии, а также диссоциированное во-

влечение понтомезенцефальных структур на функциональном уровне.  

Помимо прочего, в ходе данной работы также были проанализированы по-

казатели соматосенсорных ВП в указанной выше категории испытуемых. Проце-
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дура регистрации ССВП осуществлялась в условиях двухсторонней стимуляции 

нервов большеберцового, а также серединного тип. Далее усредненные значения 

полученных таким образом показателей подвергались последующему сравнению 

с установленными ранее нормативными значениями. Итоги этого сравнения 

представлены далее в таблице 4.6. В представленных в данной таблице показате-

лях в рассматриваемой категории испытуемых с определенным ранее синдромом 

рассматриваемого типа имеет место увеличение показателей, характеризующих 

латентность компонентов N13 до 18.4 мс относительно установленных кон-

трольных показателей. Кроме того, в контексте данной категории было выявлено 

существенное снижение показателей, характеризующих амплитуду компонентов 

N13 и N20, часто билатеральное с ассиметрией в 61 % наблюдений относительно 

клинически здоровых испытуемых. Показатели, характеризующие межпиковые 

интервалы N13-N20 характеризуются как повышенные (до 8.0 мс) у испытуемых 

с синдромом. Одновременно с этим значения интервалов N9-N13, N9-N20 лишь 

в малой степени отличаются от контрольных показателей.  

Таблица 4.6  

Показатели соматосенсорных ВП при стимуляции срединного нерва - ла-

тентного периода, амплитуд пиков и межпиковых интервалов у здоровых лиц 

в норме и у больных с бульбарным синдромом АК 1 (n=39). 

Латентность, мс Норма 
Бульбарный синдром 

(n=39) 

N9 Эрба 9,6±0,7 10,1±0,8 

N13 шея 13,2±0,8 18,4±1,2* 

N20 кора 18,8±1,0 18,7±1,5 

Амплитуда, мкВ   

N9 Эрба 5,4±2,5 5,1±2,0 

N13 шея 2,9±1,3 1,1±0,5** 

N20 кора 2,8±1,6 1,2±0,4** 

Межпиковые интервалы, мс   

N9-N13 3,5±0,4 3,9±0,5 

N13-N20 5,8±0,5 8,0±0,7** 

N9-N20 9,2±0,5 9,8±0,6* 
Достоверные различия идентичных показателей между контрольной группой и группой 

пациентов (t-тест Student) * - Р˂0,05, ** - Р˂0,01 

 

В ходе работы также проанализированы показатели соматосенсорных ВП, 

определенные ранее в условиях стимулирования большеберцового нерва испы-
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туемых с рассматриваемым синдромом. Эти показатели приведены в таблице 4.7 

ниже.  

Таблица 4.7.  

Показатели соматосенсорных ВП при стимуляции большеберцового нерва - 

латентного периода, амплитуд пиков и межпиковых интервалов у здоровых 

лиц в норме и больных с бульбарным синдромом АК1 (n=39). 
Латентность, мс Норма Бульбарный синдром (n=39) 

N 22поясничный 23,6±1,9 23,9±1,6 

N 30 шейный 30,6±2,5 42,8±1,26** 

Р37 кора 37,5±3,4 38,4±3,0 

Амплитуда, мкВ   

N 22поясничный 1,3±0,5 1,65±0,3* 

N 30 шейный 0,9±0,3 0,28±0,1** 

Р37 кора 2,6±1,5 2,85±1,6 

Межпиковые интервалы, мс   

N22-N30 7,62±1.,4 7,80±1,05 

N30-Р37 8,05±1,32 17,8±1,52** 

N22-Р37 15,7±1,65 17,0±1,25 
Достоверные различия идентичных показателей между контрольной группой и группой 

пациентов (t-тест Student) * - Р˂0,05, **- Р˂0,01 

 

В ходе работы установлено, что в категории испытуемых имеет место 

существенное увеличение латентности компонента N30 до 42.8 мс, что суще-

ственно выше контрольной группы. Данное явление имеет изолированный 

характер. Аналогичные показатели N22 и Р37 отличались лишь в несуще-

ственной степени. Кроме того, у рассматриваемой категории испытуемых, 

помимо прочего, было выявлено снижение показателя, характеризующего 

амплитуду компонентов N30 вплоть до 0,28 мкВ. Данное явление имело ме-

сто параллельно с сохранением постоянного значения для компонентов N22 

и Р37 относительно контрольных значений. Также в ходе работы выявлено 

повышение значений, характеризующих показатели промежутков между пи-

ками N30-Р37 до значения 17,8 мс (относительно контрольных показателей). 

Зачастую оно имело ассиметричный характер. В частности, асимметрия име-

ла место в 61 % случаях. При этом аналогичные показатели N22-N30 и N22-

Р37 лишь в несущественной степени отличались от контрольных показате-

лей. 
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Итак, анализ изменений параметров соматосенсорных ВП на стимуля-

цию срединного и большеберцового нервов у больных с клиническими про-

явлениями бульбарного синдрома указывал на выраженное замедление про-

водимости на пресинаптическом уровне ядер продолговатого мозга со сни-

жением их активации. Выраженное замедление афферентной проводимости 

на понтомедуллярном уровне при бульбарных нарушениях сочеталось уме-

ренными нарушениями таламокортикальной проводимости.  

Характеристика ЭНМГ- данных при бульбарном синдроме АК 1 про-

анализирована у 26 больных. Результаты ЭНМГ, полученных при стимуля-

ции глазодвигательного, лицевого, языкоглоточного нервов, а также средин-

ного и большеберцового нервов представлены в таблице 4.8. 

При анализе полученных показателей, выявлено достоверно значимое 

снижение скорости эфферентного импульса при стимуляции языкоглоточно-

го нерва в группе больных с бульбарным синдромом относительно здоровых 

лиц, при этом у 60 % обследуемых параметры СПИэфф были снижены более, 

чем в 2 раза по сравнению с контролем. Следует отметить, что даже при сла-

бо выраженной бульбарной симптоматике, показатели эфферентной СПИ 

значительно отличались от нормальных в сторону снижения, что, возможно, 

отражало субклинические функциональные нарушения. 

Таблица 4.8.  

ЭНМГ показатели по глазодвигательному, лицевому, языкоглоточному, сре-

динному и большеберцовому нервам в норме и у больных с бульбарным син-

дромом АК 1 (n=39). 

Норма, нерв 
СПИ эфф, 

м/с 
Амакс, мкВ 

Дополнительные 

патологические 

волны 

Глазодвигательный  29,4±2,2 1080±105,5 - 

Лицевой  39,5±1,8 1235±126,3 - 

Языкоглоточный  42,6±2,0 1860±164,0 - 

Срединный  61,0±1,7 6254±267,0 - 

Большеберцовый  49,6±2,1 7125±745,5 - 

Бульбарный синдром (n=39)    

Глазодвигательный  28,5±2,0 1072±124,8  
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Лицевой  34,1±1,6* 1180±122,0* + 

Языкоглоточный  20,8±2,6** 788±182,0** +++ 

Срединный  54,5±1,8* 5011±256,5  

Большеберцовый  42,7±1,7 6450±628,5  

Достоверные различия идентичных показателей между контрольной группой и группой 

пациентов (t-тест Student) *- Р˂0,05, ** - Р˂0,01 

 

Скорость эфферентной проводимости по лицевому нерву снижалась 

менее 25 %, а по глазодвигательному нерву была относительно сохранна от 

исходных параметров. Наряду с изменениями скоростных показателей, отме-

чалось выраженное снижение амплитуд М-ответа по языкоглоточному нерву 

достоверное, более чем в 2 раза относительно показателей здоровых лиц. 

Амплитудные значения М-ответа лицевого и глазодвигательного нервов с 

тенденцией к снижению в группе больных по сравнению с контролем. Обра-

щает внимание наличие патологических волн фибрилляций у 30 % больных 

при стимуляции языкоглоточного нерва, что свидетельствовало о вовлечении 

в патологический процесс ядер продолговатого мозга (рис. 4.2). При анализе 

ЭНМГ данных, полученных при стимуляции срединного и большеберцового 

нервов, регистрировалась тенденция к снижению скорости проведения эффе-

рентного импульса в группе больных по сравнению с здоровыми лицами. 

При этом показатели максимальной амплитуды М-ответа срединного и 

большеберцового нервов были практически неизменными по сравнению с 

группой контроля. Этот феномен, по нашему мнению, связан с реактивным 

вовлечением проводящих эфферентных путей у больных с бульбарным син-

дромом с развитием двусторонней пирамидной недостаточности. 
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Рис. 4.2. Пример ЭНМГ при стимуляции языкоглоточного нерва больного А. 

с клиническими проявлениями бульбарного синдрома. На фоне снижения 

амплитуд М-ответа регистрируются дополнительные волны фибрилляций. 

Чувствительность M: 500 мкВ/дел. Чувствительность F: 200 мкВ/дел. Раз-

вёртка: 5 мс/дел 

В конечном итоге, по результатам ЭНМГ было установлено, что син-

дром рассматриваемого типа характеризуется прежде всего нарушениями, 

которые имеют место в области проводимости на уровне ядер продолговато-

го мозга. Часто под воздействие данного нарушения также попадает и пере-

крест пирамидных путей. Полученные указанным образом данные сделали 

возможной последующее выполнение объективной оценки состояния испы-

туемых с синдромом, включая и те ситуации, в которых болезнь имела суб-

клиническую форму.  

§4.3. ПИРАМИДНЫЙ СИНДРОМ 

  В ходе работы была также выполнена нейрофизиологическая характе-

ристика пирамидного синдрома. В данном этапе исследований было задей-

ствовано 27 испытуемых с выявленной ранее АК1. В частности: 19 женщин и 

8 мужчин. Возраст испытуемых составил 16–45 лет.  

100 % испытуемых были подвергнуты процедуре акустических стволо-

вых ВП. Далее показатели, полученные таким образом, сравнивались с зара-
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нее установленными контрольными значениями по Гнездицкому В.В. (2003). 

Итоговые результаты наглядно приведены в таблице 4.9. 

Таблица 4.9.  

Показатели акустических стволовых ВП - латентного периода, амплитуд пи-

ков и межпиковых интервалов в норме и у больных с пирамидным синдро-

мом АК 1 (n=27) 

Латентный период, мс  

Норма РⅠ РⅡ РⅢ РⅣ РⅤ 

S 1,79±0,16 2,95±0,18 3,94±0,24 5,06±0,22 5,97±0,25 

D 1,72±0,17 2,98±0,19 3,92±0,22 5,13±0,20 6,02±0,25 

Пирамидный синдром (n=27)     

S 1,80±0,16 2,90±0,17 4,41±0,25** 5,25±0,21 6,55±0,22* 

D 1,82±0,16 2,86±0,15 4,48±0,21** 5,38±0,19 6,52±0,24* 

 

Амплитуда, мк 

Норма РⅠ РⅢ РⅤ 

S 0,286±0,05 0,262±0,04  0,368±0,06 

D 0,282±0,04 0,265±0.06 0,338±0,08 

Пирамидный синдром (n=27)    

 S 0,290±0,05 0,375±0,03* 0,380±0,05* 

D 0,284±0,04 0,360±0,05* 0,385±0,04* 

 

Межпиковые интервалы, мc 

Норма РⅠ-РⅢ РⅢ-РⅤ РⅠ-РⅤ 

 S 2,19±0,16 2,06±0,18 4,38±0,22 

 D 2,24±0,18 2,08±0,22 4,46±0,24 

Пирамидный синдром (n=27)    

 S 2,32±0,14 3,48±0,14** 4,75±0,20* 

D 2,29±0,12 3,52±0,16** 4,84±0,18* 
Достоверные различия идентичных показателей между контрольной группой и группой 

пациентов (t-тест Student) * - р˂0,05, ** - р˂0,01 

Исходя из представленных выше данных, применение метода АСВП 

исследования позволило установить, что среди испытуемых наибольшей ди-

намичностью характеризовались значения показателей, характеризующих 

степень латентности компонентов, а также латентности межпозвонкового ти-

па. В частности, было выявлено повышение показателя латентности пиков 

РⅢ и РⅤ. Причем в подавляющем большинстве случаев данное явление име-

ло выраженный симметричный характер (85 %) по сравнению с установлен-

ными контрольными показателями. Показатели, характеризующие уровень 
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латентности компонентов РⅠ, РⅡ, РⅣ, как было установлено, имели постоян-

ный характер (в разрезе сравнения с контрольными показателями). Примеча-

тельно, что в ходе данной стадии работы также был выявлен значительный 

рост показателей, характеризующих значение амплитуд пиков РⅢ и РⅤ с 2-х 

сторон в контексте рассматриваемой категории испытуемых и сравнения их 

показателей с контрольными. Это можно объяснить тем что в подобных слу-

чаях, помимо прочего, также имеет место такое явление, как нарушения ир-

ритативного типа. Как правило, таковые проявляются в области двигательно-

го тракта и сопровождаются симптомами ГГС. Наиболее типичные отклоне-

ния в области показателей АСВП рассматриваемого синдрома были выраже-

ны в форме затянутости и расширения. Таковые имели место в области ин-

тервалов между пиками РⅢ-РⅤ и РⅠ-РⅤ, что способствовало существенной 

разнице по сравнению с контрольными показателями. В 80 %+ случаях ука-

занные изменения характеризовались как билатеральные. В конечном итоге, 

в рассматриваемой категории испытуемых было выявлено снижение показа-

телей интенсивности проводимости на понтомедуллярном уровне. Это нару-

шение характеризуется как билатеральное. Явления ирритации моторных пу-

тей также могут соответствовать симптомам пирамидной недостаточности, 

которая в большинстве случаев развивалась на фоне гипертензионно-

гидроцефального синдрома. 

Далее нами проведен анализ показателей ССВП у пациентов с клини-

ческими проявлениями пирамидного синдрома АК1. Установленная динами-

ка и характер изменений показателей ССВП в условиях стимулирования сре-

динного нерва приведены наглядно в таблице 4.10.  

Таблица 4.10  

Показатели соматосенсорных ВП при стимуляции срединного нерва - ла-

тентного периода, амплитуд пиков и межпиковых интервалов в норме и у 

больных с пирамидным синдромом АК 1 (n=27) 

Латентность, мс Норма 
Пирамидный синдром 

(n=27) 

N9 Эрба 9,6±0,7 9,2±0,7 
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N13 шея 13,2±0,8 14,1±0,6* 

N20 кора 18,8±1,0 20,2±0,8* 

Амплитуда, мкВ   

N9 Эрба 5,4±2,5 5,6±2,0 

N13 шея 2,9±1,3 2,8±1,1 

N20 кора 2,8±1,6 2,0±1,3 

Межпиковые интервалы, мс   

N9-N13 3,5±0,4 3,6±0,3 

N13-N20 5,8±0,5 6,4±0,4* 

N9-N20 9,2±0,5 10,8±0,6* 
Достоверные различия идентичных показателей между контрольной группой и группой 

пациентов (t-тест Student) * - р˂0,05, ** - р˂0,01 

 

Итак, при пирамидном синдроме регистрировалось незначительное 

расширение латентностей компонентов N13 и N20 по сравнению с контро-

лем. Увеличение латентности N13 и N20 носило симметричный характер у 

большинства пациентов данной группы, при этом латентность компонента 

N9 была относительно сохранной. Амплитудные параметры N9, N13, N20 в 

группе больных с АК 1 были достоверно неизменными в сравнении с показа-

телями здоровых лиц. Отмечалась тенденция к затягиванию межпиковых ин-

тервалов N13-N20 и N9-N20 в группе больных с пирамидным синдромом до-

стоверно относительно контроля. Межпиковый интервал N9-N13 при этом в 

группе пациентов оставался сохранным в сопоставлении со здоровыми лица-

ми.  

В таблице 4.11 представлены показатели, характеризующие ССВП в 

условиях стимулирования большеберцового нерва у испытуемых с клиниче-

скими симптомами синдрома рассматриваемого типа.  

Таблица 4.11 

Показатели соматосенсорных ВП при стимуляции большеберцового нерва - 

латентного периода, амплитуд пиков и межпиковых интервалов в норме и у 

больных с пирамидным синдромом АК 1 (n=27). 

Латентность, мс Норма 
Пирамидный синдром 

(n=27) 

N 22поясничный 23,6±1,9 2,42±1,7 

N 30 шейный 30,6±2,5 32,3±2,2** 

Р37 кора 37,5±3,4 39,7±3,1* 
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Амплитуда, мкВ   

N 22поясничный 1,3±0,5 1,4±0,4 

N 30 шейный 0,9±0,3 1,2±0,4* 

Р37 кора 2,6±1,5 2,6±1,8* 

Межпиковые интервалы, мс   

N22-N30 7,62±1,14 7,80±1,05 

N30-Р37 8,05±1,32 9,5±1,40* 

N22-Р37 15,7±1,65 16,4±1,5* 
Достоверные различия идентичных показателей между контрольной группой и группой 

пациентов (t-тест Student) * - р˂0,05, ** - р˂0,01 

 

Параметры латентности компонентов N22, N30, P37 в группе больных АК 

1 были практически неизменными в сопоставлении с контролем. У 20 % лиц 

данной группы отмечалось изолированное расширение компонента Р37 (кора), 

что возможно объяснить реактивным вовлечением кортикальных структур. Ам-

плитуды компонентов N22, N30, P37 в группе пациентов не отличались от пока-

зателей нормы. Межпиковый интервал N22-Р37 (поясничный-кора) был незначи-

тельно расширен относительно контрольной группы. Значения МПИ N22-N30, 

N30-P37 были достоверно неизменными по сравнению с контролем. Из вышеиз-

ложенного следует, что пирамидный синдром при АК1 по данным ССВП харак-

теризуется замедлением проводимости в центральных отделах соматосенсорной 

системы головного мозга. Задержка афферентации на понтомедуллярном уровне 

при пирамидном синдроме была мало ожидаемым фактом в сочетании с двига-

тельными расстройствами, что, по нашему мнению, обусловлено распространен-

ными функциональными нарушениями проводящих систем на уровне продолго-

ватого мозга.  

В ходе работы был также проведен анализ с применением ЭНМГ, что поз-

волило полноценно исследовать показатели, полученные в результате стимули-

рования нервов лицевого, языкоглоточного, глазодвигательного, серединного и 

большеберцового типа. Указанные показатели приведены наглядно в таблице 

4.12 ниже. 

Таблица 4.12 
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ЭНМГ показатели по глазодвигательному, лицевому, языкоглоточному, сре-

динному и большеберцовому нервам в норме и у больных с пирамидным 

синдромом АК 1 (n=27). 

Норма, нерв 
СПИ эфф, 

м/с 
Амакс, мкВ 

Дополнительные 

патологические 

волны 

Глазодвигательный  29,4±2,2 1080±105,5 - 

Лицевой 39,5±1,8 1235±126,3 - 

Языкоглоточный  42,6±2,0 1860±164,0 - 

Срединный 61,0±1,7 6254±267,0 - 

Большеберцовый 49,6±2,1 7125±745,5 - 

Пирамидный синдром (n=27)    

Глазодвигательный 27,1±2,1 1052±104,8  

Лицевой 36,8±1,75* 1126±120,8*  

Языкоглоточный 40,8±2,4* 1635±158,4*  

Срединный 42,6±1,4** 3825±253,9*  

Большеберцовый 30,5±2,5** 4905±462,5*  
Достоверные различия идентичных показателей между контрольной группой и группой 

пациентов( t-тест Student) * - р˂0,05, ** - р˂0,01 

 

Из предложенной выше таблицы ясно, что, в группе больных с пира-

мидным синдромом отмечалась достоверная тенденция к снижению СПИ по 

лицевому и языкоглоточному нервам. Скоростные параметры глазодвига-

тельного нерва были практическим неизменными относительно контрольной 

группы. Амплитуды М-ответов, полученных при стимуляции черепных не-

рвов, незначительно снижались в группе пациентов по сравнению с показа-

телями нормы. Подобные изменения носили у большинства обследуемых (в 

80 % случаев) симметричный характер и были обусловлены, по нашему мне-

нию, двусторонней кортиконуклеарной недостаточностью. Обращает внима-

ние, снижение параметров СПИ эфферентной при стимуляции нервов верх-

них и нижних конечностей (рис. 4.3). Значения скорости моторного поведе-

ния были достоверно снижены по срединному и большеберцовому нервам с 

2-х сторон по сравнению с контрольной группой. У всех пациентов с пира-

мидными нарушениями выявлялась редукция максимальной амплитуды мы-

шечных ответов по срединному и большеберцовому нервам с достоверными 

отличиями от группы здоровых лиц. Каких-либо дополнительных патологи-
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ческих волн при стимуляционной ЭНМГ с нервов верхних и нижних конеч-

ностей не регистрировалось. 

 

Рис. 4.3. Пример ЭНМГ со снижением М-ответа по тибиальной группе мышц 

у больной М. с клиническими проявлениями пирамидного синдрома АК1.  

2 мВ/дел 1 мс/дел 

 

Таким образом, ЭНМГ данные при пирамидном синдроме у больных с 

АК 1 указывали на нарушение эфферентной проводимости на надсегментар-

ном уровне с преимущественным вовлечением проводниковых моторных пу-

тей на уровне нижнего моста и продолговатого мозга.  

§4.4. СИРИНГОМИЕЛИТИЧЕСКИЙ СИНДРОМ 

   Нами изучены в сравнительном аспекте нейрофизиологические осо-

бенности сирингомиелитического клинического синдрома у 68 больных с 

АК1. В частности, в данную категорию испытуемых были включены 42 

женщины и 26 мужчин. Возраст испытуемых – 14–55 лет.  

100 % испытуемых были подвергнуты процедуре АСВП. Полученные 

показатели подвергались дальнейшему сравнению с установленными кон-

трольными значениями. (по Гнездицкому В.В. (2003). Полученные таким об-

разом данные продемонстрированы наглядно в таблице 4.13 ниже.  

Таблица 4.13 

Показатели акустических стволовых ВП - латентного периода, ампли-

туд пиков и межпиковых интервалов в норме и больных с сирингомиелити-

ческим синдромом АК 1(n=68) 



 

129 
 

Латентный период, мс  

Норма РⅠ РⅡ РⅢ РⅣ РⅤ 

S 1,79±0,16 2,95±0,18 3,94±0,24 5,06±0,22 5,97±0,25 

D 1,72±0,17 2,98±0.19 3,92±0,22 5,13±0,20 6,02±0,25 

Сиринго-миелитический синдром (n=68)    

S 1,80±0,16 2,94±0,17 4,20±0,21* 5,10±0,20 6,25±0,22* 

D 1,78±0,16 2,96±0,18 4,24±0,19* 5,14±0,19 6,30±0,24* 

Амплитуда, мкВ 

Норма РⅠ РⅢ РⅤ 

S 0,286±0,05 0,262±0,04 0,368±0,06 

D 0,282±0,04 0,265±0,06 0,338±0,08 

Сиринго-миелитический синдром (n=68)    

 S 0,280±0,05 0.310±0,04** 0,370±0,04* 

D 0,286±0,04 0,325±0,05** 0,382±0,06* 

Межпиковые интервалы, мc 

Норма РⅠ-РⅢ РⅢ-РⅤ РⅠ-РⅤ 

 S 2,19±0,16 2,06±0,18 4,38±0,22 

 D 2,24±0,18 2,08±0,22 4,46±0,24 

Сиринго-миелитический синдром (n=68)    

 S 2,30±0,15 2,36±0,12* 4,56±0,22** 

D 2,84±0,15 2,42±0,14* 4,61±0,21** 

Достоверные различия идентичных показателей между контрольной группой и группой 

пациентов (t-тест Student) * - р˂0,05, ** - р˂0,01 

  

Представленные выше показатели в рассматриваемой категории испы-

туемых свидетельствуют о наличии такого явления, как повышение значе-

ний, характеризующих показатели латентности пиков РⅢ и РⅤ с 2-х сторон в 

контексте сравнения с показателями контрольного типа. Изменения этих по-

казателей, имеющие билатеральный характер, в ходе работы были выявлены 

в 58 случаях или 75 %. Показатели, характеризующие значение латентности 

пиков РⅠ, РⅡ и РⅣ были охарактеризованы как постоянные, соответствую-

щие установленным значениям. В ходе исследования показателей, характе-

ризующих значения амплитуд, в конечном итоге был выявлен феномен роста 

значений, характеризующих показатели пиков РⅢ и РⅤ по сравнению с кон-

трольной категорией. Данное явление в 45 % случаях имело выраженный 

симметричный характер. В прочих же имело место выраженная асимметрия. 

Данная особенность зачастую находилась в корреляции относительно анало-

гичной по своему характеру степени эктопии мозжечковых миндалин. В 

100 % случаях при наличии синдрома вышеозначенного типа также имело 
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место повышение значений, характеризующих показатели промежутков 

между пиками РⅢ-РⅤ и РⅠ-РⅤ относительно установленных значений этих 

показателей. Во втором случае эти изменения были выражены более ярко. 

Что касается отклонений от нормы в области значений МПИ РⅠ-РⅢ, таковых 

в ходе работы выявлено не было. 

В конечном итоге, преобладающими симптомами в данном контексте 

можно считать повышение значений МПИ РⅠ-РⅤ, имеющее симметричный 

характер. Это, в свою очередь, также свидетельствует о высокой распростра-

нённости такого явления, как снижение интенсивности проводимости на 

уровне понтомезенцефальных структур. Повышение значений, характеризу-

ющих показатели пиковых амплитуд, РⅢ и РⅤ может быть объяснено нали-

чием расстройств в области верхнего оливарного комплекса и мезенцефаль-

ных структур. 

Соматосенсорные ВП имеют большую значимость в диагностике си-

рингомиелитического синдрома у больных с АК 1. Мы провели анализ изме-

нений показателей ССВП у пациентов данной группы. Эти показатели были 

получены в условиях стимулирующего воздействия, которое оказывалось на 

большеберцовый и серединный нервы. Полученные таким образом данные 

представлены наглядно в таблице 4.14 ниже. 

Таблица 4.14  

Показатели соматосенсорных ВП при стимуляции срединного нерва – 

латентного периода, амплитуд пиков и межпиковых интервалов в норме и 

больных с сирингомиелитическим синдромом АК 1 (n=68) 

Латентность, мс Контрольная группа 

(n=30) 

Сирингомиелитический 

синдром (n=68) 

N9 Эрба 9,6±0,7 14,4±0,6** 

N13 шея 13,2±0,8 20,8±0,8** 

N20 кора 18,8±1,0 21,7±1,1* 

Амплитуда, мкВ   

N9 Эрба 5,4±2,5 2.0-1.1* 

N13 шея 2,9±1,3 1.7±0.8* 

N20 кора 2,8±1,6 2.9±1.5 

Межпиковые интервалы, мс   

N9-N13 3,5±0,4 6,2±0,5** 
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N13-N20 5,8±0,5 8,9±1,1** 

N9-N20 9,2±0,5 16,8±0,8** 
Достоверные различия идентичных показателей между контрольной группой и группой 

пациентов (t-тест Student) * - р˂0,05, ** - р˂0,01 

Из показанных данных становится ясно, что, у больных с АК 1 при си-

рингомиелитическом синдроме регистрировались достоверно значимые от-

клонения от нормы показателей латентности и амплитуд компонентов N9, 

N13, N20 (рис. 4.4.). 

 

Рис. 4.4. Данные ССВП при локализации сирингомиелитической кисты в 

шейном отделе С4-С7 с ассиметричной депрессией компонентов справа 

  

Латентность компонентов N9 и N13 были достоверно расширены по 

сравнению с контролем. В 83 % случаев подобные отклонения носили асси-

метричный характер и не зависели от показателей эктопии мозжечковых 

миндалин. Депрессия амплитуды компонентов N9 и N13 была достоверна в 

группе больных относительно здоровых лиц, тогда как значения N20 были 

практически неизменными по сравнению с нормальными значениями. За-

служивает внимания достоверно значимое расширение межпиковых интер-

валов N9-N13, N13-N20, N9-N20 в группе больных с сирингомиелитическими 

проявлениями относительно здоровых лиц. Причем, МПИ N9-N13 и N9-N20 

были затянуты почти вдвое больше - до 6,2 мс, 8,9 мс, 16,8 мс соответственно 
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от контрольных показателей. Расширениемежпиковых латентностей также 

имело асмиметричный характер в 75,0 % случаев. 

В таблице 4.15 нами изложены результаты ССВП у больных с сирин-

гомиелитическим синдромом АК 1, полученных при стимуляции n. tibialis. 

Таблица 4.15.  

Показатели соматосенсорных ВП при стимуляции большеберцового нерва - 

латентного периода, амплитуд пиков и межпиковых интервалов в норме и у 

больных с сирингомиелитическим синдромом АК 1 (n=68) 

Латентность, мс Норма Сирингомиелитический 

синдром (n=68) 

N 22 поясничный 23,6±1,9 30,4±1,8** 

N 30 шейный 30,6±2,5 39,8±1,4** 

Р37 кора 37,5±3,4 39,5±1,1* 

Амплитуда, мкВ   

N 22 поясничный 1,3±0,5 0,6–0,2** 

N 30 шейный 0,9±0,3 0,3–0,2** 

Р37 кора 2,6±1,5 0,9-0,1 

Межпиковые интервалы, мс   

N22-N30 7,62±1,14 18,8±2,3** 

N30-Р37 8,05±1,32 16,7±0,8** 

N22-Р37 15,7±1,65 24,4±1,05* 

Достоверные различия идентичных показателей между контролем и группой пациентов (t-

тест Student) * - р˂0,05, ** - р˂0,01 

Из представленных данных видно, что латентности компонентов N22 и 

N30 были достоверно расширены в группе больных относительно контроль-

ных показателей. Латентность компонента Р37 была относительно сохранной 

в сопоставлении с нормой. Отмечалась выраженная редукция амплитуд ком-

понентов N22 и N30 в сравнении с контролем. Депрессия амплитуд компо-

нентов N22, N30 имело в 65 % случаев ассиметричный характер. Отклонения 

амплитуды Р37 от нормальных показателей носило незначительный харак-

тер.  

Наиболее изменчивыми оказались параметры межпиковых интервалов 

N22-N30, N30-P37, N22-P37. Расширение латентности МПИ отмечалось у 

всех пациентов данной группы достоверно в сравнении с контролем. Значе-
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ния N22-N30 в большей степени были увеличены при локализации сиринго-

миелитической кисты в грудном и шейно-грудном отделах спинного мозга. 

Наличие изолированной сирингмиелии в шейном отделе характеризовалось 

достоверным относительно здоровых лиц расширением МПИ N30-P37, N22-

P37 с явлениями ассиметрии по сторонам. 

Таким образом, изменения показателей ССВП у больных с клиниче-

скими проявлениями сирингомиелитического синдрома АК 1 свидетельство-

вали о нарушении сегментарной афферентации на уровне шейного и пояс-

ничного отделов, указывали на функциональную недостаточность прокси-

мальных отделов спинномозговых корешков и задних отделов спинальных 

структур на данных уровнях. Задержка центрального время проведения при 

ССВП на стимуляцию n. medianusetn. tibialis подтверждала наличие как сег-

ментарных, так и проводниковых расстройств с вовлечением понтомедул-

лярного уровня.  

Нами проведено ЭНМГ обследование больных с сирингомиелией по 

АК 1. Регистрировались моторные ответы, полученные при стимуляции гла-

зодвигательного, лицевого и языкоглоточного, срединного и большеберцово-

го нервов. Полученные показатели наглядно отражены в таблице 4.16 нижн 

Таблица 4.16 

ЭНМГ показатели по глазодвигательному, лицевому, языкоглоточному, сре-

динному и большеберцовому нервам в норме и больных с сирингомиелити-

ческим синдромом АК 1 (n=68) 

Норма, нерв 
СПИ эфф, 

м/с 
Амакс, мкВ 

Дополнительные 

патологические 

волны 

Глазодвигательный 29,4±2.2 1080±105,5 - 

Лицевой 39,5±1.8 1235±126,3 - 

Языкоглоточный 42,6±2.0 1860±164,0 - 

Срединный 61,0±1.7 6254±267,0 - 

Большеберцовый 49,6±2.1 7125±745,5 - 

Сирингомиелитический 

синдром (n=68) 

   

Глазодвигательный 29,6±2,1 1075±103,8  
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Лицевой 39,2±1,7 1200±118,5  

Языкоглоточный 41,5±1,9* 1730±160,8* + 

Срединный 27,4±2,8** 2286±184,5* +++ 

Большеберцовый 32,1±1,9** 3850±435,2*  
Достоверные различия идентичных показателей между контролем и группой пациентов (t-

тест Student) * - р˂0,05, ** - р˂0,01 

 По результатам исследования черепных нервов отмечалось достоверное 

снижение скорости эфферентного импульса по языкоглоточному нерву по 

сравнению с контролем. Показатели СПИ по глазодвигательному и лицевому 

нервам оставались неизменными относительно нормальных значений. Ам-

плитуды мышечных ответов при стимуляции указанных черепных нервов 

были сформированы и сохранены по сравнению с контролем. Изолированное 

снижение СПИ по эфферентным волокнам языкоглоточного нерва в 42 % 

случаев наблюдалось при локализации сирингомиелии на уровне верхних 

шейных сегментов С1-С2 и свидетельствовало о реактивных ирритативных 

процессах. Снижение скорости проведения импульса по моторным волокнам 

срединного нерва носило достоверный, чаще ассиметричный характер по 

сравнению с контролем более, чем в два раза. 

В группе больных с сирингомиелитическим синдромом регистрирова-

лась достоверная депрессия амплитуды М-ответа n. medianus относительно 

контрольной группы. Требует внимания феномен появления патологических 

волн фибрилляций, отмеченный в покое и при стимуляции срединного нерва 

у 30 (38 %) больных с сирингомиелией шейного отдела. Значения СПИ по 

моторным волокнам большеберцового нерва у пациентов данной группы бы-

ли достоверно снижены по сравнению с нормальными показателями. Однако, 

снижение СПИэфф в нижних конечностях имело менее выраженный харак-

тер, чем в верхних конечностях у 66 % больных данной группы. Максималь-

ная амплитуда М-ответа по тибиальным группам мышц достоверно умень-

шалась при сирингомиелитическом синдроме по сравнению с здоровыми ли-

цами. При исследовании n. tibialis дополнительные патологические потенци-

алы, характерные для сегментарных расстройств, не регистрировались.  
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 Таким образом, для сирингомиелитического синдрома у больных с АК 1 при 

ЭНМГ исследовании характерно наличие смешанных сегментарных наруше-

ний на уровне шейного отдела, в тяжелых случаях с вовлечением передних 

спинномозговых структур. Проводниковые нарушения преобладали в ниж-

них конечностях, носили часто симметричный характер и были обусловлены 

функциональными нарушениями как на уровне шейно-грудного отдела 

спинного мозга, так и замедлением понтомедуллярной проводимости.  

§4.5. КЛИНИКО-НЕЙРОФИЗИОЛОГИЧЕСКИЕ СОПОСТАВЛЕНИЯ СИН-

ДРОМОВ АНОМАЛИИ КИАРИ 1 

Мы решили суммировать полученные результаты и провести межсин-

дромальный анализ, на основании которого можно судить о преимуществен-

ном уровне поражения и степени функционального вовлечения структур го-

ловного и спинного мозга при АК 1. 

Как следует из таблицы 4.17 по данным АСВП значения латентности 

пика РⅢ были расширены при всех клинических синдромах, однако в группе 

больных с бульбарными и пирамидными нарушениями эти значения были 

достоверно больше относительно мозжечкового и сирингомиелитического 

синдрома.  



 

 

Таблица 4.17  

Показатели акустических стволовых ВП-латентного периода, амплитуд пиков и межпиковых интервалов у больных с 

клиническими синдромами АК 1 с достоверными различиями идентичных показателей между группами 

 

показатель Мозж. 

(n=63) 

Бульбар. 

(n=39) 

Пирамид. 

(n=27) 

Сиринг. 

(n=68) 

Р 

1-2 

Р 

2-3 

Р 

1-3 

Р 

1-4 

Р 

2-4 

Р 

3-4 

Лат РⅢ S, мс 4,25±0,25 4,35±0,25 4,41±0,25** 4,20±0,21* 0,01 - 0,01 0,01 - 0,05 

Лат РⅢ D, мс 4,25±0,21* 4,70±0,21** 4,48±0,21** 4,24±0,19* 0,05 0,01 0,05 - 0,01 0,05 

Лат РⅤS,мс 6,55±0,22* 7,05±0,22** 6,55±0,22* 6,25±0,22* 0,01 0,01 - 0,05 0,01 0,05 

Лат РⅤD, мс 6,70±0,24* 8,01±0,24** 6,52±0,24* 6,30±0,24* 0,01 0,01 0,05 - 0,01 - 

АмпРⅢ S, 

мкВ 

0,370±0,03** 0,050±0,01** 0,375±0,03* 0,310±0,04** 0,01 0,01 - 0,05 0,01 0,05 

АмпРⅢ D, 

мкВ 

0,372±0,05** 0,180±0,02* 0,360±0,05* 0,325±0,05** 0,01 0,01 - 0,05 0,01 0,05 

АмпPⅤS, 

мкВ 

0,375±0,05* 0,050±0,02** 0,380±0,05* 0,370±0,04* 0,01 0,01 - - 0,01 - 

АмпPⅤD, 

мкВ 

0,380±0,07* 0,220±0,04* 0,385±0,04* 0,382±0,06* 0,05 0,05 - - 0,01 - 

МПИ РⅢ-РⅤ 

S, мc 

2,52±0,14** 3,96±0,15** 3,48±0,14** 2,36±0,12* 0,01 0,05 0,01 0,05 0,01 0,01 

МПИ РⅢ-РⅤ 

D, мc 

2,60±0,18** 3,5±0,20** 3,52±0,16** 2,42±0,14* 0,01 0,05 0,01 0,05 0,01 0,01 

МПИ РⅠ-РⅤ S, 

мc 

4,90±0,21* 6,05±0,20* 4,75±0,20* 4,56±0,22** 0,01 0,01 - 0,05 0,01 0,05 

МПИ РⅠ-РⅤ D, 

мc 

4,82±0,20* 6,35±0,21** 4,84±0,18* 4,61±0,21** 0,01 0,01 - 0,05 0,01 0,05 

*Сравнительный анализ проведен между группами с помощью апостериорного критерия Шеффе и Тьюки в зависимости от размера выборок 

(p˂0,05; p˂0,01).



 

 

Увеличение латентного периода пика РⅤ было наиболее выражено при 

бульбарном синдроме, хотя достоверная тенденция к расширению данного 

параметра отмечалась во всех исследуемых группах.  

Параметры амплитуды пиков РⅢ и РⅤ в группе пациентов с мозжечко-

вым и пирамидным синдромом умеренно повышались относительно кон-

трольных значений, тогда как при бульбарном синдром отмечалась резкая 

депрессия амплитуд РⅢ и РⅤ. Обращает внимание достоверное расширение 

межпиковых интервалов РⅢ-РⅤ, РⅠ-РⅤ при всех исследуемых клинических 

синдромах АК 1. Так, затягивание интервала РⅢ-РⅤ и РⅠ-РⅤ было наиболее 

выражено при бульбарных расстройствах с некоторой асимметрией по сто-

ронам. У больных с пирамидным и мозжечковым синдромом преобладало 

билатеральное расширение МПИ РⅠ-РⅤ. Таким образом, при АСВП 

наибольшую диагностическую значимость имеет изменение латентностей 

пиков РⅢ и РⅤ, свидетельствующее о замедление проводимости на понтоме-

зенцефальном уровне. Повышение амплитуд пика РⅢ свидетельствовало о 

наличии отклонений ирритативного типа в области верхнего оливарного 

комплекса. Достоверное отличие между группами исследуемых клинических 

синдромов АК 1 имели значения межпиковых интервалов РⅢ-РⅤ и РⅠ-РⅤ, 

которые определяли нарушение функционального состояния понтомезенце-

фальных и понтомедуллярных структур. 

При межсиндромальном анализе показателей ССВП на стимуляцию 

срединного нерва латентность компонента N9 была резко увеличена в группе 

больных с сирингомиелитическим синдромом, тогда как в группах с мозжеч-

ковым, пирамидным и бульбарным синдромом значения N9 практическим не 

изменялись. Латентность компонента N13 в группе больных с бульбарным и 

сирингомиелитическим синдромом была достоверно больше, по сравнению с 

мозжечковым и пирамидным синдромом. Значения N20 умеренно повыша-

лись в группе пациентов с пирамидными и сирингомиелитическими наруше-

ниями, тогла как при мозжечковом и бульбарном синдроме латентность N20 

была относительно сохранной.  



 

 

Таблица 4.18  

Показатели соматосенсорных ВП при стимуляции срединного нерва - латентного периода и межпиковых интервалов у 

больных с клиническими синдромами АК 1 с достоверными различиями идентичных показателей между группами 

 

показатель Мозж. 

(n=63) 

Бульбар. 

(n=39) 

Пирамид. 

(n=27) 

Сиринг. 

(n=68) 

Р 

1-2 

Р 

2-3 

Р 

1-3 

Р 

1-4 

Р 

2-4 

Р 

3-4 

Лат N9 Эрба,  

мс 
9,4±0,7 10,1±0,8 9,2±0,7 14,4±0,6 0,05 0,05 - 0,01 0,01 0,01 

Лат N13 шея,  

мс 
14,5±0,7 18,4±1,2 14,1±0,6 20,8±0,8 0,01 0,01 - 0,01 0,05 0,01 

Лат N20 кора,  

мс 
18,9±1,2 18,7±1,5 20,2±0,8 21,7±1.1 - 0,05 0,05 0,01 0,01 0,05 

МПИ N9-N13,  

мс 
3,2±0,3 3,9±0,5 3,6±0,3 6,2±0,5 0,05 0,05 0,05 0,01 0,01 0,01 

МПИ N13-N20, мс 6,9±0,2 8,0±0,7 6,4±0,4 8,9±1,1 0,01 0,01 0,05 0,01 0,05 0,01 

МПИ 

N9-N20, мс 
8,8±0,7 9,8±0,6 10,8±0,6 16,8±0,8 0,05 - 0,05 0,01 0,01 0,01 

*Сравнительный анализ проведен между группами с помощью апостериорного критерия Шеффе и Тьюки в зависимости от размера выборок 

(p˂0,05; p˂0,01). 



 

 

Суммируя вышеизложенное, можно утверждать, что по данным ССВП 

при клинических синдромах АК1 в большей степени нарушается афферента-

ция на уровне шейного отдела и понтомедуллярном уровне. Замедление цен-

трального время проведения афферентных импульсов характерно для буль-

барного и сирингомиелитического синдромов. Сегментарные нарушения аф-

ферентации являются отличительной особенностью показателей ССВП паци-

ентов с сирингомиелией шейного отдела.  

Показатели ССВП на стимуляцию большеберцового нерва при сравни-

тельном анализе клинических синдромов АК 1 имели наибольшую изменчи-

вость при бульбарных и сирингомиелитических нарушениях. Так, латент-

ность компонентов N30 достоверно увеличивалась у больных с указанными 

синдромами, тогда как при пирамидном синдроме оставалась практически 

без изменений. Резкое расширение межпиковых интервалов N30-P37 отмеча-

лось в группах больных с бульбарным и сирингомиелитическим синдромами. 

Тенденция к расширению МПИ N22-P37 была одинаковой при мозжечковом, 

бульбарном и сирингомиелитическом синдромах, тогда как при пирамидном 

синдроме подобных нарушений не регистрировалось.  

Таким образом, при ССВП на стимуляцию большеберцового нерва в 

большей степени расширяется центральное время проведения на уровне 

шейный отдел-кора с замедлением афферентации на данном уровне.  

Далее нами проведен анализ ЭНМГ данных у больных с клиническими 

синдромами АК 1. Значения эфферентной СПИ минимально снижались по 

глазодвигательному нерву при бульбарном и пирамидном синдроме, тогда 

как при мозжечковом и сирингомиелитическом синдроме оставались неиз-

мененными. По лицевому нерву отклонения СПИ по моторным волокнам ре-

гистрировались в группе пациентов с мозжечковыми, бульбарными и пира-

мидными нарушениями, при сирингомиелитическом варианте такого рода 

отклонений выявлено не было. 

 



 

 

Таблица 4.19  

Показатели соматосенсорных ВП при стимуляции большеберцового нерва - латентного периода и межпиковых интерва-

лов у больных с клиническими синдромами АК 1 с достоверными различиями идентичных показателей между группами 

показатель 
Мозж. 

(n=63) 

Бульбар. 

(n=39) 

Пирамид 

(n=27) 

Сиринг 

(n=68) 

Р 

1-2 

Р 

2-3 

Р 

1-3 

Р 

1-4 

Р 

2-4 

Р 

3-4 

Лат N22 поясн,  

мс 
23,2±1,6 23,9±1,6 24,2±1,7 30,4±1,8 - - - 0,01 0,01 0,01 

Лат N30 шейн,  

мс 
38,1±1,2 42,8±1,26 32,3±2,2 39,8±1,4 0,01 0,01 0,01 - 0,05 0,01 

Лат Р37 кора,  

мс 
36,0±3,0 38,4±3,0 39,7±3,1 39,5±1,1 0,01 0,05 0,01 0,01 - - 

МПИ N22-N30,  

мс 
7,86±1,07 7,80±1,05 7,80±1,05 18,8±2,3 - - - 0,01 0,01 0,01 

МПИ N30-Р37,  

мс 
12,5±1,54 17,8±1,52 9,5±1,40 16,7±0,8 0,01 0,01 0,01 0,05 - 0,01 

МПИ N22-Р37, 

мс 
16,9±1,35 17,0±1,25 16,4±1,5 24,4±1,05 - 0,05 - 0,01 0,01 0,01 

*Сравнительный анализ проведен между группами с помощью апостериорного критерия Шеффе и Тьюки в зависимости от размера выборок 

(p˂0,05; p˂0,01). 
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Таблица 4.20 

ЭНМГ показатели по глазодвигательному, лицевому, языкоглоточному, срединному и большеберцовому нервам у боль-

ных с клиническими синдромами АК 1 с достоверными различиями идентичных показателей между группами 

показатель Мозж. 

(n=63) 

Бульбар. 

(n=39) 

Пирамид. 

(n=27) 

Сиринг. 

(n=68) 

Р 

1-2 

Р 

2-3 

Р 

1-3 

Р 

1-4 

Р 

2-4 

Р 

3-4 
Ⅲ ч.м.н. 

СПИэфф, мс 
29,1±2,0 28,5±2,0 27,1±2,1 29,6±2,1 - - 0,05 - - 0,05 

Ⅶ ч.м.н. 

СПИэфф, мс 
34,8±1,6 34,1±1,6 36,8±1,75 39,2±1,7 - 0,05 0,05 0,05 0,05 0,05 

Ⅸ ч.м.н. 

СПИэфф, мс 
39,2±1,4 20,8±2,6 40,8±2,4 41,5±1,9 0,01 0,01 - - 0,01 - 

n.medianus 

СПИэфф, мс 
60,4±1,5 54,5±1,8 42,6±1,4 27,4±2,8 0,05 0,01 0,01 0,01 0,01 0,01 

n.tibialis 

СПИэфф, мс 
48,3±1,9 42,7±1,7 30,5±2,5 32,1±1,9 0,01 0,01 0,05 0,01 0,05 0,01 

Ⅲ ч.м.н. 

Амакс, мкВ 
1072±105,8 1072±124,8 1052±104,8 1075±103,8 - 0,05 0,05 - - 0,05 

Ⅶ ч.м.н. 

Амакс, мкВ 
1130±138,0 1180±122,0 1126±120,8 1200±118,5 0,05 0,05 - - 0,05 0,05 

Ⅸ ч.м.н. 

Амакс, мкВ 
1851±170,5 788±182,0 1635±158,4 1730±160,8 0,01 0,01 0,05 - 0,01 - 

n.medianus 

Амакс, мкВ 
6158±245,6 5011±256,5 3825±253,9 2286±184,5 0,05 0,01 0,01 0,01 0,01 0,05 

n.tibialis 

Амакс, мкВ 
7245±760,8 6450±628,5 4905±462,5 3850±435,2 0,05 0,05 0,01 0,01 0,01 0,05 

*Сравнительный анализ проведен между группами с помощью апостериорного критерия Шеффе и Тьюки в зависимости от размера выборок 

(p˂0,05; p˂0,01).



 

 

Наибольшую диагностическую ценность имело выраженное снижение 

СПИ по языкоглоточному нерву у больных с бульбарным синдромом, при 

остальных синдромах значения эфферентной СПИ мало отклонялись от нор-

мы. Достоверные отличия по группам регистрировались при анализе мотор-

ной СПИ по срединному и большеберцовому нервам.  

При пирамидном и сирингомиелитическом синдроме показатели ско-

рости двигательного импульса достоверно значимо снижались в нижних ко-

нечностях по сравнению с мозжечковым и бульбарным синдромом, что, по 

нашему мнению, обусловлено преобладанием проводниковых расстройств. В 

верхних конечностях наибольшие нарушения и СПИ эфф, и амплитуд мы-

шечных ответов регистрировались при сирингомиелитическом синдроме, ко-

торый характеризовался смешанными сегментарными и проводниковыми 

нарушениями на уровне шейного отдела спинного мозга.  

В общем, выраженная депрессия амплитудных показателей при стиму-

ляции срединного нерва являлась характерной особенностью сирингомиели-

тического синдрома, тогда как снижение амплитуд М-ответа в нижних ко-

нечностях выявлялось в группе больных с сирингомиелитическим и пира-

мидным синдромом.  

Учитывая вышеизложенное, можно утверждать, что ЭНМГ-

исследование имеет наибольшую диагностическую ценность в определении 

функционального состояния моторных сегментарных и проводниковых 

структур спинного мозга. Позволяет уточнить характер поражения продолго-

ватого мозга, степень вовлечения в патологический процесс ядер черепно-

мозговых нервов и перекреста пирамидных путей.  
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Глава Ⅴ. ВЫБОР КОНСЕРВАТИВНОЙ ИЛИ ХИРУРГИЧЕСКОЙ 

ТАКТИКИ ПРИ АНОМАЛИИ КИАРИ 1 ТИПА 

§5.1. ПОСТРОЕНИЕ ПРОГНОСТИЧЕСКОЙ МОДЕЛИ ВЫБОРА ЛЕЧЕБ-

НОЙ ТАКТИКИ У ПАЦИЕНТОВ С НЕОСЛОЖНЕННОЙ ФОРМОЙ КИАРИ 1 

Наиболее сложной дилеммой, с которой сталкивается практический 

врач –невролог или нейрохирург – необходима ли операция у данного паци-

ента с аномалией Киари 1 типа? Какую тактику выбрать-консервативную или 

хирургическую? В случаях тяжелой формы аномалии Киари 1 с наличием 

протяженных сирингомиелитических кист и бурной неврологической симп-

томатикой решение данного вопроса не представляет особой сложности. Од-

нако, у пациентов с небольшой эктопией и невыраженной симптоматикой 

остро встает вопрос наблюдения с прогнозированием неврологических 

осложнений и вероятности хирургического лечения. 

Принимая во внимание полученные ранее данные, в ходе работы была 

использована методика дискриминантного анализа. Использована она была 

для того, чтобы определить вероятностный показатель, характеризующий 

возможность оперативного исхода лечения у пациентов с АК1, без наличия 

осложнений сопутствующего типа. При этом принимался в расчет показа-

тель, характеризующий эктопию мозжечковых миндалин. Кроме того, учи-

тывался и довольно широкий спектр показателей амплитудного и латентно-

компонентного типа (в разрезе компонентов вызванных потенциалов-АСВП, 

ССВП и ЭНМГ). Последние показатели были выявлены на стадии диагно-

стики проведённой до начала операционных вмешательств. Далее была со-

здана модель диагностического типа. Выглядела она следующим образом (1) 

Yопер=-8,328+0,302*Хэкт+1,667*Хр3-р5 (1), 

где  Yопер - дискриминантная функция, характеризующая вероятность опе-

рации у пациентов с мозжечковым синдромом при АК 1 типа,  

Хэкт 
- степень эктопии миндалин (мм),  

Хр3-р5 
- латентность межпикового интервала Р3-Р5 при АСВП. 
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В данном случае константа дискриминации, разделяющая пациентов на 

оперированных и не оперированных, была определена в форме значения 

функции равноудаленной от центроидов, которые составили в группе опери-

рованных 1,259, при в группе не оперированных -2,698. 

Константа дискриминации в данном случае определялась посредством 

применения формулы среднеарифметическое центроидов (сумма/2), или же  

КД=(1,259-2,698)/2=-0,719 (2) 

Сравнительный анализ полученных таким образом значений дискри-

минантной функции в обеих группах оперированных и не оперированных 

посредством применения коэффициента λ Уилкса, позволил установить ста-

тистически значимые отличия (р=0,0001). 

Если принимать во внимание ранее вычисленные характеризующие по-

казатели функций прогностического дискриминантного типа, то очевидно, 

что использование таковых означает непосредственную возможность для 

осуществления вычисления вероятностного показателя, который в свою оче-

редь позволяет определить то, насколько высокой является вероятность того, 

что в отношении того или иного человека, с учетом его клинической ситуа-

ции, понадобится применять меры и методы хирургического типа, а иначе 

говоря – проводить операцию. В категории испытуемых с АК1, не сопровож-

дающейся фоновыми дополнительными нарушениями, в отношении которых 

применима вышеуказанная модель, стоит использовать нижеследующие зна-

чения: показатель значения функции > 0,719 означает высокий риск возник-

новения потребности в операции. Чем ниже значение относительно указан-

ного показателя, тем меньшей является вероятности того, что пациенту по-

требуется операция. Показатель, характеризующий уровень чувствительно-

сти сформированной описанным выше образом модели, в свою очередь 

представлен значением 88,2 %. Показатель, характеризующий уровень спе-

цифики данной разработки, представлен абсолютным значением в 100 %. В 

конечном итоге, использованный таким образом метод дискриминантного 

анализа, а точнее – применение такового, сделало возможным выведение 
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уникальной в своем роде функции, применение которой позволяет с доста-

точным уровнем точности производить вычисление прогнозов относительно 

потенциально возможных рисков потребности в проведении хирургических 

манипуляций относительно лиц рассматриваемого в данном случае типа. 

Ко всему, сказанному выше, также следует добавить, что вышеописан-

ная модель, сформированная в контексте проведения данных исследований, 

находится в непосредственной корреляции с показателем, который отражает 

характер эктопии мозжечковых миндалин. Кроме того, она также коррелиру-

ет со значениями показателей нейрофизиологического типа по данным вы-

званных потенциалов и оперативно реагирует на перемены в области этих 

значений, если таковые имеют место по той или иной причине. В данном 

контексте особая роль также отводится показателям, которые характеризуют 

увеличение значений латентности между пиками Р3 - Р5. В наибольшей сте-

пени значимости данный показатель проявляется в ситуациях, кода речь идет 

о болезни, на фоне которой наблюдается отчетливая нервно-физиологическая 

симптоматика. 

§5.2. ПРОГНОЗИРОВАНИЕ РИСКОВ РАЗВИТИЯ КАУДАЛЬНЫХ  

НАРУШЕНИЙ ПРИ АК 1 

Проведение анализа в такой области как клинические, а также нейро-

физиологические отклонения, которые зачастую имеют место в ситуациях, 

при которых АК сопровождается синдромом бульбарного типа, является 

особенно значимым в тех случаях, когда речь идет о формировании прогно-

зов относительно развития такого рода отклонений, а в частности – тех из 

них, которые активно развиваются именно как сопутствующие по отноше-

нию к АК1. 

Как было установлено, благодаря использованию ЭНМГ, синдром вы-

шеуказанного типа проявляется в том числе и через такой симптом, как сни-

жение показателя, который характеризует уровень проводимости в области 

ядер продолговатого мозга. В некоторых ситуациях также затрагивается пе-
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рекрест пирамидных путей. Показатели, полученные вышеуказанным обра-

зом, в конечном итоге делают возможным дальнейшее проведение всесто-

роннего объективного анализа, что в свою очередь необходимо относительно 

оценки текущего состояния людей с ранее выявленной АК1. Данное утвер-

ждение является в полной степени актуальным и для ситуаций, когда рас-

сматриваемое здесь нарушение имеет субклиническую форму. 

В ходе работы был выполнен также и анализ, необходимый для уста-

новления характера корреляции между прогнозами, сформированными отно-

сительно формирования отклонений каудального характера на фоне наруше-

ний, которые также имеют место в области эфферентного импульса. Данный 

анализ приводился относительно нерва языкоглоточного типа, который 

находился в условиях стимуляции. При этом был также использован так 

называемый метод ROC-анализа. Результат, выраженный в форме кривой, 

продемонстрирован ниже в данной работе (рис. 5.1). 

 

Рис. 5.1. ROC-кривая, характеризующая зависимость прогноза развития 

бульбарного синдрома исходя из показателей СПИ по языкоглоточному не-

рву 

 Показатель, представляющий площадь под вышеприведённой кривой, 

в данном случае характеризуется значением 0,96±0,36 (95 % ДИ: 0,89–1,00). 

В конечном итоге было установлено наличие, а также конкретизирован пока-

затель корреляции, имеющий важное значение с позиции статистики. 

Показатель, характеризующий скорость импульса или, иначе говоря, 

СПИ в точке cut-off, характеризуется как 21,5 м/с, среди испытуемых с ана-



 

147 
 

логичным значением показателя или меньшим была определена высокая ве-

роятность формирования отклонений, характеризуемых как каудальные. По-

казатель, характеризующий уровень чувствительности сформированной та-

ким образом модели – 75,5 % при уровне специфики этой модели 71,2 %. 

В ходе практического осуществления данной стадии исследования 

также была предпринята попытка выявить корреляцию, имеющую место 

между показателями амплитуды М-ответа в условиях стимуляции нерва язы-

коглоточного типа и наличием, либо же, наоборот, отсутствием у испытуе-

мых синдрома вышеуказанного типа. Кроме того, в ходе осуществления дан-

ного исследования было запланировано выявить и конкретизировать пре-

дельный показатель, характеризующий диапазон М-ответа, исходя из кото-

рых среди людей и производится формирование групп по степени рисково-

сти формирования отклонений вышеуказанного типа. 

В конечном итоге была сформирована кривая, отраженная ниже (рис. 

5.2). 

 

Рис. 5.2. – ROC-кривая, характеризующая зависимость прогноза развития 

бульбарного синдрома исходя из значений, которые характеризуют показате-

ля амплитуды М-ответа по языкоглоточному нерву 

Показатель, представляющий характеристику вышеприведённой кри-

вой, в данном случае характеризуется значением 0,98±0,18 (95 % ДИ: 0,95–

1,00). В конечном итоге было установлено наличие, а также конкретизирован 

показатель корреляции, имеющий важное значение с позиции статистики. В 



 

148 
 

данном случае корреляция характеризовалась как имеющая обратный харак-

тер (p<0,002). 

Было установлено что показатель, характеризующий предел или, иначе 

говоря, пороговое значение М-ответа, то есть показатель, благодаря которо-

му становится возможно категоризация людей по степени рисковости, в ко-

нечном итоге характеризуется как значение 1,01 мкВ. При выявлении данно-

го значения указанного типа или менее, можно сказать, что обследуемый 

находится в группе повышенного риска. 

Показатель, характеризующий уровень чувствительности сформиро-

ванной таким образом модели – 78 % при уровне специфики этой модели 

71,2 %. 

В конечном итоге следует также сказать, что в контексте проведения 

процедуры диагностирования бульбарных нарушений, на сегодняшний день 

можно считать стимулирование нерва с применением технологии ЭНМГ. 

Снижение показателей, которые характеризуют диапазон М-ответа мышц 

бульбарной группы, а также показателей СПИ эфф, в конечном итоге свиде-

тельствуют о наличии корреляции между АК1 и нарушениями рассматрива-

емого типа. При этом симптоматика внешних проявлений может полностью 

отсутствовать. 

 

§5.3. КЛИНИКО-НЕЙРОФИЗИОЛОГИЧЕСКАЯ ШКАЛА (CNPHS)  

В ОЦЕНКЕ НЕВРОЛОГИЧЕСКОГО ДЕФИЦИТА И ОПРЕДЕЛЕНИЯ  

ХИРУРГИЧЕСКОЙ ТАКТИКИ 

Симптоматика неврологического характера, которая имеет место при 

АК1, ранее была довольно подробно изучена, а затем – охарактеризована в 

контексте широкого спектра источников. Практики и теоретики за время 

изучения данного отклонения выявили 3–6 типов клинического типа, кото-

рые нередко возникают на общем фоне течения АК (Благодатский М.Д., 

1991; Крупина Н.Е., 2001; Можаев С.В., 2006). Важно понимать, что прове-
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дение анализа качественного типа в подобных ситуациях зачастую приводит 

к получению преимущественно субъективных данных. Более точная инфор-

мация, имеющая главным образом количественный характер, может быть по-

лучена за счет применения оценочной шкалы, разработанной Егоровым и со-

авт. (2002). Будучи используемой именно относительно оценки симптомов 

неврологического типа, она делает возможными выявление и конкретизацию 

характеристики отклонений неврологического типа при АК1 в до и постопе-

рационные отрезки времени.  

Нужно также сказать, что сегодня не предусмотрено какой-либо еди-

ной, комплексной, повсеместно используемой системы, которая являлась бы 

универсальной в контексте анализа нарушений при АК1. Тем не менее высо-

кая значимость и уровень влияния отклонений патологического субъективно-

го типа в значительной степени осложняют выявление и конкретизацию по-

казателей компенсированности АК1. В данном случае встает вопрос о про-

должении наблюдений иди применении хирургического вмешательства, а 

кроме того – степени интенсивности последнего. Использование передовых 

средств и методик в разрезе выявления и характеристики АК1 в конечном 

итоге делает возможной максимизацию точности результатов обследований 

такого рода.  

Сопоставления субъективных, объективных расстройств при АК 1 и 

нейрофизиологических нарушений по данным АСВП, ССВП и ЭНМГ облег-

чает выбор консервативной и хирургической тактики. В предыдущих главах 

нашей научной работы мы подробно проанализировали субъективные и объ-

ективные неврологические расстройства при АК 1 типа, выделили преобла-

дающие клинические синдромы – мозжечковый, бульбарный, пирамидный и 

сирингомиелитический; определили нейрофизиологические критерии, харак-

терные для каждого из перечисленных неврологических синдромов. Полу-

ченные результаты позволили нам создать количественную клинико-

нейрофизиологическую шкалу CNPHS для оценки тяжести функционального 



 

150 
 

дефицита и выбора лечебной тактики при АК1 типа. В основу разработанной 

шкалы легли следующие принципы: 

1) У пациента с аномалией Киари 1 выделялись диагностические при-

знаки для каждого из основных клинических синдромов - мозжечковый, 

бульбарно-стволовой, пирамидный и сирингомиелитический по блокам: 

1-й блок- субъективные симптомы,  

2-й блок – объективные симптомы,  

3-й блок - нейрофизиологические данные по трем модальностям - аку-

стических стволовых, соматосенсорных и моторных ВП, - с учетом их диа-

гностической значимости для каждого из синдромов (АСВП, ССВП, ЭНМГ): 

  для мозжечкового синдрома 

бульбарно-стволовой синдром 

пирамидный синдром 

сирингомиелитический синдром 

2) В системе градуирования баллов, мы учли тот факт, что значимость 

субъективных симптомов при оценке состояния больного меньше, чем “вес” 

объективных неврологических расстройств, а наибольшее значение в опреде-

лении функционального состояния головного и спинного мозга имеют дан-

ные нейрофизиологических исследований (которые обладают информатив-

ностью даже в субклинической фазе заболевания).  

3) Бальная система оценки признаков складывалась следующим обра-

зом: 0 баллов - отсутствие каких-либо нарушений при субъективном, объек-

тивном и нейрофизиологическом обследовании. 

Субъективные симптомы оценивались по мере их нарастания: 1 балл - 

легкие периодические симптомы, 2 балла - умеренные симптомы, 3 балла - 

выраженные стойкие симптомы. 

Объективные симптомы оценивались по мере их нарастания: 4 балла-

легкий неврологический дефицит, 5 баллов-умеренный неврологический де-

фицит, 6 баллов- грубый неврологический дефицит. 
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Нейрофизиологические данные оценивались по степени нарушения 

проводимости: 7 баллов - ирритация и легкое замедление проводимости (от-

клонение до 20 % от нормы), 8 баллов - умеренное нарушение проводимости 

(отклонение 20–50 % от нормы), 9 баллов - частичный или полный блок про-

водимости (отклонение более 50 % от нормы). 

4) Сложение баллов субъективных, объективных и нейрофизиологиче-

ских данных проводилось по блоковой системе изолированно для каждого из 

четырех клинических синдромов.  

Запись баллов при оценке субъективных, объективных и нейрофизио-

логических данных производилась столбиком под каждым из синдромов по 

мере возрастания.  

При этом получали 4 итоговых суммарных значения количественной 

оценки клинико-нейрофизиологических нарушений. 

Сложение общих баллов субъективных, объективных и нейрофизиоло-

гических данных независимо от синдрома мы сочли некорректным, посколь-

ку нарушения при клинических синдромах АК 1 имели различную патогене-

тическую природу (например, возможно суммировать баллы при объектив-

ной оценке нистагма и дисфагии).  

5) Учитывая максимальные баллы каждого из четырех итоговых сум-

марных значений, мы предложили количественную оценку степени функци-

онального состояния пациента и рекомендуемой врачебной тактикой: 

0–7 баллов – компенсированное состояние неврологического статуса; 

тактика - консервативное симптоматическое лечение, наблюдение в динами-

ке;  

8–14 баллов - субкомпенсированное состояние неврологического ста-

туса; тактика-оперативное лечение с благоприятным прогнозом регресса 

неврологических нарушений;  

15–18 баллов - декомпенсированное состояние неврологического ста-

туса; тактика-срочное оперативное лечение с вероятным неблагоприятным 

прогнозом регресса неврологических нарушений.  
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В качестве иллюстрации приводим приводим клинический пример 1. 

История болезни № ХХХ/ХХХ. Больной Т. (48 лет) 

Диагноз при поступлении аномалия Киари 1 типа 

Из анамнеза: болеет в течение последних двух лет. Жалобы на головную боль, 

шейно-затылочной локализации, периодическое головокружение с тошнотой, онемение в 

верхних конечностях, потливость в конечностях, в последний месяц симптомы.  

При объективном неврологическом осмотре неустойчивость в позе Ромберга, ни-

стагм” бьющий вниз”, легкая сухожильная гиперрефлексия с мышечной силой до 4 баллов 

в верхних конечностях, 5 баллов в нижних конечностях; диссоциированное расстройство 

чувствительности на половине лица слева. 

По данным МРТ головного мозга картина аномалии Киари 1 типа (эктопия минда-

лин мозжечка справа 8 мм, слева 10 мм). Внутрижелудочковая гидроцефалия. Косвенные 

признаки внутричерепной гипертензии. МРТ шейно-грудного отдела: признаки спондило-

артроза шейного отдела позвоночника, медиальная грыжа диска С5-С6 с компрессией 

нервных корешков (рис. 5.3). 

 

Рис. 5.3. МРТ головного мозга больного Т., 48 лет.  

Аномалия Киари 1 типа (эктопия миндалин мозжечка справа 8 мм, слева 10 

мм). Внутрижелудочковая гидроцефалия. Косвенные признаки внутричереп-

ной гипертензии 

 

Осмотр нейроофтальмолога - начальный застой диска зрительного нерва OD/OS. 

АСВП - признаки ирритации на уровне верхних олив и тенденцией к замедлению 

проводимости на понто-мезенцефальном уровне. 

ССВП – легкое нарушение афферентации на понтинном уровне с небольшой асси-

метрией. 
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На основании вышеизложенного больному установлен диагноз: Аномалия Киари 1 

типа, внутрижелудочковая гидроцефалия. Сопутствующий: остеохондроз шейного от-

дела позвоночника, медиальная грыжа диска С5-С6 с корешковым синдромом. 

Определяем количественный анализ клинико-нейрофизиологических данных по 

шкале для выбора оптимальной тактики. 

данные мозжечковый 
бульбарно-

стволовой 
пирамидный 

сиринго-

миелитический 

Субъективные  

(1, 2, 3 балла) 
2 0 0 0 

Объективные  

(4, 5, 6 баллов) 
5 0 4 0 

Нейрофизиологические  

(7, 8, 9 баллов) 
7 0 0 0 

Итого 14 0 4 0 

Вывод по шкале CNPHS: мозжечковый синдром, субкомпенсированная форма, ре-

комендуется оперативное лечение - костно-дуральная декомпрессия краниовертебраль-

ного перехода; благоприятный прогноз восстановления неврологических расстройств. 

Приводим клинический пример 2. 

История болезни № ХХХ/ХХХ. Больной У. (16 лет). 

Диагноз при поступлении аномалия Киари 1 типа 

Из анамнеза: болеет в течение 1 года, жалобы на головные боли преходящего ха-

рактера, болевой синдром в цервикальной области и головокружение, онемение в левой 

половине лица и левой конечности, изменение голоса, поперхивание. Заболевание началось 

в шейно-затылочных болей и онемения лица, затем присоединились другие жалобы. Полу-

чал консервативное лечение у невролога по месту жительства без эффекта. 

В неврологическом статусе при объективном осмотре - нистагм” бьющий вниз”, 

гипостезия левой половины лица, дисфагия, дисфония, парез мягкого неба. Определяется 

снижение глоточного рефлекса слева, повышение сухожильных рефлексов с верхних и 

нижних конечностей, патологических стопных знаков нет; гипергидроз ладоней. 

На МРТ шейного и грудного отдела признаки аномалии Киари 1 (эктопия миндали 

мозжечка на 14 мм). Сирингомиелия шейного и грудного отдела. Центральные протрузии 

дисков С5-С7, Th7-8 (рис. 5.4). 
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Рис. 5.4. МРТ шейного и грудного отдела больного У., 16 лет.  

Признаки аномалии Киари 1 (эктопия миндали мозжечка на 14 мм).  

Сирингомиелия шейного и грудного отдела.  

Центральные протрузии дисков С5-С7, Th7-8 

Осмотр нейроофтальмолога: Ангиопатия сетчатки. 

ЭНМГ - частичное нарушение проводимости по языкоглоточному нерву слева. 

ССВП – замедление афферентации на уровне N13-N20 (Эрба-Шея) слева. 

На основании вышеизложенного установлен диагноз: аномалия Киари 1 типа, си-

рингомиелия шейно-грудного отдела. S-образный сколиоз влево. 

Определяем количественный анализ клинико-нейрофизиологических данных по 

шкале для выбора оптимальной тактики. 

 мозжечковый 
бульбарно-

стволовой 
пирамидный 

сиринго-

миелитический 
Субъективные  

(1, 2, 3 балла) 
2 2 0 2 

Объективные  

(4, 5, 6 баллов) 
4 5 4 4 

Нейрофизиологические  

(7, 8, 9 баллов) 
0 8 0 7 

Итого 6 15 4 13 

Вывод по шкале CNPHS: бульбарно-стволовой синдром, декомпенсированная фор-

ма, рекомендуется оперативное лечение с костной декомпрессией краниовертебрального 
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перехода и дуральной пластикой; неблагоприятный прогноз восстановления неврологиче-

ского дефицита.  

Приводим клинический пример 3. 

История болезни № ХХХ/ХХХ. Больная Х. (41 год). 

Диагноз при поступлении аномалия Киари 1 типа 

Из анамнеза: болеет в течение 3–4 лет. Жалобы на головную боль и боль в шейно-

затылочной области, онемение и слабость в руках, больше слева, изменение голоса, об-

щую слабость, периодически получала лечение по месту жительства с временным эф-

фектом.  

При объективном исследовании неустойчивость в позе Ромберга, со стороны че-

репных нервов патологии нет, снижение мышечной силы в верхних и нижних конечностях 

до 4 баллов, сухожильная гиперрефлексия, положительный симптом Бабинского слева. 

На МРТ головного мозга признаки аномалии Киари 1 тип, эктопия миндалин моз-

жечка ниже линии Чемберлена на 28 мм (рис. 5.5). 

Осмотр нейроофтальмолога: Ангиопатия сетчатки. 

ЭНМГ - снижение проводимости по эфферентным путям с 2-х сторон, больше 

слева по типу недостаточности пирамидным путей. 

 

 

Рис. 5.5. МРТ головного мозга больной Х., 41 год. 

Признаки аномалии Киари 1 типа. Эктопия миндалин мозжечка ниже линии 

Чемберлена на 28 мм 

 

ССВП - замедление афферентации на понтомедуллярном уровне. 

  На основании вышеизложенного установлен диагноз: Аномалия Киари 1 типа. 

 Определяем количественный анализ клинико-нейрофизиологических данных по шкале для 

выбора оптимальной тактики. 

 мозжечковый бульбарно- пирамидный сиринго-
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стволовой миелитический 
Субъективные  

(1, 2, 3 балла) 
1 0 2 0 

Объективные  

(4, 5, 6 баллов) 
4 0 5 0 

Нейрофизиологические  

(7, 8, 9 баллов) 
7 0 7 0 

Итого 8 0 14 0 

Вывод по шкале CNPHS: пирамидный синдром, субкомпенсированная форма, реко-

мендуется оперативное лечение с костной декомпрессией краниовертебрального перехо-

да; благоприятный прогноз восстановления неврологического дефицита. 

Приводим клинический пример 4. 

История болезни № ХХХ/ХХХ. Больная У. (43 года) 

Диагноз при поступлении аномалия Киари 1 типа 

Из анамнеза: болеет в течение 2-х лет. Жалобы на боли в глазах, головокружение, 

дрожание и потливость рук, учащенное сердцебиение, получала лечение у невролога и те-

рапевта с некоторым улучшением состояния. При объективном исследовании отмечает-

ся горизонтальный нистагм, пошатывание в позе Ромберга, со стороны черепных нервов 

без патологии, чувствительных нарушений нет, мышечная сила в конечностях 5 баллов, 

гипергидроз ладоней. 

На МРТ головного мозга – признаки эктопии миндалин мозжечка в большое заты-

лочное отверстие на 6 мм с 2-х сторон; умеренный двухсторонний гайморит (рис. 5.6). 

 

Рис. 5.6. МРТ головного мозга больной У., 43 года. 

Признаки эктопии миндалин мозжечка в большое затылочное отверстие на 6 

мм с двух сторон. Умеренный двухсторонний гайморит 

 

Осмотр нейроофтальмолога: Ангиопатия сетчатки. 
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АСВП - нарушения проводимости на уровне верхних олив-мезенцефалон на момент 

исследования не регистрируется. 

ССВП - афферентация при стимуляции верхних и нижних конечностей в пределах 

нормальных показателей. 

На основании вышеизложенного установлен диагноз: Аномалия Киари 1 типа.  

Определяем количественный анализ клинико-нейрофизиологических данных по 

шкале для выбора оптимальной тактики. 

 мозжечковый 
бульбарно-

стволовой 
пирамидный 

сиринго-

миелитический 
Субъективные  

(1, 2, 3 балла) 
2 0 1 0 

Объективные  

(4, 5, 6 баллов) 
4 0 0 0 

Нейрофизиологические  

(7, 8, 9 баллов) 
0 0 0 0 

Итого 6 0 1 0 
Вывод по шкале CNPHS: мозжечковый синдром, компенсированная форма, реко-

мендуется консервативное лечение с наблюдением в динамике; благоприятный прогноз 

восстановления неврологического дефицита. 

Приводим клинический пример 5. 

История болезни № ХХХ/ХХХ. Больной Э. (32 года). 

Диагноз при поступлении аномалия Киари 1 типа 

Из анамнеза: болеет в течение 10 лет, жалобы на головные боли в шейно-

затылочной области, головокружение, онемение и слабость в правой руке, учащенное 

сердцебиение. В последние 2 месяца появилась слабость и онемение в правой руке. Полу-

чал лечение по месту жительства, в связи с ухудшением состояния госпитализирован.  

При объективном осмотре – нистагм,” бьющий вниз”, неустойчивость в позе 

Ромберга, со стороны черепных нервов дисфункции не выявлено. В чувствительной сфере 

сегментарное диссоциированное расстройство болевой и температурной чувствитель-

ности по типу “ полукуртки” справа. Правосторонний монопарез с силой мышц 2–3 бал-

ла, гипотрофия мышц плечевого пояса с 2х сторон, более выраженная справа. Сухожиль-

ная гипорефлексия в верхних конечностях, в нижних конечностях рефлексы оживлены, 

патологических стопных знаков нет. Тазовые функции не нарушены. 

На МРТ шейного отдела – Аномалия Киари 1 тип. Признаки эктопии миндалин мозжечка 

в большое затылочное отверстие на 10 мм с двух сторон. Сирингомиелия шейно-грудного 

отдела на уровне С2-Th3. Протрузии дисков С4-С5, С5-С6. S-образный сколиоз грудного от-

дела (рис. 5.7). 
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Осмотр нейроофтальмолога: Венозная ангиопатия сетчатки. 

 

 

Рис. 5.7. МРТ шейного отдела больного Э., 32 года.  

Аномалия Киари 1 тип. Признаки эктопии миндалин мозжечка в большое за-

тылочное отверстие на 10 мм с двух сторон. Сирингомиелия шейно-грудного 

отдела на уровне С2-Th3. Протрузии дисков С4-С5, С5-С6. S-образный сколиоз 

грудного отдела 

АСВП - признаки ирритации и нарушения проводимости на уровне верхних олив и 

нижних отделов стволовых структур. 

ССВП - замедление афферентации при стимуляции верхних конечностей на уровне 

N13-N20 (Эрба-Шея) с асимметрией справа. 

На основании вышеизложенного установлен диагноз: Аномалия Киари 1 типа. Си-

рингомиелия шейно-грудного отдела позвоночника. 

Определяем количественный анализ клинико-нейрофизиологических данных по 

шкале для выбора оптимальной тактики. 

 
мозжечковый 

бульбарно-

стволовой 
пирамидный 

сиринго-

миелитический 

Субъективные 

(1,2,3балла) 
1 0 1 3 

Объективные 

(4,5,6баллов) 
4 0 4 6 

Нейро 

Физиологические 

(7,8,9 баллов) 

7 0 0 8 

Итог 
12 0 5 17 

Вывод по шкале CNPHS: сирингомиелитический синдром, декомпенсированная 

форма, рекомендуется оперативное лечение. Неблагоприятный прогноз восстановления 

неврологического дефицита. 
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Таким образом, предложенная нами балльная шкала CNPHS позволяет 

количественно оценить степень неврологического дефицита, идентифициро-

вать преобладающий клинический синдром и выбрать адекватную тактику 

лечения в каждом индивидуальном случае. 

Шкала CNPHS проста в использовании, наглядна и объективна для 

оценки функционального дефицита. Ее применение облегчает выбор консер-

вативной либо оперативной тактики, не опираясь исключительно на данные 

МРТ исследования. Объем и способы оперативного лечения на основании 

выше предложенной шкалы обретают более оптимальный характер с реаль-

ной информацией о вероятной степени восстановления неврологического 

дефицита после операции.  
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Глава ⅤⅠ. ИНТРАОПЕРАЦИОННЫЙ НЕЙРОФИЗИОЛОГИЧЕ-

СКИЙ МОНИТОРИНГ В ХИРУРГИЧЕСКОМ ЛЕЧЕНИИ АНОМАЛИИ 

КИАРИ 1 ТИПА 

§6.1. ХИРУРГИЧЕСКАЯ ТАКТИКА ПРИ АНОМАЛИИ КИАРИ 1 ТИПА В 

ЗАВИСИМОСТИ ОТ ДАННЫХ ИОНМ 

  Стремительное развитие IT-технологий в конечном итоге способство-

вало началу новой стадии в контексте осуществления диагностических про-

цессов интраоперационного типа, проводимых в сфере нейрофизиологии. 

Четверть века назад технология ИНОМ еще не имела широкого распростра-

нения. Также, первые зафиксированные на документальном уровне сведения, 

полученные в ходе исследований, доказывающих эффективность методик 

ССВП и АСВП при хирургической патологии стволовых и спинальных 

структур, были зафиксированы еще позже – всего 2 десятилетия назад (Har-

per C.M., 1998; Moller A.R., 1988). В контексте практического использования 

технологии ИНОМ важно понимать, что в данном случае равноценно повы-

шенное значение имеют навыки, опыт и знания всех специалистов, а не толь-

ко нейрохирурга, анестезиолога или невролога. С течением времени, по мере 

развития технологий, широкий спектр хирургических манипуляций, а в част-

ности – тех из них, которые проводятся в области как головного, так и спин-

ного мозга, сегодня характеризуется как сопровождающийся сравнительно 

минимальными рисками. Сведены до минимума показатели возможных по-

вреждений индуцированного типа, которые ранее нередко имели место при 

непосредственном осуществлении хирургических действий (Можаев С.В., 

2007; Гуща А.О.; 2010). Также постепенная модернизация ИНОМ-

протоколов сделало возможным сведение к нулю возможных рисков во вре-

мя операций в целом. Тем не менее, по-прежнему существует проблема в об-

ласти предварительного определения объемов, методов и способов хирурги-

ческих процедур (Burke D., 1998; Husain A.M., 2008). 
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За указанный выше временной промежуток было получено и опубли-

ковано множество новых сведений из области практической хирургии, осу-

ществляемой с применением технологии ИНОМ в контексте операций на 

спинной мозг при выявлении новообразований экстра-, интрадурального и 

интрамедуллярного характера (Delebis V., 2002; Sansur C.A., 2007; Bosley 

T.M., 2005). Также немало внимания было уделено целесообразности исполь-

зования указанной выше технологии и ее эффективности в случаях, когда 

речь шла о хирургическом вмешательстве в зонах средней и задней черепной 

ямки (Erwin C.N., 1995; Roberson J.B., 1999; James M.L., 2005). Тем не менее, 

в ходе данного исследования не было обнаружено каких-либо материалов, в 

контексте которых производилось бы изучение и анализ эффективности и 

целесообразности использования данной технологии в контексте хирургиче-

ского вмешательства при АК1. На сегодняшний день не изучена в достаточ-

ной степени проблематика подбора наиболее целесообразной тактики хирур-

гического типа, а также объемов таковой при АК1, не сопровождающейся 

нарушениями, которые нередко имеют место. Аналогичным образом дело 

обстоит и при АК1 с ГГС, а также – сирингомиелией на базе ИОНМ. 

Указанное выше обстоятельство в конечном итоге породило необходи-

мость в проведении новых исследований в рассматриваемой области. В ходе 

таковых были получены и проанализированы данные, полученные от 147 ис-

пытуемых с АК1, выявленной ранее. 100 % испытуемых проходили стацио-

нарное лечение в РСНПМЦН в 2015–2020 г. 100 % испытуемых подвергнуты 

хирургическому вмешательству, показанному по причине наличия ключевого 

диагноза. Из них 49 мужчин и 98 женщин. Возраст испытуемых представлен 

диапазоном в 14–52 лет. 

Хирургическое вмешательство в 70 случаях было выполнено без при-

менения технологии ИОНМ. В 77 случаях таковая была использована. Для 

оценки предварительных данных, до совершения вмешательства такого рода 

была применена шкала количественного типа, позволяющая провести оценку 

симптомов субъективного, объективного и нейрофизиологического характе-
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ра. Полученные в конечном итоге результаты были использованы для опре-

деления наиболее оптимальной тактики вмешательства при субкомпенсиро-

ванной и декомпенсированной АК1 

 При субкомпенсированной форме АК 1 типа была показана костная 

декомпрессия, при необходимости с дополнительным рассечением ТМО. 

Наличие декомпенсированной формы предполагало костно-дуральную де-

компрессию с расширенной пластикой твердой мозговой оболочки. Деком-

пенсированная стадия с резко выраженной эктопией миндалин у нескольких 

больных АК 1 типа определила необходимость проведения костно-дуральной 

декомпрессии с резекцией или коагуляцией мозжечковых миндалин. 

Общие принципы операций при АК 1 с применением ИОНМ. В 

настоящее время существует множество вариантов положений больного на 

операционном столе при операциях по поводу АК 1: положение “лежа на жи-

воте”, “лежа на боку”, положение “сидя” и “полусидя”. В данном контексте, 

в качестве ключевого оптимального положения было выбрано положение 

лежа на животе. Это обусловлено тем, что данная позиция является целесо-

образной, именно если рассматривать ее с точки зрения дальнейшей установ-

ки электродов и наушников, с использованием которых производится приме-

нение технологии ИНОМ (рис. 6.1) 

  
А Б 

Рис. 6.1. А) схема укладки в положении “лежа на животе” “concord”;  

Б) схема укладки в положении “лежа на боку” 
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Ранее в контексте вмешательств аналогичного типа также применялась 

позиция «лежа на боку». Однако нужно уточнить, что в подобном контексте 

данная позиция характеризуется наличием определенных недостатков. В 

частности, такая поза в значительной степени осложняет установку электро-

дов в вертекс-мастоидальном отведении, поскольку требует применения 

наушников плоского типа, частые артефакты с нижележащих электродов, 

связанные с их механическим раздражением (рис. 6.1) 

Анестезия. При операциях с применением ИОНМ мультимодального 

протокола мы использовали интубационный наркоз с миорелаксантами толь-

ко на стадии интубации. Затем был использован метод газового наркоза изо-

флюран с фентанилом. Ключевым достоинством методик АСВП и ССВП 

можно считать пониженный уровень чувствительности таковых к анестези-

рующему эффекту, а также – воздействию миорелаксантов.  

В ходе практического осуществления процедуры ИОНМ был применён 

нейромонитор стационарного типа, а именно – 32 канальный IOM System 

ISISXpert (inomed). Используя показатели, полученные до осуществления хи-

рургического вмешательства, было выполнено формирование протокола ин-

траоперационного мониторинга. Данный протокол включал в свой состав 

АСВП, ССВП и ЭМГ нервов языкоглоточного, а также добавочного типа. 

Применение моторных ВП нервов каудального типа, которые были получены 

в условиях стимулирования нервов, было в конечном итоге решено не осу-

ществлять ввиду того, что потребность в непосредственной идентификации 

таковых в данном контексте отсутствовала.  

Далее полный спектр электродов был установлен после осуществления 

процедуры интубации, а также укладки испытуемого перед проведением об-

работки операционного поля. В целях выполнения процесса АСВП-

мониторинга было использовано вертекс-мастоидальное отведение (М1-Сz, 

M2-Cz). Через наушники проводились звуковые стимульные сигналы в фор-

ме щелчков. Показатель продолжительности таковых составил 0.1 мс би-
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урально при показателях частоты подачи звука 20 Гц, а показатель самого 

звука составил 80 дБ в операционной.  

В ходе осуществления процедуры ССВП установка электродов отво-

дящего типа производилась согласно порядку стандартного метода, предло-

женного в разделе II данного исследования С4-Fz – при стимуляции n. medi-

anus SC3-Fz - при стимуляции n. medianus D. Воздействие стимулирующего 

характера было выполнено посредством использования импульсов электри-

чества в проекции срединного нерва на уровне запястья с показателем силы 

тока 15–20 мА и частотным показателем 2 Гц. 

Процедура ЭМГ по типу механограммы в данном контексте была осу-

ществлена относительно языкоглоточного, а также добавочного нерва. При 

этом электроды для регистрации были установлены согласно приведённой 

ниже мышечной иннервации. В случае возникновения соответствующей по-

требности, производилось дополнение анализируемых нервов. Характер до-

полнения определялся за счет клинического синдрома. 

Черепные нервы - иннервация мышц 

III, IV, VI – Extraocular muscles 

V – Masseter, temporalis 

VII –Frontalis, orbicularis oculus, orbicularis oris, mentalis, others 

IX – Stylopharyngeus 

X – Pharyngeal and laryngeal muscles 

XI – Sternocleidomastoid, trapezius 

XII – Tongue 

До кожного разреза производилась регистрация базовых показателей 

АСВП, ССВП и ЭМГ. В дальнейшем эти показатели были использованы в 

качестве своего рода базы, на основе которой проводился анализ имеющейся 

информации. После этого значения показателей ВП и ЭМГ были также за-

фиксированы после кожного разреза, а также процедуры трепанации, вскры-

тия ТМО, пластики, а кроме того – ушивания разреза. Принимая во внимание 

динамику изменений, которые имели место в области широкого спектра мо-
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дальностей, в дальнейшем проводилось определение наиболее оптимальной 

тактики хирургического вмешательства. В контексте применения ИНОМ, 

помимо прочего также детально анализировался характер динамки ампли-

тудных и временных показателей АСВП и ССВП. В отношении первого, в 

расчет принимались показатели амплитуд компонентов РⅢ и РⅤ и латентно-

сти промежутков между пиками РⅠ-РⅤ. В качестве ключевого критерия для 

определения состояния стволовых структур, в данном случае были использо-

ваны показатели амплитуд: в случаях, когда таковой для РⅢ и РⅤ менялся 

менее чем вдвое, считалось, что изменение имело умеренный характер. При 

обратном явлении – выраженный.  

Относительно ССВП был проведен анализ данных, отражающих значе-

ния показателей амплитуд, а также переменных временных характеристик 

N13/N20, N30/P37. В ходе ЭМГ была выполнена оценка на предмет выявле-

ния и конкретизации признаков, которые свидетельствовали бы о наличии 

механического раздражения подверженных анализу нервов (Spike ответы), а 

также повреждений, выраженных в форме патологических паттернов (A-

train).  

Костная декомпрессия краниовертебрального перехода. В ходе практиче-

ского осуществления рассмотрения показателей, выведенных согласно шкале 

CNPHS, в 88 случаях выявлена АК1 субкомпенсированного типа, в 43 случа-

ях из данной численности АК имела простую форму, а также было выполне-

но хирургическое вмешательство с использованием методики ИОНМ. При-

мечательно, что указанная форма нарушения по умолчанию предполагает 

возможность осуществления лишь костной декомпрессии краниовертебраль-

ного перехода. Данная процедура выполнялась задним срединным доступом. 

Кожный разрез располагался от точки на сантиметр выше наружного заты-

лочного бугра до С2 позвонка. При этом не было выявлено значительных ре-

акций со стороны амплитудных и временных показателей АСВП и ССВП при 

выполнении разреза. Нестабильный рост амплитудного показателя компо-

нента РⅢ от baseline выявлен в 2 случаях, что обусловлено коагуляцией мяг-
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ких тканей. По ЭМГ в режиме мониторирования негативных реакций не от-

мечалось. 

Далее мы осуществляли краниотомию, используя наложение фрезевого 

отверстия и в дальнейшем резекция кости кусачками Керрисона. Формиро-

вание костного дефекта начинали с заднего края БОЗ, применяя постепенное 

расширение окна вплоть до отметки 3,0×3,0 см. По получению требуемого 

костного эффекта, хирургические действия были прекращены на 4-5 мин. с 

целью выполнения измерения параметров АСВП, ССВП. Реакция повышения 

амплитуд компонентов РⅢ и РⅤ при базовых значениях АСВП характеризо-

вала ирритативные нарушения при АК 1 на уровне стволовых структур. Из-

менение данных параметров на 30 % от исходных значений в сторону норма-

лизации рассматривалась нами как положительная динамика функциональ-

ного состояния стволовых структур. По ССВП после декомпрессии отмеча-

лась нормализация показателей латентности компонентов N13-N20, N30-P37. 

У 24 больных с субкомпенсированной формой АК1 после создания костного 

дефекта регистрировалась достоверная положительная динамика показателей 

АСВП и ССВП, при которой также имело место такое явление, как регенера-

ция структур стволового типа на уровне работы таковых. Для этих случаев 

объем хирургического вмешательства был в существенной степени сокра-

щен.  

Еще в 19 случаях, при использовании ИНОМ, после проведения проце-

дуры костной декомпрессии показатели прогресса составили не более 20 % в 

процентном соотношении показателей амплитуд РⅢ и РⅤ. В подобных ситу-

ациях было показано увеличение костного дефекта по направлению вниз с 

выполнением резекции задней дуги С1.  Спустя указанный выше временной 

промежуток было выполнено повторное снятие показателей. В конечном 

итоге, во всех 19 случаях имел место некоторый прогресс. Также были при-

ведены в норму значения РⅢ и РⅤ, и N20, и N30 относительно базовых пока-

зателей таковых (рис. 6.2). В данном контексте реакции ирритативного типа 

при ЭМГ были охарактеризованы как непродолжительные по типу Spike и 
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малозначительные в контексте выявления оптимальной степени воздействия. 

После ушивания кожного разреза не было выявлено существенных перемен в 

области значений параметров полного спектра модальностей. 

В конечном итоге, в 43 случаях, или 100 %, в данной категории были 

получены позитивные результаты в области работы стволовых структур, а 

точнее – восстановления таковых.  

.  

 

Рис. 6.2. Пример мультимодального протокола (АСВП, ССВП, ЭМГ) с дина-

мическими изменениями на этапах хирургического вмешательства при де-

компрессии краниовертебрального перехода у больного А. с субкомпенсиро-

ванной формой АК 1 (собственное наблюдение) 

Мы провели оценку нормализации отклонений амплитудных показате-

лей компонента РⅢ при костной декомпрессии методом ROC-анализа (рис. 

6.3). 
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Рис. 6.3. ROC-кривая, характеризующая зависимость прогноза восстановле-

ния функционального дефицита от значения амплитуды компонента РⅢ. 

Площадь под полученной ROC-кривой (AUC) составила 0,81±0,35 

(95 % ДИ: 0,78–0,85), наблюдаемая зависимость была статистически значи-

мой (p=0,004). Значение амплитуды РⅢ в точке cut-off составило 0,29 мкВ. У 

пациентов с амплитудой 0,29 мкВ и ниже отмечалась высокая вероятность 

восстановления неврологического дефицита, то есть объем костной деком-

прессии был достаточный.  

Костно-дуральная декомпрессия с пластикой ТМО. При анализе 

баллов CNPHS у 59 пациентов определена декомпенсированная форма 

АК1типа. Оперативное вмешательство выполнено с применением нейрофи-

зиологического ИОНМ 27 больным, при этом сочетание АК 1 с сирингомие-

лией определялось 17 пациентов, а гипертензионный синдром был отмечен в 

6 случаях.  

В данной ситуации мы считали целесообразным проведение первым 

этапом костно-дуральной декомпрессии краниовертебрального перехода с 

пластикой твердой мозговой оболочки. Этапы при проведении костно-

дуральной декомпрессии до рассечения ТМО были идентичны вышеизло-

женным. Контрольные замеры динамики показателей различных модально-

стей при ИОНМ производились по предыдущему протоколу. До этапа рассе-

чения ТМО ни в одном клиническом случае с декомпенсиованной формой 

АК1 мы не фиксировали нормализации показателей при ИОНМ. На этапе 

вскрытия ТМО амплитудные параметры РⅢ и РⅤ при АСВП колебались в 

сторону увеличения, что было расценено нами как временная ирритативная 

реакция.  

Однако, при регистрации ССВП отмечалось, наоборот, снижение ам-

плитуд компонентов N20 и N30 на 20–25 % от базовых величин, что вероят-

но, связано с изменением внутричерепного давления. Вскрытие ТМО требо-

вало предельной аккуратности для предотвращения повреждения арахнои-

дальной оболочки и сохранения мозжечково-медуллярной цистерны. Суще-
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ствует несколько вариантов разреза ТМО, выбор которого зависит от хирур-

га. Наиболее часто используют Y-образный или полуциркулярный разрез, 

более удобный для последующей пластики ТМО. Большое внимание на дан-

ном этапе мы уделяли гемостазу, стараясь щадяще использовать биполярную 

коагуляцию. В одном случае развилось венозное кровотечение из полнокров-

но расширенных, застойных вен, при котором на ИОНМ отмечалась резкая 

депрессия показателей ВП, указывающая на гипоксические изменения в 

стволе мозга (рис. 6.4) 

 

Рис. 6.4. Редукция компонентов ССВП у больного М. относительно baselain 

на фоне кровотечения (собственное наблюдение) 

У двух пациентов с проявлениями декомпенсированной формы буль-

барного синдрома в режиме механограммы мы наблюдали явлениями ирри-

тации и частичного нарушения проводимости по языкоглоточным нервам по-

сле вскрытия ТМО (рис. 6.5) 

 

Рис. 6.5. Явления ирритации по n. glossopharyngeus при freerun ЭМГ  

(собственное наблюдение) 
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Пластику дефекта твердой мозговой оболочки в большинстве случаев 

(23 больных) выполняли с использованием аутоапоневроза, в 4 случаях пла-

стику производили синтетическими материалами. По окончанию данной ма-

нипуляции мы вновь произвели замеры показателей мультимодального про-

токола. При этом по АСВП данным у 18 пациентов амплитуды РⅢ и РⅤ из-

менились в сторону нормализации на 30 %, тогда как в 9 случаях улучшения 

данных показателей не отмечалось. При анализе ССВП в 22 исследованиях 

значения латентности МПИ N13-N20, N30-P37 укорачивались на 0,2–0,3 мс, 

что указывало на улучшение афферентации на понтомедуллярном уровне. К 

сожалению, у 5 пациентов с АК 1 типа в сочетании с сирингомиелией шейно-

го и шейно-грудного отдела мы не отмечали улучшение параметров АСВП и 

ССВП, даже после декомпрессии и пластики ТМО. Например, у пациента с 

сирингомиелией шейного отдела с проявлениями переднего спинального 

синдрома регистрировалась ассиметричная грубая депрессия показателей 

ССВП на стимуляцию n. Medianus D после пластики ТМО (рис. 6.6) 

 

Рис. 6.6. Депрессия показателей ССВП на стимуляцию срединного нерва 

справа у пациента с шейной сирингомиелитической полостью (собственное 

наблюдение) 

 

 Указанным 5 пациентам с АК1 в сочетании с сирингомиелией в даль-

нейшем, вторым этапом предложено дренирование сирингомиелитической 

полости.  
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Сочетание АК 1 и ГГС наблюдалось у 6 пациентов при проведении 

ИОНМ, при этом нормализация показателей АСВП и ССВП около 30 % от 

исходных регистрировалась после пластики ТМО у 5 обследуемых. В еди-

ничном случае выраженные ирритативные явления и замедление проводимо-

сти на понто-мезенцефальном уровне оставались без динамики, в связи с чем 

данному больному в дальнейшем проведено вентрикулоперитониальное 

шунтирование. 

Далее мы провели замер показателей после ушивания ТМО, флюктуа-

ция которых имела незначительный преходящий характер, связанный с ме-

ханическими манипуляциями.  

  Мы провели анализ зависимости функционального восстановления от 

показателей МПИ N13-N20. В результате ROC-анализа получена ROC-

кривая (рис. 6.7А), которая характеризовалась значением AUC, равным 

0,69±0,05 (95 % ДИ: 0,61–0,76). Зависимость была статистически значимой 

(p<0,001). Далее мы проанализировали зависимость функции от МПИ N30-

P37.Площадь под полученной ROC-кривой (рис. 6.7Б) составила 0,67±0,06 

(95 % ДИ: 0,55–0,79), наблюдаемая зависимость была статистически значи-

мой (p=0,001). Пороговое значение латентностей МПИN13-N20, N30-P37, 

определяющего адекватный объем костно-дуральной декомпрессии, которое 

составило 7,55 мс и 14,6 мс соответственно (p˂0,05). У пациентов с МПИ 

N13-N20 7,55 мс и МПИ N30-P37 14,6 мс и ниже мы наблюдали положитель-

ный послеоперационный результат.  

  
А Б 

Рис. 6.7. ROC-кривые, характеризующая зависимость прогноза восстановле-

ния функционального дефицита от значений латентностей МПИ N13-N20 

(А), N30-P37 (Б) 
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Таким образом, при костно-дуральной декомпрессии с пластикой ТМО 

динамическое улучшение показателей АСВП, ССВП и ЭМГ по данным 

ИОНМ отмечалось у 21 больного, что свидетельствовало об адекватном вы-

боре объема оперативного вмешательства; 6 пациентам данной группы пред-

стояли дальнейшие хирургические этапы. 

Мобилизация миндалин мозжечка с их последующей резекцией 

проведена 7 пациентам с применением ИОНМ. Этапы замеров мультимо-

дальных значений дополнялись оценкой показателей АСВП и ССВП после 

резекции или коагуляции миндалин. Следует отметить тот факт, что ампли-

тудные параметры АСВП чувствительно реагировали на временную экспози-

цию коагуляции резким повышением более, чем в 2 раза. Данный факт ука-

зывал на раздражение стволовых структур и требовал остановки манипуля-

ций хирурга до редукции компонентов РⅢ и РⅤ до базовых значений. Гипо-

ксические патологические реакции по данным АСВП, характеризующиеся 

депрессией амплитуд РⅢ-Ⅴ и расширением МПИ РⅠ-Ⅴ при резекции минда-

лин, отмечены у 2-х пациентов. В данных клинических случаях в послеопе-

рационном периоде отмечался умеренный неврологический дефицит. 

Мы также проанализировали зависимость развития гипоксии в стволе 

мозга и депрессии амплитуд компонентов РⅢ и РⅤ по данным АСВП. Поро-

говое значение амплитуд данных показателей АСВП, по нашим данным, ха-

рактеризующих гипоксические нарушения составило 0,20мкВ, стойкая экс-

позиция которого в послеоперационном периоде давала неврологический де-

фицит. В связи с этим, мы считаем, что при пороговых значениях амплитуд 

РⅢ и РⅤ менее 0,20мкВ хирургические манипуляции стоит прекратить и 

ограничиться уже имеющимся объемом резекции. Следует отметить, что рас-

считанные нами точки cut-off показателей ИОНМ обладали информационной 

ценностью в определении адекватного объема декомпрессии краниовер-

тебрального перехода без риска развития неврологического дефицита и сни-

жали вероятность повторной операции. 
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§6.2. БЛИЖАЙШИЕ И ОТДАЛЕННЫЕ РЕЗУЛЬТАТЫ ХИРУРГИЧЕСКОГО 

ЛЕЧЕНИЯ АК 1 ПО ДАННЫМ КЛИНИКО-НЕЙРОФИЗИОЛОГИЧЕСКОЙ ШКА-

ЛЫ (CNPHS) 

Ранее в рамках специализированной литературы уже неоднократно 

приводилось описание динамики неврологического статуса именно с пози-

ции рассмотрения пациентов с АК. В частности, в контекстах данных описа-

ний данный аспект, как правило, рассматривался в период после осуществле-

ния операций. (Егоров О.Е., 1999; Ларионов С.Н., 2002). На сегодняшний 

день имеется немало информации, в рамках которой проводится анализ 

осложнений, имеющих место в разрезе данного периода. При этом принима-

ются в расчет показатели декомпрессионных объемов краниовертебральных 

переходов, а кроме того формирования резервных пространств большой моз-

говой цистерны (Севостьянов С.В., 2002). Также в контексте работы данного 

типа выполнялся неоднократный анализ динамики проявлений такого рода в 

указанный период в условиях применения широкого спектра разновидностей 

материала. Речь идет о материале, используемом в процессе выполнения пла-

стики ТМО Рашид И.М., 2004; Гуща А.О., 2010). Тем не менее, в процессе 

рассмотрения и оценки расстройств такого рода, а точнее, динамики таковых 

в контексте рассматриваемого периода авторы вышеуказанных материалов 

нередко базировались только лишь на ощущениях самих испытуемых. Ясно 

что эти ощущения далеко не всегда имели объективный характер, равно как и 

мнение медицинского специалиста, которое также имело преимущественное 

субъективный характер. Определения или, иначе говоря, критерии в данном 

контексте в таких источниках нередко обозначаются, как «без изменений», 

или «значительное улучшение», в конечном итоге можно считать имеющими 

относительный характер. Точная оценка с применением таковых представля-

ется практически невозможной. Тестирование с применением методик 

АСВП, ССВП и ЭНМГ, осуществляемое после проведения операционного 

вмешательства на различных по длительности временных отрезках (в контек-

сте как краткосрочного, так и долгосрочного периода), в конечном итоге мо-
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гут считаться методиками, которые позволяют получить максимально точ-

ную информацию. В отличие от указных выше критериев, получаемая таким 

образом информация также имеет весьма объективный характер, что в значи-

тельной степени обуславливает целесообразность применения данного спек-

тра методик в современной практике.  

С учетом этого, в ходе данного исследования было принято решение о 

целесообразности применения шкалы CNPHS для анализа состояния людей с 

АК1 в контексте краткосрочного и долгосрочного периодов после проведе-

ния операционного вмешательства. Данная шкала подразумевает проведение 

также и исследование каждого случая еще до осуществления вмешательства 

операционного типа. При этом планировалось применять 18-бальную систе-

му оценки. Полученная таким образом информация характеризовалась как 

исходные, базовые данные. В целях придания максимальной простоты всему 

процессу проведения анализа данного типа (в период до совершения опера-

ции) в ходе работы также применялись вышеуказанные определения стан-

дартного типа, имеющие, как уже говорилось ранее, субъективный характер. 

В данном случае характеристика «с улучшением» применялась в тех ситуа-

циях, когда по указанно шкале наблюдалось снижение значения более одного 

балла. В качестве такого рода примера в контексте данного исследования 

можно выделить больного с АК1 субкоменсированного типа. Изначальный 

показатель по шкале до операционного вмешательства – 13 баллов, последу-

ющий показатель после практического осуществления такового – 10 баллов. 

Критерий «без динамики» в данном случае использовался по отноше-

нию к тем ситуациям, в контексте которых показатель снижения не превы-

шал значения в 1 балл. Также он применялся и при повышении на идентич-

ную величину. В качестве примера в данном случае можно выделить больно-

го с выявленной АК1, форма которой была охарактеризована как декомпен-

сированная. Изначальный показатель по шкале до операционного вмеша-

тельства – 17 баллов, последующий показатель после практического осу-

ществления такового – 16 баллов. 
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Критерий, обозначаемый, как «с ухудшением» применялся в тех ситуа-

циях, когда по указанно шкале наблюдалось повышение значения более од-

ного балла. В качестве такого рода примера в контексте данного исследова-

ния можно выделить больного с АК1, изначальный показатель по шкале до 

операционного вмешательства, у которого составил – 15 баллов, последую-

щий показатель после практического осуществления такового – 17 баллов. К 

сказанному ранее стоит добавить, что вышеупомянутые критерии оценочно-

го типа, сами по себе имеющее субъективный характер, будучи применен-

ными на практике вкупе с указанной оценочной шкалой, в конечном итоге 

позволили получить достаточно точные, объективные показатели, на базе ко-

торых оценивалось состояние пациента. Кроме того, не стоит сбрасывать со 

счетов то обстоятельство, что количественный характер полученных таким 

образом показателей в значительной степени облегчил такие процессы, как 

последующий анализ и обработка полученных данных. 

В ходе данного исследования, помимо прочего было также выполнено 

изучение данных подвергнутых операционному вмешательству больных, до 

осуществления такового, а также – в постоперационный период. В рамках 

исследованных случаев ранее у таковых было установлено наличие АК1 

компенсированного и декомпенсированного типа. Во всех случаях операци-

онное вмешательство было осуществлено на базе клиники РСНПМЦН. В хо-

де осуществления такового применялся метод ИНОМ. Примерно в половине 

случаев данная технология использована не была (77 и 70 случаев). В ходе 

данной стадии работы 100% испытуемых разделили на 4 отдельные катего-

рии: I - с АК субкомпенсированного типа до осуществления вмешательства и 

с последующим осуществлением такового без применения технологии 

ИНОМ, II- с АК субкомпенсированного типа до осуществления вмешатель-

ства и с последующим осуществлением такового c применением технологии 

ИНОМ, III - с АК декомпенсированного типа до осуществления вмешатель-

ства и с последующим осуществлением такового без применения технологии 

ИНОМ, Ⅳ - с АК декомпенсированного типа до осуществления вмешатель-
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ства и с последующим осуществлением такового с применением технологии 

ИНОМ. Показатели, полученные в разрезе краткосрочного отрезка времени 

после осуществления операционного вмешательства, были получены спустя 

1 неделю после осуществления такового. В разрезе среднесрочной перспек-

тивы был использован отрезок, длительность которого составила 3 месяца. В 

разрезе долгосрочной перспективы был использован отрезок, длительность 

которого составила 12 месяцев. Результаты, полученные в ходе данного этапа 

исследования наглядно продемонстрированы ниже в данной работе.  

При изучении показателей, полученных в разрезе краткосрочной вре-

менной перспективы относительно категории прооперированных без приме-

нения методики ИНОМ с выявленной ранее АК1 субкомпенсированного типа 

состояние, характеризуемое как «улучшение» согласно описанной выше си-

стеме критериев, было отмечено в 18 случаев (40% испытуемых). Аналогич-

ный критерий был использован для характеристики состояния 20 случаев II 

категории испытуемых (46,5%). Несмотря на некоторые улучшения, в 60 и 

53,5% случаев в рассматриваемых категориях испытуемых положительного 

эффекта, согласно полученным данным отмечено не было. Тем не менее, в 

разрезе данной временной перспективны и категорий испытуемых также не 

было отмечено и отрицательного эффекта. 

При изучении показателей, полученных в разрезе краткосрочной вре-

менной перспективы относительно категории прооперированных без приме-

нения методики ИНОМ и с использованием таковой с выявленной ранее АК1 

декомпенсированного типа состояние, характеризуемое как «улучшение» со-

гласно описанной выше системе критериев, было отмечено в 8 и 13 случаях 

или 32 и 40,6%. Существенная часть испытуемых, включенных в данные ка-

тегории, а точнее – показатели, полученные при обследовании таковых, ха-

рактеризовались отсутствием прогрессивных показателей, которые свиде-

тельствовали бы об улучшениях в рассматриваемой области. Относительно 

двух случаев каждой из этих категорий был также отмечен регресс показате-

лей, или иначе говоря, ухудшение. Важно уточнить, что преимущественное 
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отсутствие динамики в указанный временной промежуток в случае со всеми 

4 категориями испытуемых может быть охарактеризовано как типичное яв-

ление, свидетельствующее о наличии отклонений в сфере болевых мышеч-

ных рефлексов, которые имели место в области рубца. Данный рубец являлся 

естественным последствием проведенного ранее операционного вмешатель-

ства. Кроме того, отсутствие прогресса свидетельствовало также и об ирри-

тации по данным ВП с последующим формированием отека реактивного ти-

па. 

В разрезе среднесрочной временной перспективы были получены пока-

затели, свидетельствующие о существенном прогрессе в контексте анализа 

данных испытуемых всех 4 категорий. Однако главным образом это относи-

лось к I и II категории: 24 и 28 случаев или 77,4 и 93,3%. Примечательно, что 

среди испытуемых I категории было выявлено сравнительно большее число 

испытуемых, показатели которых характеризовались отсутствием динамики. 

Это обуславливает целесообразность применения данной методики в контек-

сте операционного воздействия при АК1, указанного выше типа. В I катего-

рии испытуемых отсутствие динамики было выявлено в 7 случаях, что в 3,5 

раза больше, чем во II категории (22,6 и 6,75%). Результаты, полученные по 

III и IV категориям испытуемых, свидетельствуют о том, что в 10 и 13 случа-

ях имеют место значительные улучшения (55,6 и 59,1%). В контексте данных 

категорий испытуемых также было выявлено отсутствие динамки в 8 и 7 

случаях (44,4 и 31,8%). В данном случае необходимо уточнить что такое от-

сутствие изменений было вполне прогнозным, если принимать во внимание 

те показатели, которые были определены в разрезе данных категорий еще до 

осуществления операционного вмешательства. В двух случаях в каждой из 

рассматриваемых в данном контексте категорий испытуемых был также от-

мечен некоторый регресс, относительно изначально зафиксированных пока-

зателей. Нужно уточнить, что в этих случаях регресс имел место еще на пер-

вой стадии данного этапа исследования, о чем уже говорилось ранее. 
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Далее в ходе данного исследования был выполнен анализ показателей в 

долгосрочной перспективе (на период 12 месяцев). Результаты данной стадии 

работ позволили установить, что в контексте I категории испытуемых в 14 

случаях имело место существенное улучшение. Аналогичный показатель во 

II категории испытуемых составил 15 случаев (66,7 и 93,8%). В разрезе изу-

чения показателей испытуемых III и IV категорий было выявлено отсутствие 

положительной динамики в 7 случаях или 33,3%, что в 7 раз больше анало-

гичного показателя, выявленного в контексте II категории. Также в контексте 

III и IV категорий была выявлена положительная динамика показателей в 6 и 

9 случаях (37,5 и 52,9%). Следует отметить также тот факт, что примерно в 

50% случаев с III категории испытуемых имело место отсутствие прогресса 

показателей, установленных на предыдущих стадиях данного этапа исследо-

ваний. Среди испытуемых, составивших IV категорию имел место гораздо 

меньший процент случаев, охарактеризованных отсутствием прогресса. В 

контексте данной категории отсутствие улучшений отмечалось в 35,3% слу-

чаев. В III и IV группе вновь было выявлено по 3 случая проявления регрес-

сии первоначальных показателей. Выше уже говорилось о том, что в отно-

шении этой категории испытуемых регресс показателей имел место изна-

чально. По отношению ко всем 4 испытуемым был в конечном итоге приме-

нён метод костно-дуральной декомпрессии, а также метод резекции либо ко-

агуляции миндалин. Однако это привело к формированию отека в области 

таковых. Также вмешательства описанного характера привели к развитию 

негативных отклонений ликвородинамического типа на уровне краниовер-

тебрального перехода. 

Таблица 6.1  

Показатели динамики неврологического состояния больных АК 1 в кратко-

срочной перспективе 

 

Субкомпенсир. Декомпенсир. 

без ИОНМ 

n=45 

с ИОНМ 

n=43 

без ИОНМ 

n=25 

с ИОНМ 

n=32 

Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m 
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С улучшением 18 40,0±3,6* 20 46,5±3,9* 8 32,0±2,8* 13 40,6±5,3* 

Без динамики 27 60,0±5,5* 23 53,5±3,8* 15 60,0±7,4* 17 53,1±4,8* 

С ухудшением  - - - - 2 8,0±1,8 2 6,25±2,5 

* - достоверность значений (p<0,001) 

 

Таблица 6.2  

Показатешли динамики неврологического состояния больных АК 1  

В среднесрочной перспективе 

 

Субкомпенсир Декомпенсир. 

без ИОНМ 

n=31 

с ИОНМ 

n=30 

без ИОНМ 

n=18 

с ИОНМ 

n=22 

Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m 

С улучшением 24 77,4±6,4* 28 93,3±7,4* 10 55,6±6,3* 13 59,1±6,3* 

Без динамики 7 22,6±2,7* 2 6,67±2,5* 8 44,4±4,9* 7 31,8±5,8* 

С ухудшением  - - - - 2 11,1±1,9* 2 9,1±2,5 

* - достоверность значений (p<0,001) 

 

Таблица 6.3 

Показатели динамики неврологического состояния больных АК 1 

В долгосрочной перспективе 

 Субкомпенсир Декомпенсир. 

без ИОНМ 

n=21 

с ИОНМ 

n=16 

без ИОНМ 

n=16 

с ИОНМ 

n=17 

Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m Абс  % M±m 

С улучшением 14 66,7±6,3 15 93,8±4,7 6 37,5±4,2 9 52,9±5,6 

Без динамики 7 33,3±3,8 1 6,25±1,5 8 50,0±6,8 6 35,3±3,8 

С ухудшением  - - - - 2 12,5±2,6 2 11,8±2,8 

* - достоверность значений (p<0,001) 

 

Согласно полученным данным, отмечалась статистически значимая 

динамика у пациентов, прооперированных без ИОНМ и с данным пособием 

(p<0,001). В результате парных сравнений в ходе post-hoc анализа было уста-

новлено статистически значимое “улучшение” и состояние “без динамики” 
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как на 7 сутки после операции, так и через 3 месяца и через 1 год от даты 

оперативного вмешательства (p<0,001). 

В конченом итоге, принимая во внимание показатели, полученные в 

ходе практического осуществления описанных выше исследований, было 

установлено, что в ситуациях, когда речь идет об АК1 субкомпенсированного 

типа, после практического осуществления операционного вмешательства 

негативной тенденции и явно выраженных процессов, связанных с регрессом 

показателей у подвергнутых этому воздействию людей не обнаруживается. 

Применение методики ИНОМ или отсутствие таковой в контексте проведе-

ния операции существенного значения не имеет и не оказывает негативного 

влияния на рассмотренные показатели. Тем не менее, при отказе от исполь-

зования данной методики выявлен гораздо более существенный процент слу-

чаев, которые характеризуются отсутствием прогресса. При применении 

данной методики в случае с рассматриваемой здесь формой АК1 был выяв-

лен лишь единичный случай отсутствия прогресса показателей. Столь значи-

тельная разница может быть объяснена прежде всего необходимыми, целесо-

образными объёмами декомпрессии костного или косно-дурального типа в 

условиях постоянного мониторинга действий хирургического типа, выполня-

емых с применением вышеуказанной методики. Ввиду этого в подобных си-

туациях применение таковой можно считать полностью целесообразным.  

В случаях, когда АК1 характеризуется как декомпенсированная, про-

гресс был выявлен в значительно меньшем числе случаев, невзирая на ис-

пользование технологии или отсутствие таковой в контексте осуществления 

хирургического вмешательства. Такую разницу можно объяснить главным 

образом тем, что в случае со второй формой АК, сама его форма характери-

зуется как более сложная. Нужно уточнить, что в 5 случаях в контексте вто-

рой категории испытуемых было отмечено отсутствие прогресса. В отноше-

нии данных испытуемых существовала необходимость дополнительного воз-

действия. Это воздействие, в частности, необходимо было выполнить в фор-

ме проведения процедуры дренирования кисты сирингомиелитического типа, 
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шунтирования вентрикулоперитониального типа (в ситуации, при которой 

имел место ГГС). Согласно результатам, полученным в долгосрочной пер-

спективе в 12 случаях испытуемым, включённым в I категорию, обнаружива-

лась потребность в проведении реоперации с осуществлением расширения в 

области имеющегося объема костно-дуральной декомпрессии. Также имела 

место потребность в осуществлении пластики методом ТМО. В случаях в 

обоими типами АК при применении ИНОМ потребность в проведении рео-

перации установлена не была. Это доказывает целесообразность и эффектив-

ность применения данной методики и свидетельствует о правильности опре-

деленных для применения методов лечения в целом.  
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ЗАКЛЮЧЕНИЕ 

Аномалия Киари I типа характеризуется разнообразной палитрой кли-

нико-неврологических нарушений. Изучение данной патологии и усовершен-

ствование диагностических и лечебных мероприятий способствует улучше-

нию качества жизни пациентов и снижению рисков инвалидизации. Повсе-

местное внедрение современных методов нейровизуализации- МРТ и КТ 

идентифицируют показатель эктопии мозжечковых миндалин ниже уровня 

большого затылочного отверстия [4; 8; 73; 90]. В контексте большого числа 

исследований, проведённых ранее относительно рассматриваемой в данном 

случае темы, отражена роль анатомо-топографических нарушений при дан-

ной патологии [6; 83; 174; 181]. В патогенезе заболевания большое внимание 

уделяется ликвородинамическим расстройствам, обуславливающие функци-

ональные нарушения структур краниовертебрального перехода, объективи-

зация которых явилась базисом для разработки критерией нейрофизиологи-

ческой диагностики и показаний к оперативному лечению АК 1 типа [7; 93; 

98; 122; 168]. 

Однако, дилемма оперировать или наблюдать? -остается неоднознач-

ной. В настоящее время многие исследователи придерживаются мнения, что 

хирургическое лечение АК 1 типа целесообразно выполнять малотравматич-

ной и патогенетически обоснованной техникой вмешательства [83; 93; 118; 

136]. В этой связи актуальным становится вопрос адекватного объема опера-

ции и риска реопераций при недостаточном объеме декомпрессии. Этот факт 

определил направление нашей научной работы с определением показаний к 

консервативному и хирургическому лечению при АК 1 типа, а также сравни-

тельному анализу оперативной тактики с выбором объема декомпрессии на 

основе данных ИОНМ.  

Для решения поставленных задач нами было исследовано 207 пациен-

тов с аномалией Киари 1 типа (код МКБ - Q07.0), находившихся в клинике 

РСНПМЦН в 2015-2020 гг. Из них преобладали женщины -133 (64,3 %), 
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мужчин - 74 пациентов (35,7 %) (p˂0,01). Возрастной состав пациентов варь-

ировал от 14 до 64 лет. Медиана возраста у женщин составила 34,0 лет (ДИ 

95 % 31,62–36,18), а у мужчин медиана возраста была 25,5 лет (ДИ 95 % 

24,48–29,33). 

Использованная в нашем научном исследовании классификация анома-

лии Киари была предложена AANS в 1997 году. Данная классификация 

сочетала клинико-неврологический симптомокомплекс, наблюдавшийся при 

эктопии церебеллярных миндалин и нижних отделов стволовых структур; 

при этом в исключающие критерии были включены люмбальное менингоце-

ле и окципито-цервикальное менингоцеле, диагностированное на МРТ ис-

следовании [26; 73]. 

Основанием для установления диагноза аномалии Киари 1 типа было 

принято обнаружение такого отклонения, как эктопия мозжечковых минда-

лин ниже уровня (БЗО) на 5 и более мм, а также сочетания дистопии с сирин-

гомиелией [66; 94; 103; 163]. 

В первом блоке нашего исследования мы изучили особенности клини-

ко-неврологических расстройств у пациентов с АК1 в зависимости от данных 

нейровизуализации. Во многих литературных источниках отмечено, что кли-

ническая картина АК1 весьма разнообразна и складывается из субъективных 

и объективных симптомов, причем удельный вес именно субъективных 

очень высок [79;148]. В этой связи мы проанализировали отдельно субъек-

тивные и объективные расстройства у пациентов с АК1, исходя из показате-

ля, характеризующего степень степени эктопии мозжечковых миндалин ниже 

уровня БЗО. Все пациенты были распределены на 4 группы: первую группу 

составили 17 испытуемых с показателем эктопии 0-5 мм, вторую - 75 испы-

туемых с показателем эктопии 0,6-1 см, третью - 84 испытуемых с показате-

лем эктопии 1,1-1,5 см, четвертую 31 испытуемый с показателем эктопии 

свыше 1,5 см.  

Было выявлено, что субъективные клинические симптомы у больных с 

АК 1 типа имели различную степень выраженности и слабо коррелировали в 
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зависимости от показателя смещения миндалин (rхy=0,274-связь имела пря-

мую направленность и слабую тесноту по шкале Чеддока, р=0,04). Большин-

ство 76,5 % (р˂0,05) больных данной группы беспокоила головная боль шей-

но-затылочной локализации, связанная с положением головы. Минимальная 

эктопия характеризовалась преобладанием вестибулярных - 76,0 % и вегета-

тивных расстройств - 58,8 % случаев, тогда как умеренное опущение минда-

лин сопровождалось у большинства пациентов вестибулярными - 62,3 % и 

чувствительными нарушениями с болями и онемением в конечностях у 

89,3 %. Субъективное сочетание коодинаторных, бульбарных и чувствитель-

ных расстройств выявлялось у пациентов с выраженной эктопией миндалин 

мозжечка при АК 1 типа в 73,8 %, 29,8 % и 83,3 % случаев соответственно. 

При грубом опущении церебеллярных миндалин более 15 мм по данным 

МРТ определялись значительные чувствительные нарушения в виде онеме-

ния тела - 80,6 % и онемения конечностей -87,0 %. На двигательные рас-

стройства в виде слабости конечностей жаловались 58 % пациентов; субъек-

тивные бульбарные расстройства – чувство комка в горле и затруднение гло-

тания испытывали 45,2 % и 25,8 % пациентов (р˂0,05). 

При анализе объективных неврологических расстройств у пациентов с 

минимальной эктопией миндалин обнаруживался нистагм горизонтальный в 

41,1 % случаев наряду с явлениями динамической атаксии - 35,3 %cлучаев. 

При умеренной степени эктопии характерным симптомом был нистагм 

“бьющий вниз” - 36,0 %, а признаки координаторных расстройств в виде ди-

намической атаксии отмечались в половине случаев. Для выраженной экто-

пии миндалин в структуре объективных расстройств преобладали чувстви-

тельные нарушения по сегментарному типу в виде “куртки” у 26,2 % пациен-

тов, симптомы поражения каудальных нервов в виде дисфагии и пареза неба 

наблюдались в 23,8 % и 25,0 % случаев соответственно. При грубой дисто-

пии миндалин двигательные нарушения по типу вялого верхнего парапареза 

обнаружены у 38,7 % обследованных, бульбарные симптомы присутствовали 

у более, чем 30 % пациентов. Выявленные объективные неврологические 



 

185 
 

симптомы имели прямую корреляционную связь со степенью эктопии мин-

далин мозжечка от линии Чемберлена (rхy=0,746-связь имела значительную 

тесноту по шкале Чеддока, р˂0,001). 

Таким образом, подробный анализ субъективных и объективных симп-

томов в зависимости от показателя смещения миндалин мозжечка выявил 

прямую связь между наличием неврологических нарушений и размером 

смещения. Однако, следует отметить, что наличие субъективных расстройств 

не всегда имело подтверждение при объективном неврологическом исследо-

вании (разница по некоторым показателям достигала 45 %).  

На следующем этапе нашего исследования, основываясь на данных 

МРТ, мы проанализировали субъективные и объективные неврологические 

расстройства у 68 (32,8 %) пациентов с АК 1 типа и обнаруженной сиринго-

миелией. Указанные больные были разделены на группы в зависимости от 

локализации сирингомиелитической полости – шейную - 39, грудную - 8 и 

смешанную форму - 21 пациент. 

Сравнительный анализ показал, что у больных Ⅰ группы преобладали 

субъективные чувствительные и двигательные расстройства в верхних ко-

нечностях и плечевом поясе в 56,4 % случаев, тогда как у пациентов Ⅱ груп-

пы обнаруживались чувствительные нарушения в теле - 37,5 % и симптомы 

слабости и нестабильности в нижних конечностях у половины пациентов 

данной группы. Доминирование бульбарных субъективных симптомов в виде 

затруднения глотания и поперхивания (47,6 % и 38,1 % соответственно) у 

больных Ⅲ группы определялось при распространенной сирингомиелии в 

верхних шейных отделах по С1-С2 и, по нашему мнению, было обусловлено 

реактивным раздражением продолговатого мозга сирингомиелитической ки-

стой. Наличие сирингомиелитической кисты имело прямую корреляционную 

связь с выраженностью субъективных неврологических расстройств, связь 

средней частоты по шкале Чеддока определялась у пациентов Ⅰ и Ⅲ групп 

(rхy=0,545; р˂0,05). 



 

186 
 

При исследовании объективных неврологических симптомов мы обна-

ружили, у больных с сирингомиелией в Ⅰ группе координаторные нарушения 

определялись в 12 (30,8 %) случаев, тогда как при смешанной форме сирин-

гомиелии данные расстройства определялись у половины пациентов - 52,4 %. 

Нарушение функций продолговатого мозга с явлениями дисфагии и пареза 

неба отмечалось у 25,6 % больных Ⅰ группы и 33,3 % пациентов Ⅲ группы, 

во Ⅱ группе подобных больных не определялось. Наиболее широкое распре-

деление по обследуемым группам имели объективные чувствительные рас-

стройства в виде “куртки” и “полукуртки” в Ⅰ группе у 33,3 % больных, по Ⅲ 

группе - у 42,9 % пациентов. Корреляционная связь заметной частоты 

(rхy=0,705; р˂0,05) была обнаружена между объективной картиной невроло-

гических нарушений и наличием сирингомиелитической полости в шейном 

отделе или распространенной сирингомиелией, тогда как при изолированной 

грудной форме подобных корреляций выявлено не было. 

На дальнейшем этапе нашего клинического исследования, контексте 

выполненного в ходе данной работы анализа нейровизуализационного типа в 

44 случаях была выявлена гидроцефалия параллельно с АК1. В 42 случаях из 

этого числа был также обнаружен гипертензионно-гидроцефальный синдром. 

Еще в 2 случаях с пожилыми пациентами – выявлена нормотензивная гидро-

цефалия. Анализ субъективных расстройств показал подавляющее присут-

ствие общемозговых жалоб- головная боль 49,0 % и головокружения - у 

90,5 % пациентов. В контексте сравнения с АК1, не сопровождающейся па-

тологиями, наибольшее число различных нарушений субъективного типа, 

имеющих, как глазное, так и бульбарное происхождение в ходе работы было 

выявлено в категории испытуемых с установленной ранее гидроцефалией 

47,6 % и 42,9 %. Отклонения в сфере работы двигательной системы, выра-

женные в форме слабости в ногах в ходе работы, были выявлены главным 

образом среди испытуемых II категории (61,9%). Относительно отклонений в 

сфере чувствительности, обе категории испытуемых продемонстрировали 

примерно равные показатели. Была обнаружена прямая корреляционная 



 

187 
 

связь, средней частоты по шкале Чеддока (rхy=0,545; р˂0,05) между выра-

женностью субъективных симптомов и наличием ГГС по данным МРТ. 

При исследовании объективных нарушений у пациентов с наличием 

ГГС преобладали двигательные расстройства в виде спастического тетрапа-

реза и нижнего парапарез у 42,9 % и 28,6 % соответственно. Столь суще-

ственное значение показателя, характеризующего наличие отклонений спа-

стического типа среди испытуемых с установленным ранее ГГС позволяет 

сделать вывод о наличии сопутствующего отклонения в области показателей 

проводимости пирамидных путей на уровне перекреста пирамид, а также 

внутренней капсулы. Наличие тетрапареза спастического типа в контексте 

данного исследования позволило сделать вывод о наличии сопутствующего 

отклонения, выраженного в нарушении проводимости на уровне краниовер-

тебрального перехода. Одновременно с этим, гемипарез аналогичного типа 

был выявлен в тех случаях, когда имело место отклонение, выраженное в 

форме нарушения выше расположенных структур. Также было выявлено, что 

имеет место корреляция между показателями нарушений функциональности 

в области моторных путей и отклонений в сфере ликворообращения 

(rхy=0,725, р˂0,001). 

Важно отметить, что у всех обследованных пациентов в клинической 

картине преобладали субъективные расстройства над объективными, причем 

субъективные нарушения имели меньшую корреляционную связь с анатоми-

ческими нарушениями по данным МРТ- особенно, со степенью эктопии це-

ребеллярных миндалин (rхy=0,512, р˂0,05). 

На основании вышеуказанных результатов субъективных и объектив-

ных неврологических расстройств, нами выделено 4 ведущих клинических 

синдрома у пациентов с аномалией Киари 1 типа:мозжечковый-63(30,4 %), 

сирингомиелитический - 68 (32,8 %), пирамидный - 27 (13,0 %), бульбарный -

39 (18,8 %), у 10 (4,8 %) пациентов преобладающий синдром выявить не уда-

лось. 
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В последующих блоках нашей научной работы мы анализировали и ин-

терпретировали данные исследований пациентов с АК 1 типа, опираясь на 

преобладающий клинический синдром. 

Для решения следующей задачи нашей научной работы всем пациен-

там с АК 1 типа на дооперационном этапе мы провели исследование вызван-

ных потенциалов мозга-АСВП, ССВП, ЭНМГ и выделили характерные 

нейрофизиологические критерии в зависимости от ведущего клинического 

синдрома. 

Мы обнаружили, что для мозжечкового синдрома (63 пациента) было 

характерно достоверное повышение амплитудных показателей пиков РⅢ и 

РⅤ до 4,25±0,25 мкВ (р˂0,01) относительно ранее определенных нормальных 

показателей. Это приводит к возникновению несовпадений с существующи-

ми на данный момент общими представлениями, которые имеют место в об-

ласти исследования такого явления, как депрессия показателей, характери-

зующих амплитуду при АСВП у пациентов с выявленной патологией в обла-

сти стволовых структур. Мы считаем, что рост показателей, характеризую-

щих амплитуду компонентов III среди больных с выявленным синдромом 

указанного типа, в конечном итоге свидетельствует о наличии функциональ-

ной ирритации стволовых структур. Таковая возникает на уровне верхнего 

оливарного комплекса. Исследования, проведенные в области показателей 

ССВП в условиях стимулирующего воздействия на срединный и большебер-

цовый нерв, позволили определить рост показателей, характеризующих уро-

вень латентности компонентов N13 и N30 в категории испытуемых с выяв-

ленным ранее синдромом мозжечкового типа. Данное явление нередко со-

провождалось повышением показателей, характеризующих промежутки 

между пиками N13-N20 (64 % испытуемых) и N30-P37 (55 % испытуемых). 

Это позволило прийти к выводу о том, что имеет место минимизация значе-

ний, характеризующих показатели афферентации на цервикальном уровне и 

далее продолговатый мозг – таламус-кора с тенденцией к минимизации пока-

зателей постсинаптической активации ядер продолговатого мозга. Согласно 
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результатам, полученным благодаря проведению процедуры ЭНМГ, было 

установлено, что среди испытуемых с синдромом мозжечкового типа имеют 

место некоторые отклонения от нормы в области показателей СПИ эфф. В 

частности, эти показатели характеризуются как сравнительно минимальные 

по сравнению с нормальными значениями (в контексте нервов лицевого, а 

также языкоглоточного типа). Показатели, характеризующие величину ам-

плитуды М-ответа при этом, имеют более-менее постоянный характер и со-

ответствуют нормам. Мы считаем, что незначительное снижение показателей 

СПИ эфф в области лицевого и языкоглоточного нерва при сравнительном 

постоянстве показателей, характеризующих амплитуду М-ответа означает 

наличие функционального вовлечения структур варолиева моста и продолго-

ватого мозга при наличии синдрома рассматриваемого типа. Возникновение 

волн патологического типа в области лицевого нерва вероятно коррелирует с 

отклонениями, которые имеют место н мостомозжечковом уровне. Эти 

нарушения имеют прежде всего ирритативный характер. 

Анализ результатов изменений ВП у 39 пациентов с клиническими 

проявлениями бульбарного синдрома показал, что по данным АСВП отмеча-

лась достоверная редукция амплитудных значений пиков РⅢ и РⅤ до 

0,262±0,04 и 0,368±0,06 мкВ соответственно, в 24 % случаев наличие компо-

нентов РⅢ и РⅤ выявлено не было (относительно контрольной группы). 

Также в ходе работы было установлено, что показатели интервалов между 

пиками РⅢ-РⅤ и РⅠ-РⅤ у испытуемых с бульбарным синдромом увеличились 

почти на 100 по сравнению с нормой. Это позволяет сделать вывод, что имеют 

место существенные отклонения, которые имеют место в области проводимости 

в контексте симптоматики синдрома рассматриваемого типа относительно испы-

туемых с АК1 в области нижнего моста и среднего мозга. При этом нередко име-

ет место возникновение асимметрии, а также диссоциированное вовлечение пон-

томезенцефальных структур на функциональном уровне. Расширение межпико-

вых латентностей N13-N20 до 8,0 мс и N30-Р37 до 17,8 мс (р˂0,01) при 

ССВП в условиях стимулирования нервов большеберцового и серединного 
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типа среди лиц с установленным ранее синдромом бульбарного типа свиде-

тельствуют о снижении показателей, характеризующих показатели проводи-

мости на пресинаптическом уровне ядер продолговатого мозга с минимиза-

цией показателей активности таковых. Снижение показателей интенсивно-

сти, характеризующих показатели афферентной проводимости на понтоме-

дуллярном уровне при бульбарном синдроме, сопровождалось также откло-

нениями в области таламокортикальной проводимости. Наиболее информа-

тивным исследованием в объективизации бульбарного синдрома явилось 

ЭНМГ, при котором отмечалось достоверное снижение СПИ по языкогло-

точному нерву до 20,8±2,6 м/с, а также умеренное замедление СПИ по сре-

динному и большеберцовому нерву 42,7±1,7 м/с (p˂0,05). Данные изменения, 

по нашему мнению, соответствовало существенным отклонениям в области 

показателей проводимости на уровне ядер продолговатого мозга с вовлече-

нием перекреста пирамидных путей. Информация, полученная посредством 

применения технологии ЭНМГ, сделала возможным выполнение последую-

щей комплексной, точной, всесторонней оценки состояния больных с ука-

занным выше синдромом даже в тех случаях, когда болезнь находилась в 

субклинической стадии.  

При исследовании 27 пациентов с клиническими проявлениями пира-

мидного синдрома характерной особенностью АСВП явилась затянутость и 

расширение межпиковых интервалов РⅢ-РⅤ и РⅠ-РⅤ до 3,48±0,14 и 

4,75±0,20 мс (р=0,05) соответственно. Данное явление весьма существенно 

отличалось от установленных значений. По нашему мнению, этот факт ука-

зывал на распространенное замедление проводимости на понтомедуллярном 

уровне, имеющее билатеральный характер. Явления ирритации эфферентных 

путей также могли свидетельствовать о пирамидной недостаточности, кото-

рая в большинстве случаев развивалась на фоне гипертензионно-

гидроцефального синдрома. При оценке данных ССВП отмечалась тенденция 

к затягиванию межпиковых интервалов N13-N20 и N9-N20 до 6,4±0,4 мс и 

10,8±0,6 мс соответственно в группе больных с пирамидным синдромом до-
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стоверно относительно контроля. Это свидетельствовало о том, что пира-

мидный синдром при АК 1 по данным ССВП характеризовался замедлением 

проводимости в центральных отделах соматосенсорной системы головного 

мозга. Задержка афферентации на понтомедуллярном уровне при данном 

синдроме была мало ожидаемым фактом в сочетании с двигательными рас-

стройствами, что, по нашему мнению, обусловлено распространенными 

функциональными нарушениями проводящих систем на уровне продолгова-

того мозга. При ЭНМГ исследовании больных с пирамидным синдромом от-

мечалось снижение СПИ эфферентной при стимуляции нервов верхних и 

нижних конечностей. Значения скорости моторного поведения были досто-

верно снижены по срединному и большеберцовому нервам с 2-х сторон до 

42,6±1,4 м/м и 30,5±2,5 м/с соответственно. Редукция амплитуды мышечных 

ответов по n. medianusetn. tibialis имела достоверные отличия от группы кон-

троля. То есть, ЭНМГ данные при пирамидном синдроме у больных с АК 1 

указывали на нарушение эфферентной проводимости на надсегментарном 

уровне с преимущественным вовлечением проводниковых моторных путей 

на уровне нижнего моста и продолговатого мозга.  

Наше исследование ВП у 68 пациентов с сирингомиелитическим син-

дромом по данным АСВП выявило достоверное (р˂0,05) расширение межпи-

ковых интервалов РⅢ-РⅤ (2,42±0,14 мс) и РⅠ-РⅤ (4,61±0,21 мс) относительно 

установленных значений. В основном изменения такого рода отмечаются в 

контексте показателя, который характеризует интервал РⅠ-РⅤ. Мы считаем, 

что доминантный характер симметричного по своему характеру увеличения 

показателей данного типа у испытуемых с выявленным ранее синдромом си-

рингомиелитического типа свидетельствует о снижении показателей прово-

димости на уровне понтомезенцефальных структур, а повышение показате-

лей амплитуд компонентов РⅢ и РⅤ в свою очередь свидетельствует о нали-

чии отклонения ирритативного типа в области верхнего оливарного комплек-

са и мезенцефальных структур. По данным ССВП при сирингомиелитиче-

ском синдроме наиболее флюктуабельными оказались параметры МПИ N22-
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N30, N30-P37, N22-P37 с расширением данных латентностей. Значения N22-

N30 были увеличены до 18,8±2,3 мс при локализации сирингомиелитической 

кисты в грудном и шейно-грудном отделах спинного мозга. Наличие изоли-

рованной сирингомиелии в шейном отделе характеризовалось достоверным 

относительно здоровых лиц расширением МПИ N22-P37 до 24,4±1,05 мс с 

явлениями ассиметрии по сторонам. Полученные данные ССВП при сирин-

гомиелитическом синдроме свидетельствовали о нарушении сегментарной 

афферентации на уровне шейного и поясничного отделов, указывали на 

функциональную недостаточность проксимальных отделов спинномозговых 

корешков и задних отделов спинальных структур на данных уровнях. При 

проведении стимуляционной ЭНМГ изолированное снижение СПИэфф язы-

коглоточного нерва в 42 % случаев наблюдалось при расположении кисты на 

уровне верхних шейных сегментов С1-С2 и свидетельствовало о реактивных 

ирритативных процессах. Снижение СПИ и амплитуд мышечных ответов по 

моторным волокнам срединного нерва имело достоверный ассиметричный 

характер по сравнению с контролем более чем в два раза. Нередко в группе 

больных с сирингомиелией мы регистрировали феномен патологических 

волн фибрилляций, отмеченный в покое и при стимуляции срединного нерва 

у 30 (38 %). Обнаруженные изменения ЭНМГ показателей при сирингомие-

литическом синдроме свидетельствовали о смешанных сегментарных нару-

шениях на уровне шейного отдела, часто с вовлечением передних спиналь-

ных структур. Проводниковые нарушения, преобладающие в нижних конеч-

ностях, были обусловлены функциональными нарушениями как на уровне 

шейно-грудного отдела спинного мозга, так и замедлением понтомедулляр-

ной проводимости. 

Для решения третьей задачи в ходе работы была использована методи-

ка дискриминантного анализа. Использована она была для того, чтобы опре-

делить вероятностный показатель, характеризующий возможность оператив-

ного исхода лечения у пациентов с АК1, без наличия осложнений сопут-

ствующего типа. При этом принимался в расчет показатель, характеризую-
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щий эктопию мозжечковых миндалин. Кроме того, учитывался и довольно 

широкий спектр показателей амплитудного и латентно-компонентного типа 

(в разрезе компонентов вызванных потенциалов-АСВП, ССВП и ЭНМГ). По-

следние показатели были выявлены на стадии диагностики, проведённой до 

начала операционных вмешательств. Далее была создана модель диагности-

ческого типа. Выглядела она следующим образом (1) 

Yопер=-8,328+0,302*Хэкт+1,667*Хр3-р5 (1), 

где  Yопер - дискриминантная функция, характеризующая вероятность опе-

рации у пациентов с мозжечковым синдромом при АК 1 типа,  

Хэкт 
- степень эктопии миндалин (мм),  

Хр3-р5 
- латентность межпикового интервала Р3-Р5 при АСВП. 

Константа дискриминации в данном случае определялась посредством 

применения формулы среднеарифметическое центроидов (сумма/2), или же  

КД=(1,259-2,698)/2=-0,719 (2) 

При значении функции выше -0,719 человек находится в зоне риска 

На дальнейшем этапе нашего научного исследования мы провели кли-

нико-нейрофизиологические сопоставления по данным субъективных, объек-

тивных неврологических расстройств и нейрофизиологических нарушений. 

Результатом указанного анализа явилось составление количественной клини-

ко-нейрофизиологической шкалы (CNPHS) оценки тяжести функционально-

го дефицита и выбора лечебной тактики при АК 1 типа. Преимуществами 

CNPHS явилась возможность количественной оценки степени неврологиче-

ского дефицита, идентификация ведущего клинического синдрома - мозжеч-

кового, бульбарного, пирамидного и сирингомиелитического, и главное, 

определение адекватной лечебной тактики в каждом индивидуальном случае. 

Ее применение значительно облегчало выбор консервативной либо опера-

тивной тактики, не опираясь исключительно на данные нейровизуализации.  

На основании предложенной шкалы решение вопроса объема хирурги-

ческого вмешательства имело оптимальный характер с реальной информаци-

ей о вероятности регресса неврологического дефицита после операции. 
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На этапе оперативного лечения пациентов с АК 1 мы проанализирова-

ли количественные результаты мультимодального протокола данных ИОНМ 

для определения объема хирургического вмешательства. 

При определении субкомпенсированной формы АК 1 по данным 

CNPHS у 43 пациентов с неосложненной формой АК 1 типа проведена толь-

ко костной декомпрессии краниовертебрального перехода с применением 

ИОНМ. Реакция повышения амплитуд компонентов РⅢ и РⅤ при базовых 

значениях АСВП характеризовала ирритативные нарушения при АК1 на 

уровне стволовых структур. Изменение данных параметров около 30 % от 

исходных значений в сторону нормализации, рассматривалась нами как по-

ложительная динамика функционального состояния стволовых структур. 

Нами проведена оценка нормализации отклонений амплитудных пока-

зателей компонента РⅢ при костной декомпрессии методом ROC-анализа. 

Площадь под полученной ROC-кривой (AUC) составила 0,81±0,35 (95 % ДИ: 

0,78–0,85), имеющая место корреляция имеет весомый характер с позиции 

статистики (p=0,004). Показатель, характеризующий амплитудное значение 

РⅢ в точке cut-offсоставило 0,29 мкВ. У пациентов с амплитудой 0,29 мкВ и 

ниже отмечалась высокая вероятность восстановления неврологического де-

фицита, то есть объем костной декомпрессии был достаточный. 

Характер связи между латентными параметрами ССВП у 59 пациентов 

с декомпенсированной формой АК 1 типа по данным CNPHS имел стойкое 

значение. Всем указанным пациентам была выполнена костно-дуральная де-

компрессия с пластикой ТМО с применением ИОНМ. По данным ИОНМ в 

результате ROC-анализа мы получили пороговое значение латентностей 

МПИN13-N20, N30-P37, определяющего адекватный объем костно-

дуральной декомпрессии, которое составило 7,55 мс и 14,6 мс соответствен-

но (p˂0,05). У пациентов с МПИN13-N20 7,55 мс и МПИ N30-P37 14,6 мс и 

ниже мы наблюдали положительный послеоперационный результат. 

У 7 пациентов с АК 1 типапроведена мобилизация миндалин мозжечка 

с их последующей резекцией с применением ИОНМ. Обращает внимание 



 

195 
 

факт, что амплитуды компонентов АСВП чувствительно реагировали на коа-

гуляцию резким повышением показателей более, чем в 2 раза до 0,55–0,58 

мкВ. Данный факт указывал на ирритативные процессы стволовых структур 

и требовал немедленной остановки хирургических манипуляций до редукции 

компонентов РⅢ и РⅤ до базовых значений. Депрессия компонентов РⅢ и 

РⅤ при резекции миндалин, отмечены у 2 пациентов. Пороговое значение 

амплитуд данных показателей АСВП, по нашим данным, характеризующих 

гипоксические нарушения составило 0,20 мкВ, стойкая экспозиция которого 

в послеоперационном периоде давала неврологический дефицит. В связи с 

этим, мы считаем, что при пороговых значениях амплитуд РⅢ и РⅤ менее 

0,20 мкВ хирургические манипуляции стоит прекратить и ограничиться уже 

имеющимся объемом резекции. Следует отметить, что рассчитанные нами 

точки cut-off показателей ИОНМ обладали информационной ценностью в 

определении адекватного объема декомпрессии краниовертебрального пере-

хода без риска развития неврологического дефицита и снижали вероятность 

повторной операции. 

Для решения следующей поставленной задачи мы проанализировали по-

слеоперационные результаты у пациентов в субкомпенсированной и декомпен-

сированной форме АК 1 типа, оперированных с применением ИОНМ - 77 паци-

ентов и без данного пособия - 70 пациентов. Сравнивая баллы CNPHS в до и 

отдаленном послеоперационном периоде, мы обнаружили отсутствие отрица-

тельных послеоперационных результатов при субкомпенсированной форме 

АК1, невзирая на применение технологии ИНОМ или отсутствия таковой. Од-

нако отсутствие прогресса в данном случае чаще имело место в тех случаях, ко-

гда данная телеология использована не была. При применении данной методи-

ки в случае с рассматриваемой здесь формой АК1 был выявлен лишь еди-

ничный случай отсутствия прогресса показателей. Столь значительная раз-

ница может быть объяснена прежде всего необходимыми, целесообразными 

объёмами декомпрессии костного или косно-дурального типа в условиях по-

стоянного мониторинга действий хирургического типа, выполняемых с при-
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менением вышеуказанной методики. Ввиду этого в подобных ситуациях 

применение таковой можно считать полностью целесообразным.  

В случаях, когда АК1 характеризуется как декомпенсированная, про-

гресс был выявлен в значительно меньшем числе случаев, невзирая на ис-

пользование технологии или отсутствие таковой в контексте осуществления 

хирургического вмешательства. Такую разницу можно объяснить главным 

образом тем, что в случае со второй формой АК, сама его форма характери-

зуется как более сложная. Нужно уточнить, что в 5 случаях в контексте вто-

рой категории испытуемых было отмечено отсутствие прогресса. В отноше-

нии данных испытуемых существовала необходимость дополнительного воз-

действия.  

Согласно результатам, полученным в долгосрочной перспективе в 12 

случаях испытуемым, включённым в I категорию, обнаруживалась потреб-

ность в проведении реоперации с осуществлением расширения в области 

имеющегося объема костно-дуральной декомпрессии. Также имела место по-

требность в осуществлении пластики методом ТМО. В случаях в обоими ти-

пами АК при применении ИНОМ потребность в проведении реоперации 

установлена не была. Это доказывает целесообразность и эффективность 

применения данной методики и свидетельствует о правильности определен-

ных для применения методов лечения в целом. 

Таким образом, проведенные нами исследования показывают, что генез 

неврологических расстройств при аномалии Киари 1 типа зависит не только ис-

ключительно от механического фактора-наличия смещения миндалин по дан-

ным КТ и МРТ-исследования, но и обусловлено сложной морфо-

функциональной перестройкой структур краниовертебрального перехода, что 

выявляется при динамическом исследовании вызванных потенциалов мозга в 

до-, интра- и послеоперационном периоде. При этом классические феномены 

ирритации и ишемии имеют четкое отражение при мультимодальном нейрофи-

зиологическом исследовании. Важно отметить, что использование интраопера-

ционного мониторинга с динамическим наблюдением функции стволовых и 
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спинальных структур позволяет индивидуально определить объем оперативно-

го вмешательства, улучшить результаты хирургического лечения и значительно 

снизить риск реопераций у пациентов с аномалией Киари 1 типа.   
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ВЫВОДЫ 

 

1. Неврологические расстройства при аномалии Киари 1 типа носят ва-

риабельный субъективный и объективный характер и не всегда коррелирует 

со степенью эктопии мозжечковых миндалин ниже уровня БЗО. В клиниче-

ской структуре аномалии Киари 1 типа можно выделить 4 ведущих синдрома 

– сирингомиелитический (32,8 %), мозжечковый (30,4 %), бульбарный 

(18,8 %) и пирамидный (13,0 %), которые обусловлены компрессионными 

нарушениями стволовых структур и ликвородинамическими нарушениями на 

уровне краниовертебрального перехода. 

2. При сирингомиелии по данным МРТ в клинической картине преоб-

ладают мозжечковый и сирингомиелитический синдром, обусловленные эк-

топией миндалин мозжечка, и в большей степени нарушением ликворообра-

щения на уровне шейного отдела. Доминирование сирингомиелитического 

синдрома наблюдается у 100 % пациентов с локализацией сирингомиелити-

ческой полости в грудном отделе. Вариабельность клинических синдромов у 

больных с шейно-грудной формой сирингомиелии - бульбарный, пирамид-

ный, сирингомиелитический была обусловлена протяженностью сирингоми-

елитической полости. Преобладание расположения кисты на верхне-шейном 

либо нижне-грудном уровне, а также ее смещением вперед парацентрально 

формировало переднего спинального синдрома в 19,0 % случаев.  

3. Вызванные потенциалы мозга обладают высокой информативно-

стью при определении функциональных нарушений стволовых и спинальных 

структур при АК 1 типа. Классические симптомы “ ирритации” сопровожда-

ются повышением амплитуд компонентов РⅢ и РⅤ до 0,30-0,35 мкВ по дан-

ным АСВП, тогда как симптомы “ишемии” характеризуются депрессией 

данных компонентов до 0,18-0,20 мкВ.  

4. ССВП имеют большую диагностическую ценность для объективи-

зации нарушения проводимости по спинальным структурам, при этом глуби-
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на функциональных нарушений напрямую коррелировала с увеличением ла-

тентных периодов межпиковых интервалов не только на шейном уровне 

(N13-N20 до 8,9 мс), но и сенсорной коре головного мозга (N9-N20 - 16,8 мс), 

особенно при наличии сирингомиелитических полостей на цервикальном 

уровне. 

5. ЭНМГ-исследование языкоглоточного нерва при с АК 1 типа поз-

воляет прогнозировать риск развития каудальных нарушений. У пациентов 

значениями СПИ в точке cut-off 21,5 м/с и пороговыми значениями амплитуд 

М-ответа 1,01 мкВ и ниже отмечался повышенный риск развития бульбарных 

расстройств. Депрессия амплитудных показателей и снижение СПИ свиде-

тельствуют о наличии корреляции (р˂0,05) с развитием бульбарного синдро-

ма в параллели с АК1, независимо от наличия или отсутствия симптоматики. 

6. Наибольшую сложность в определении выбора консервативных или 

хирургических методов лечения представляют неосложненные формы АК 1 

типа. Построение прогностической модели с включением в нее степени экто-

пии миндалин мозжечка и показателя межпикового интервала РⅢ-РⅤ может 

достоверно определить высокую или низкую вероятность риска проведения 

оперативного вмешательства.  

7. Применение ИОНМ позволяет динамически наблюдать функцио-

нальное состояние стволовых и спинальных структур с выбором адекватного 

объема костной или костно-дуральной декомпрессии с пластикой ТМО. В 

55,8 % случаев отмечалась нормализация показателей ВП на 30 % от базо-

вых, что позволило ограничитьсякостным объемом декомпрессии без вскры-

тия ТМО или резекции миндалин мозжечка. 

8. Положительная динамика неврологических расстройств в послеопе-

рационном периоде у пациентов с субкомпенсированной формой АК 1 типа 

достоверно улучшается независимо от применения ИОНМ на этапах опера-

ции. Отсутствие динамического нейрофизиологического наблюдения в груп-

пе больных с декомпенсированной формой АК 1 типа увеличивает число ре-

зультатов “без динамики”, что в 27,4 % случаев приводит к необходимости 
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повторной операции. Применение ИОНМ при декомпенсированной форме 

АК 1 типа позволяет исключить риск повторных вмешательств на уровне 

краниовертебрального перехода. 
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ПРАКТИЧЕСКИЕ РЕКОМЕНДАЦИИ 

 

1. При обследовании больного АК 1 типа необходимо обязательное 

проведение МРТ и мультимодального нейрофизиологического исследования 

ВП для определения функционального состояния структур краниовер-

тебрального перехода. 

2. Применение клинико-нейрофизиологической шкалы CNPHS целе-

сообразно для выбора ведущего клинического синдрома, степени компенси-

рованности заболевания, консервативной или хирургической тактики лече-

ния. 

3. При проведении ИОНМ рекомендуется динамическое наблюдение 

показателей АСВП и ССВП, а также freerunЭМГна каждом этапе операции с 

момента кожного разреза, костной декомпрессии, вскрытия и пластики ТМО 

и резекции миндалин для решения вопроса достаточного объема декомпрес-

сии в момент операции. 

4. При появлении реакции ирритации стволовых структур с повыше-

нием амплитуд компонентов АСВП вдвое от базового значения предлагается 

остановить манипуляции до нормализации показателей во избежание нару-

шения функции ствола мозга.  

5. Динамическое наблюдение амплитудных параметров АСВП на ин-

тракраниальном этапе коагуляции снижает риск развития ишемических 

нарушений стволовых структур, при резкой депрессии компонентов РⅢ и РⅤ 

рекомендуется остановить ход операции и ограничиться текущим объемом 

хирургического вмешательства. 

6. С целью оценки эффективности результатов оперативного лечения 

рекомендуется проведение исследования вызванных потенциалов по муль-

тимодальному протоколу на 7 сутки, через три месяца и 1 год после 

операции. 
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