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В неврологической практике часто 
встречаются больные с аномалиями 
краниовертебральной области (КВО), 
в частности, с мальформацией Киари 
I типа (МК I). МК I проявляется опу
щением м индалин  м озж ечка ниже 
уровня большого затылочного отвер
стия (БЗО) [17]. Внедрение магнитно- 
резонансной  то м о гр аф и и  (МРТ) в 
клиническую практику позволило с 
большой точностью диагностировать 
МК 1 [1,17] и доказать ее частое соче
тание с аномалиями КВО и сиринго
миелией [2-4,6,13,16]. Имеются публи
кации с описанием семейных случа
ев МК I, в ряде которых обращается 
внимание на сочетание МК I с анома
лиями свода и осн о ван и я  черепа, 
уменьшающими объем задней череп
ной ямки (ЗЧЯ) [1,7-15,17,19,20]. На
личие семейных случаев МК I свиде
тельствует о вероятном участии на
следственных ф акторов в ее проис
хождении. В настоящей работе обсле
дованы родственни ки  пациентов с 
МК I с целью выявления у них анома
лий свода и основания черепа, МК I и 
сирингом иелии, что позволило бы 
уточнить вопросы этиологии МК I.

Материал и м ет оды  
исследования
Работа по изучению семейного харак
тера МК I была проведена на базе кли
ники нервных болезней и нейрохи
рургии Уральской государственной 
медицинской академии. У 47 пациен
тов с МК I (36 женщин и 11 мужчин) 
был обследован 91 родственник пер
вой степени родства (родители, сиб- 
сы, дети). Всем было проведено не
врологическое обследование и МРТ.
У пациентов с МК I кроме смещения 
миндалин мозжечка во всех случаях 
имелось и смещ ение каудальных от
делов п р о д о лго вато го  м озга ниже 
уровня большого затылочного отвер
стия (БЗО), что отмечалось еще С.Н.

Давиденковым [2]. Выраженность МК 
I оценивали в процентах по отнош е
нию  части  п р од олговатого  мозга, 
опущенной ниже уровня БЗО (линия 
McRae), ко всей длине продолговато
го мозга, измеряемых на срединных 
сагиттальных срезах МРТ в режиме 
T1W. У 120 лиц контрольной группы, 
не имеющих патологии строения че
репа и мозга, опущение продолгова
того мозга в среднем составило 18,5% 
± 0,7%. Больные с МК I были разделе
ны на 3 группы по степени выражен
ности опущения продолговатого моз
га: 1 степень опущения продолговато
го мозга составила 20% - 25%, 2 сте
пень - 26-59%, 3 степень - 60% и бо
лее. Проведен анализ встречаемости 
базилярной импрессии; ее наличие 
определяли на основании расчета об
щ еприняты х рентгеном етрических  
показателей  [4]. Ввиду того, что у 
больных с МК I часто выявлялась до- 
лихоцеф алическая ф орм а черепа с 
уменьшением вертикального размера 
свода, производили измерение высо
ты свода черепа по перпендикуляру, 
опущенному от наиболее высоко рас
положенной точки внутренней кост
ной пластинки свода черепа до линии 
Twining.

Р езульт ат ы
Неврологические проявления забо

левания у пробандов и их родствен
ников были типичными для патоло
гии КВО [2-6] Встречаемость клини
ческих сим птом ов  представлена в 
табл. 1. Как видно из табл. 1, опреде
лялся полим орф изм  неврологичес
ких симптомов как среди пробандов, 
так и среди их родственников. Из 91 
родственника у 33 (36,3%) имелась 
объективная неврологическая симп
томатика, которая, как правило, была 
выражена слабее, чем у пробанда.
В табл. 2 сопоставлены аномалии че
репа и нервной системы у пациентов



Таблица 1. Н еврсхю ги ч ески е наруш ен ия у  п а ц и ен т о в с МК I и их р о д 
ст вен н и ков

Неврологические Пациенты Пациенты Родственники
нарушения с MKI (п=2б) с MKI+Syr (п=21) (п=91)
Глазодвигательные 4 (15%) 2 (10%)
Вестибулярно-моз жечковые 24 (92%) 19 (90%) 32 (35%)
Бульбарные 12 (46%) 16 (76%) 8 (9%)
Проводниковые (двигательные 
и чувствительные) 9 (35%) 19 (90%) 3 (3%)

Сегментарные (двигательные 
и чувстви тельные) 2 (8%) 21 (100%) 1 (1%)

Отсутствие - - 58 (64%)
Примечание: МК1 - мальформация Киари I типа; Syr - сирингомиелия.

с МК I и их родственников. У всех 47 
пробандов имелась МК I в сочетании 
с костны ми аном алиям и свода или 
основания черепа. Из них у 5 пробан
дов МК I была 1 степени, у 23 - 2 сте
пени и у 19 - 3 степени выраженнос
ти. Среди 47 пробандов у 4 было толь
ко снижение высоты свода черепа, у 
1 1 - базилярн ая  им прессия, а у 32 
(68,1%) пробандов определялась ком
бинированная патология свода и ос
нования черепа. У 26 пробандов опре
делялась только МК I, а у 21 пробанда 
- МК I в сочетании с сирингом иели
ей. Родственники, как правило, имели 
однотипную  с пробандом ком бина
цию м о р ф о л о ги чески х  и зм енений  
(табл. 2). У 81 (89,0%) из 91 родствен
ника им елась и зо ли р о ван н ая  или 
комбинированная костная патология 
свода и осн о ван и я  черепа, но, как 
правило, меньшей выраженности, чем 
у пробанда. К омбинированная кост
ная п атология чер еп а  была у 46 
(50,5%) родственников. Соверш енно 
однотипная с пробандом патология 
костей свода и основания черепа име
ла место у 58 (63,7%) родственников. 
МК 1 вы являлась у р о д ствен н и к о в  
реже, чем костная патология черепа. 
В целом, МК I была у 65 (71,4%) из 91 
родственника и, как правило, имела 
меньшую выраженность. Костная па
тология черепа без МК I была выявле

на только у 18 (19,8%) родственников. 
П рактически, во всех случаях МК I 
отмечена у родственников, имеющих 
костную патологию черепа. Только у 
2 из 65 родственников, имеющих МК 
I небольшой выраженности, не было 
выявлено заметной костной патоло
гии черепа и уменьш енной ЗЧЯ. Та
ким образом, МК I, практически, все
гда встречалась у лиц с уменьшенным 
объемом ЗЧЯ. Однотипная с пробан
дом комбинация МК I и аномалий сво
да и основания черепа была выявле
на у 46 (50,5%) родственников. На
блюдался один семейный случай си
рингомиелии, когда у одной из сестер 
пробанда с аномалиями костей чере
па, МК I и сирингомиелией была вы
явлена со вер ш ен н о  о дн отип ная  с 
пробандом морфологическая патоло
гия. Двое других сестер сирингомие
лии не имели, но у них были выявле
ны МК I и сходные с пробандом ано
малии костей черепа.
Сопоставление выраженности МК I и 
наличия базилярной импрессии выя
вило прямую связь, коэффициент пар
ной ранговой корреляции составил: г 
= 0,54; Р< 0,001. Сопоставление выра
женности МК I и наличия комбинации 
костной патологии свода и основания 
черепа также показало прямую связь, 
коэффициент канонической корреля
ции составил: R = 0,63; Р < 0,001.



О бсуж дение
В результате проведенного исследо
вания нами были получены данные, 
подтверждающие сочетание костных 
аномалий свода и основания черепа и 
МК I. В литературе имеются работы, 
описывающие сочетание МК I с бази
лярной им прессией  (2-4,6,12]. С.Н. 
Давиденков [2] отмечал частое соче
тание каудального смещения мозго
вого ствола и мозжечка с аномалиями 
КВО. B.C. Лобзин и соавт. [3] при опи
сании пациентов с аномалиями КВО 
отметили, что у 25% этих  больны х 
имелась МК. Д.Р. Штульман и соавт. [6] 
отметили, что МК нередко сочетает
ся с дефектами развития костей осно
вания черепа и верхних отделов по
звоночного канала. А Н. Menezes [16] 
среди серии 2,100 пациентов с р аз
личными КВО аном алиям и выявил 
100 пациентов с выраженной МК I, у 
12 из которых была сирингомиелия. 
Нами получены данные о высокой ча
стоте костной  патологии  черепа у 
родственников пациентов с МК I. Эти 
данные могут сви детельствовать в 
пользу наследования костной патоло
гии черепа, приводящей к недоразви
тию ЗЧЯ, на основании которой мо
жет формироваться МК I. В литерату
ре имеются публикации с описанием 
различных гипотез возникновения

МК I, из которых наиболее обоснован
ной является гипотеза втори чного  
происхождения МК I в связи с ф орм и
рованием уменьшенной по величине 
ЗЧЯ на основе КВО аномалий и крани
остенозов [5,7,9,10,17,18]. И.М. Иргер 
и соавт. [5] связывали опущение мин
далин мозжечка ниже уровня БЗО с 
уменьшением размеров ЗЧЯ, которое 
наблюдается при базилярной импрес
сии. М. Nishikawa и соавт. [18] для ис
следования тесноты ЗЧЯ у 30 пациен
тов с МК I использовали измерение 
объем ов мозга и костны х структур 
ЗЧЯ с помощью МРТ. Было показано, 
что недоразвитие затылочной кости 
приводит к “перенаполнению ” ЗЧЯ и 
образованию  грыжи ром бовидного 
мозга с его опущением ниже уровня 
БЗО. Т.Н. Milhorat и соавт. (17] произ
вели измерения объема ЗЧЯ и ее со
держ имого у 50 пациентов с МК I и 
выявили значительное уменьш ение 
объема ЗЧЯ и ликворных пространств 
при норм альном  объем е мозга. G. 
Cinalli и соавт. [9] высказали предпо
ложение, что подобны е наруш ения 
лежат в основе МК I типа, возникаю
щих при краниостенозах.
Среди обследованных нами родствен
ников пациентов с МК I в больш ин
стве случаев была выявлена комбини
рованная патология костей свода и

Таблица 2. С опост авление аном алий черепа  и нервной  сист емы  у  п ац и 
ентов с МК /  и их родст вен н и к о в

Аномалии черепа и нервной системы у родственников 
Аномалии черепа _________________________(п=91)______________ _________
нервной системы MKI+ MKI+ MKI+ MKI+ MKI БИ+ БИ 1Св Пато
у пациентов с MKI БИ+ БИ+ БИ IC b+ iC e логии

(п=47) 1Св+ IC b+ нет
Syr

MKI+BH+iCB+Syr (n=15) 1 15 1 2 4 2 1 3
МЮ+БИ+Syr (n=6) 4 2 1 1 - 1 1 1
МК1+БИн4 С в (n=17) 22 2 7 1 4 1 3
MKI+БИ (n=5) - 5 - 1 - -
MKI+iCB (n=4) - - 1 - - 3 1
Примечание: МК1 - мальформация Киари I типа; БИ - базилярная импрессия; 1Св - снижение высоты сво
да черепа; Syr - сирингомиелия.



основания черепа. Такая комбинация 
аномалий свода и основания черепа, 
видимо, способствует уменьш ению  
объема ЗЧЯ в большей степени, чем 
одиночная патология. Наличие бази
лярной импрессии, вероятно, приво
дит к сущ ественном у ум еньш ению  
нижних отделов ЗЧЯ и является осно
вополагающим фактором, а снижение 
высоты свода черепа - дополнитель
ным фактором, способствующим воз
никновению  “перенаполнения” ЗЧЯ. 
Однако, наличие 2 случаев МК I не
большой выраженности без костной 
патологии черепа, сущ ествование в 
нескольких наблюдениях достаточно 
выраженной костной патологии при 
отсутствии МК I и отсутствие высокой 
корреляционной  связи между кост
ными аномалиями черепа и МК I ука
зывают на то, что костная патология 
черепа не полностью  о п р едел яет  
ф орм ирование МК I. Видимо, суще
ствуют и другие факторы.
Роль наследственных факторов в про
исхождении аномалий КВО и крани
остенозов общ еизвестна [9,11]. B.C. 
Лобзин и соавт. [3] провели обследо
вание родственников больных с дис
плазиями КВО, наследственны й ха
рактер заболевания имелся у 32% об
следованных больных. Литературные 
данные и полученные нами результа
ты обследования родственников па
циентов с МК I свидетельствуют о том, 
что костные аномалии свода и осно
вания черепа могут быть основой для 
сем ейны х случаев МК I. С ем ейны е 
случаи МК I, вероятно, не являются 
редкостью, хотя, в литературе нами 
обнаруж ено только 12 публикаций 
[1,7,8,10-15,17,19,20] с описанием, как 
правило, единичных семейных случа
ев МК I, в большинстве из которых МК 
I сочеталась с аномалиями КВО. Се
мейные случаи МК I в сочетании с си
рингомиелией, видимо, представляют 
значительно большую редкость. В ли
тературе имеется только несколько 
работ с описанием семейных случаев 
МК I в сочетании с сирингомиелией

[7,12,15,17,19,20], где наличие этой 
патологии было подтверждено с по
мощью м иел о гр аф и и  или МРТ. По 
мнению ряда авторов [ 10,17] сиринго
миелия является не первичной маль- 
формацией, которая наследуется са
мостоятельно, а осложнением, возни
кающим при нарушении ликвороди- 
намики на уровне КВО при наличии 
МК I и аномалий КВО. Эти предполо
ж ения подтверж дает наблюдаемый 
нами семейный случай сирингомие
лии у двух сестер с аномалиями кос
тей черепа и МК I. S. Gimenez-Roldan 
и соавт. [12] опубликовали семейный 
случай МК I в сочетании с сирингоми
елией у отца и двух его детей. J.A. Da 
Silva и соавт. [11] описали случай МК 1 
и базилярной импрессии у двух чело
век в одной семье. F. Coria и соавт. [10] 
описали семейный случай сочетания 
окципитальной дисплазии и МК I и 
первыми предположили наследствен
ное происхождение МК I. Авторы об
следовали 17 членов одной семьи и 
выявили носителей МК I и базиляр
ной импрессии в 3 поколениях. M.D. 
Herman и соавт. [14] представили двух 
сибсов с МК I. L.J. Stovner [19] описал 
семью, где 6 ее членов (монозиготные 
сестры -близнецы , их мать и три их 
дочери) имели МК I, у одной из близ
нецов также имелась сирингомиелия. 
В работе Т.А. Ахадова и соавт. [1] при
водится описание МК I у матери и ее 
двух сыновей-близнецов. В публика
ции A. Zakeri и соавт. [20] описан слу
чай МК I и сирингомиелии у двух сиб
сов. R.K. Cavender и соавт. [8] наблю
дали МК I у трех сестер-близнецов, у 
одной из которых определялась и си
рингомиелия. В работе K.W. Gripp и 
соавт. [13] описана МК I у двух брать- 
е в -б л и зн е ц о в  и их о тца. J.L.D. 
Atkinson и соавт. [7] описали МК I и 
сирингомиелию  у двух сестер- моно- 
зиготных близнецов. Y. Iwasaki и со
авт. [15] представили описание МК 1 
у двух сестер- монозиготны х близне
цов, у старшей сестры была обнару
жена сирингомиелия. Т.Н. Milhorat и



соавт. [ 17] у 43 пациентов с МК I выя
вили родственников с МК I и МК I в 
сочетании с сирингомиелией. F. Coria 
и соавт. (10] отметили, что даже не
зн ач и тел ьн ы е  костны е аном алии  
КВО могут сопровождаться наличием 
МК I В нашем исследовании только у 
8 (8,8%) родственников пациентов с 
МК I не найдено изм енений , а у 50 
(54,9%) отмечено бессимптомное но- 
сительство МК I и костной патологии 
черепа.
Полученные нами данные указывают 
на наследственное происхож дение 
костных аномалий развития черепа и 
МК I.
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