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Мальформация Киари I типа -  патология 
краниовертебральной области, характеризую
щаяся смещением структур задней черепной 
ямки в краниальную часть шейного отдела по
звоночника, что определяет развитие клинико
неврологических и морфологических измене
ний в результате компрессии ствола головного 
мозга, а также ликвородинамических нару
шений на спинномозговом уровне -  сиринго
миелии. Внедрение в широкую клиническую 
практику магнитно-резонансной томографии 
позволило существенно улучшить диагности
ку заболевания.

Интерес к электромиографии вызван тем, 
что двигательные нарушения при мальформа- 
ции Киари регистрируются с частотой до 80%

наблюдений [5], и являются одной из главных 
причин инвалидизации больных. Электроней
ромиография (ЭНМГ), как метод регистрации 
и изучения биоэлектрической активности 
мышц в покое и при их активации, позволяет 
в совокупности с клиническими данными ре
шать следующие диагностические задачи:

1. Выявление локализации и распростра
ненности поражения.

2. Определение степени выраженности 
нарушенных функций.

3. О п ределен и е стади и  и х ар ак те 
ра патологического процесса (денервация, 
реиннервация).

4. Осуществление контроля динамики на
рушенных функций.

5. Определение соотношения органиче
ски и функционально обусловленного харак
тера нарушения функций [3].

Целью настоящего исследования явилась 
оценка результатов электромиографии у паци
ентов с мальфомацией Киари 1 типа.

М атер и ал ы  и м етоды  и сследован и я. 
Сравнительная характеристика клинических 
данных и результатов ЭНМГ проведена у 35 
пациентов (основная группа) с мальформаци
ей Киари I типа, из них в 14 случаях с изо
лированной формой, в 21 - с сопутствующей 
сирингомиелией (сочетанная форма) с исполь
зованием аппарата «Viking Quest» фирмы «Ni- 
colet Biomedical» (США). Критерием включе
ния в исследование являлся неврологический 
симптомокомплекс мальформации Киари I 
типа при дистопии миндалин мозжечка, ствола 
мозга и отсутствии люмбальной миеломенин- 
гоцеле или окципито-цервикальной энцефа
лоцеле, верифицированной по данным МРТ, 
согласно классификации американской ассо
циации нейрохирургов (1997) [7]. Для оценки 
клинической симптоматики мальформации 
Киари использовали количественную шкалу 
Егорова О.Е. (2003) [1]. Всем пациентам вы
полнялась поверхностная ЭНМГ [6]. Для ис
ключения повреждения периферических не
рвов в 24 случаях проведена стимуляционная 
ЭНМГ. Исследование проводилось по обще
принятой методике. При поверхностной элек
тромиографии электроды устанавливались



на мышцы: m.trapezius (сегмент С ,-С 3-С4), 
m.biceps brachii (С5-С6), m.extemus carpi ulnaris 
(C7-Cs), m.abductor pollicis brevis (C7-Th,). Для 
визуальной оценки использовалась классифи
кация электронейромиограмм Ю.С.Юсевича 
(1972), согласно которой выделяют четыре 
типа ЭНМГ: 1-ый -  насыщенный, 2А -  часто- 
кольный, 2Б -  уреженный, 3-ий -  залповид
ный, 4-ый -  биоэлектрическое молчание [3]. 
Отдельно мы выделили насыщенные ЭНМГ 
сниженной амплитуды [2], характерные для 
первичных мышечных нарушений и наблю
даемые при аксональном поражении. При сти- 
муляционной ЭНМГ с обеих сторон исследо
валось ортодромное проведение по моторным 
волокнам n.medianus и n.ulnaris с регистраци
ей следующих показателей: терминальной 
латентности, скорости проведения импульса, 
амплитуды суммарного потенциала действия 
мышцы.

Результаты  исследования и их обсуж
дение. У 66,67±6,47%  больных основной 
группы имелись двигательные пирамидные 
нарушения различной степени выраженно
сти, которые преобладали в 2,2 раза чаще 
при сочетанной форме мальформации Киари 
(84,85±6,34%) против 38,10±10,82% - при изо
лированном варианте (р<0,001). Перифериче
ские двигательные расстройства отмечены у 
31,48±6,39% пациентов. Достоверных разли
чий удельного веса периферических двига
тельных расстройств у пациентов с сочетан
ной формой (30,30±8,13%) и изолированной 
(33,33±10,55) не наблюдалось (р>0,05). При 
анализе типов электронейромиограмм по 
сегментам в основной группе обращает на 
себя отсутствие различий по сторонам, пре
обладание насыщенных ЭНМГ с частотой от 
60,0±8,39% до 88,57±5,45 (таблица). 1-ый тип 
ЭНМГ характерен для нормальной мышцы и 
отражает суммарную активность большого 
числа двигательных единиц при максималь
ном сокращении [4]. Частота интерференци
онной кривой в норме около 50 Гц, амплитуда 
1-2 мВ. Снижение амплитуды свидетельству
ет о выпадении части мышечных волокон из 
двигательной единицы и наблюдается при 
первичных мышечных или аксональных про

цессах [2, 4]. Электронейромиограммы 2-го 
типа занимают по частоте 2-ое ранговое ме
сто и свидетельствуют о поражении передних 
рогов спинного мозга, характеризуются отно
сительно редкой ритмической активностью, 
возникающей в покое. 2А тип имеет частоту
6-200 Гц, амплитуду 50-150 мкВ, 2Б тип -  21- 
50 Гц, 300-500 мкВ. Подтипы 2А и 2Б харак
теризуют степень выраженности патологиче
ского процесса, причем 2Б свидетельствует о 
менее грубом поражении мотонейронов [4].



Типы поверхностной электронейромиографии у больных с мальформацией Киари,
абс. число, Q±q, %

Тип ЭНМГ Основная группа 
п=35

В том числе Р
Сочетанная форма 
п=21

Изолированная 
форма п=14

Левосторонний сегмент С2-СЗ-С4
1-ый тип, 24 (68,57±7,95) 13 (61,91 ± 10,86) 11 (78,57±11,47) >0,05
из них сниженной амплитуды 12 (34,29±4,79) 6 (28,57±10,1) 6 (42,86± 13,84) >0,05
2А тип 6 (17,14±6,47) 4(19,05±8,78) 2 (14,89±9,78) >0,05
2Б тип 4 (11,43±5,46) 3 (14,28±7,82) 1 (7,14±7,20) >0,05
3-ий тип 1 (2,86±2,86) 1 (4,76±4,76) - >0,05
Правосторонний сегмент С2-СЗ-С4
1-ый тип, 25 (71,43^7,74) 13 (61,95± 10,86) 12 (85,71 ±9,78) >0,05
из них сниженной амплитуды 13 (37,1 ±8,28) 6 (28,57±10,1) 7 (50,0± 13,98) >0,05
2А тип 6 (17,14±6,45) 4 (19,05±8,78) 2 (14,29±9,78) >0,05
2Б тип 3 (8,57±4,79) 3(14,29±8,04) - >0,05
3-ий тип 1 (2,86±2,86) 1 (4,62±4,76) - >0,05
Левосторонний сегмент С5-С6
1-ый тип. 21 (60,0±8,39) 8 (38,10± 10,86) 13 (92,86±7,20) <0,001
из них сниженной амплитуды 12 (34,29±4,79) 4 (19,05±8,78) 8 (57,14± 13,84) <0,05
2А тип 7 (20,0±6,85) 7 (33,33± 10,54) - <0,01
2Б тип 3 (8,57±4,79) 3(14,28±7,82) - >0,05
3-ий тип 3 (8,57±4,79) 3(14,28±7,82) - >0,05
4-ый тип 1 (2,86±2,86) 1 (4,62±4,76) - >0,05
Правосторонний сегмент С5-С6
1-ый тип, 26 (74,29±7,48) 12 (57,14±11,07) 14(100) <0,01
из них сниженной амплитуды 14 (40,0±8,39) 6(28,57±10,10) 8 (57,14± 13,84) >0,05
2А тип 5 (14,29±5,92) 5 (23,81 ±9,52) - <0,05
2Б тип 1 (2,86±2,86) 1 (4,62±4,76) - >0,05
3-ий тип 2 (5,71 ±3,97) 2 (9,52±6,57) - >0,05
4-ый тип 1 (2,86±2,86) 1 (4,62±4,76) - >0,05
Левосторонний сегмент С7-С8
1-ый тип, 28 (80,0±6,85) 15 (71,43± 10,10) 13 (92,86±7,20 >0,05
из них сниженной амплитуды 14 (40,0±8,39) 6 (28,57±10,10) 8 (57,14± 13,84) >0,05
2А тип 5(14,29±5,99) 4 (19,05±8,78) 1 (7,14±7,20) <0,05
2Б тип 1 (2,86±2,86) 1 (4,62±4,76) - >0,05
3-ий тип - - - >0,05
4-ый тип 1 (2,86±2,86) 1 (4,62±4,76) - >0,05
Правосторонний сегмент С7-С8
1-ый тип, 31 (88,57±5,45) 18 (85,71 ±7,82) 13 (92,86±7,20) >0,05
из них сниженной амплитуды 14 (40,0±8,39) 7 (33,33± 10,54) 7 (50,0± 13,98) >0,05
2А тип 3 (8,57±4,79) 2 (9,52±6,57) 1 (7,14±7,20) >0,05
2Б тип 1 (2,86±2,86) 1 (4,62±4,76) - >0,05
3-ий тип - - -

Левосторонний сегмент С7-ТЫ
1-ый тип, 28 (80,0±6,85) 14 (66,67±10,54) 14(100) <0,05
из них сниженной амплитуды 15 (42,86±5,92) 7 (33,33± 10,54) 8 (57,14± 13,84) >0,05
2А тип 4 (11,43±5,45) 4 (19,05±8,78) - >0,05
2Б тип 2 (5,71±3,97) 2 (9,52±6,57) - >0,05
3-ий тип 1 (2,86±2,86) 1 (4,62±4,76) - >0,05
Правосторонний сегмент С7-ТЫ
1-ый тип, 26 (74,29±7,48) 12 (57,14±11,07) 14(100) <0,01
из них сниженной амплитуды 13 (37,1±8,28) 6 (28,57± 10,10) 7 (50,0±13,98) >0,05
2А тип 6 (17,14±6,45) 6 (28,57±10,10) _ <0,05
2Б тип 1 (2,86±2,86) 1 (4,62±4,76) - >0,05
3-ий тип 2 (5,71±3,97) 2 (9,52±6,57) - >0,05

Примечание: п -  число наблюдений в группах, р - достоверность различий между сочетанной и изо
лированной формой мальформации Киари 1 типа.



Присутствие в сегменте С\-С4 данного 
типа объясняется непосредственной компрес
сией стволовых и верхнешейных структур 
мозга, а в нижележащих отделах сирингомие
лией. Достоверное двухстороннее преоблада
ние ЭНМГ 2А типа начинается с сегментов 
С5-С6 (р<0,01-0,05) и согласуется с резуль
татами магнитно-резонансной томографии - 
наличием: кистозной деформации спинного 
мозга на этом уровне. 3-ий тип представлен 
залповой активностью, что связано с надсег- 
ментарными расстройствами, т.е. поражением 
центральных мотонейронов на уровне кранио- 
вертебрального перехода за счет компрессии 
стволовых структур (в сегментах С,-С4) или 
вовлечением в процесс спинальных прово
дящих путей (С5-С6, СУТЬ,) при сирингомие
лии. 4-ый тип -  биоэлектрическое молчание, 
отсутствие активности как в покое, так и при 
синергической, произвольной и непроизволь
ной активации мышцы в сегментах С5-С6 и 
С7-С8 отмечен лишь у одного пациента с си
рингомиелией с выраженным спастическим 
тетрапарезом на 1-2 балла и атрофическими 
изменениями мышц, что больше всего говорит 
о тяжести и длительности заболевания. 

Выводы
1. Метод электронейромиографии под

тверждает функциональные нарушения с ука
занием уровня повреждения, согласующегося с 
результатами лучевых методов диагностики.

2. Наличие патологических типов элек
тронейромиограмм с верхних шейных сег
ментов при сочетанной и изолированной 
форме мальформации Киари I типа указывает 
на функциональные нарушения вследствие 
компрессии стволовых структур на уровне 
кранио-вертебрального перехода, а с шейно
грудных сегментов -  в результате развития 
сирингомиелической кисты.
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В настоящее время описан большой спектр 
внепеченочных проявлений (ВПП) при хро
нической HCV -  инфекции [5]. Частота реги
страции указанных проявлений составляет в 
среднем 40 -  45%. При этом возможна ситуа
ция, когда ВПП могут быть первыми клини
ческими стигматами хронического гепатита 
С (ХГС) [7,8]. Развитие ВПП связано с рядом 
факторов риска, среди которых наибольший 
вес имеют женский пол, возраст старше 60 
лет, переливание крови и ее продуктов [11,39]. 
Описывается причинно - следственная связь 
между HCV-инфекцией и смешанной крио- 
глобулинемией (СКГ), мембранопролифера
тивным гломерулонефритом и васкулитом 
[9,11,30,39]. Так, в исследованиях, выполнен
ных в странах с высокой распространенно
стью HCV, СКГ связана с гепатитом С более 
чем в 80 % случаев [41]. В исследованиях, 
проведенных в странах с низкой распростра
ненностью HCV, например, в Нидерландах, 
не обнаружено связи между ХГС и СКГ [40].


