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Мальформации Киари (МК) являются 
врожденными, а  иногда приобретенными ано-
малиями ромбовидного мозга, которые ха-
рактеризуются каудальным смещением части 
мозжечка ниже уровня большого затылочного 
отверстия (БЗО), что часто сопровождается 
каудальным смещением продолговатого мозга 
и/или четвертого желудочка, гидроцефалией, 
сирингомиелией, аномалиями среднего моз-
га и  мозжечка, деформациями продолговато-
го мозга и миелодисплазиями [1–8; 12; 13; 17; 
18; 20; 27—29]. Каудальное смещение струк-
тур задней черепной ямки (ЗЧЯ) внутрь верх-
ней части цервикального канала в  сочетании 
с  мальформациями костей основания черепа 
и шейного отдела позвоночника ведет к сдавле-
нию структур ЗЧЯ на уровне БЗО [30; 32].

История описания грыжи ромбовидного 
мозга и  возникновение эпонима «мальформа-
ция Арнольда-Киари» представлены в работах 
ряда авторов [12; 13, 17; 25; 27; 29; 36]. По дан-
ным перечисленных публикаций J. Cleland [16] 
был первым, кто описал мальформацию ромбо-
видного мозга с  образованием грыжевидного 

выпячивания через БЗО. В  1883 году он опу-
бликовал работу под названием «Вклад в изуче-
ние spina bifida, энцефалоцеле и анэнцефалии», 
где описал больного со смещением вниз червя 
мозжечка и  продолговатого мозга, у  которого 
также имелись spina bifida, расширенный цен-
тральный канал, удлиненный четвертый желу-
дочек, деформация четверохолмия. Он сделал 
вывод, что аномалии, которые он описал, были 
следствием первичного дизгенеза ствола моз-
га на ранних этапах эмбрионального развития. 
Однако работа J. Cleland не привлекла большо-
го внимания врачей. Имеются также сведения о 
работе T. Langhans (1881) [24], который за два 
года до J. Cleland описал случай мозжечковой 
гетеротопии у больного с сирингомиелией.

H. Chiari [14], профессор патологиче-
ской анатомии Университета в  Праге, опи-
сал группу мальформаций ромбовидного 
мозга, которые теперь носят его имя. В  1891 
году в  публикации «Об изменениях в  моз-
жечке, вызванных гидроцефалией» H. Chiari 
[14] описал три типа аномалий ромбовид-
ного мозга, связанных с  гидроцефалией, 
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и разделил их по степени тяжести. 5 лет спу-
стя, в  1896 году, согласно приведенным дан-
ным из публикации W.J. Oakes (1985) [29], 
была опубликована монография H. Chiari [15] 
«Об изменениях в  мозжечке, мосте, продол-
говатом мозге, вызванных врожденной ги-
дроцефалией». В  этой монографии H. Chiari 
на  основании исследования патологической 
анатомии 24 пациентов подробно описал три 
типа патологии аномалий ромбовидного моз-
га, добавив четвертый тип. К  I типу МК H. 
Chiari отнес больных с каудальным смещени-
ем миндалин мозжечка ниже уровня БЗО, при 
этом в 3 из 14 случаев была выявлена дилята-
ция центрального канала. Ко II типу МК были 
отнесены пациенты с каудальным смещением 
червя мозжечка, четвертого желудочка и ниж-
них отделов ствола мозга ниже уровня БЗО, 
что обычно сочеталось с  миелодисплазией. 
При II типе МК H. Chiari в 5 из 7 случаев так-
же выявил сирингомиелию. III тип МК харак-
теризовался каудальным смещением мозжечка 
и продолговатого мозга в верхнее цервикаль-
ное менингоцеле. IV тип МК — церебеллярная 
гипоплазия без протрузии через БЗО. В своей 
монографии H. Chiari с  уважением признал 
значение предшествующей работы J. Cleland. 
Классификация мальформаций ромбовидного 
мозга, предложенная H. Chiari, остается по-
лезной [29] несмотря на предложенные позд-
нее промежуточные и переходные формы па-
тологии [12]. Различная степень выраженно-
сти грыжи ромбовидного мозга определялась 
как МК I, II и III типов [18].

Последующие авторы пренебрегли именем 
J. Cleland, а  добавили имя J.Arnold к  имени 
H. Chiari. В  1894 году J. Arnold [10], профес-
сор патологии Университета в  Гейдельберге, 
описал ребенка со множественными врожден-
ными аномалиями: с крестцово-копчиковой те-
ратомой, spina bifida в сочетании с каудальным 
смещением мозжечка, без смещения вниз ство-
ла мозга и  без гидроцефалии. Два ученика J 
Arnold — E. Schwalbe и M. Gredig [34], — рабо-
тавшие в его лаборатории, в 1907 г. в своей пу-
бликации описали еще 4 случая мальформации 
ромбовидного мозга и  суммировали все ранее 
описанные случаи J. Arnold и  H. Chiari. Они 
предполагали, что J. Arnold был первым, кто 
описал эту мальформацию, и  что она должна 
носить его имя. Так возник эпоним «мальфор-
мация Arnold-Chiari» [34]. Как считают многие 

авторы, правильнее было бы называть эту пато-
логию «мальформацией Cleland-Chiari».

В 1997 году N. Moufarrij и  I.A. Awad [27] 
опубликовали новую всеобъемлющую клас-
сификацию МК (издание Американской ассо-
циации неврологических хирургов) с  учетом 
врожденного или приобретенного характера 
патологии, сопутствующих дефектов нервной 
трубки, а  также сирингомиелии и  гидроце-
фалии. МК определялась ими как грыжа ром-
бовидного мозга с  отсутствием сочетанного 
объемного процесса головного мозга. В  от-
личие от предложенного H. Chiari (1896) [15] 
разделения аномалий, в  современной класси-
фикации выделено только три типа мальфор-
мации. Согласно новой классификации МК I 
типа представляет собой грыжу ромбовидно-
го мозга без люмбального миеломенингоцеле 
или окципито-цервикального энцефалоцеле. 
МК II — грыжа ромбовидного мозга с  люм-
бальным миеломенингоцеле, а МК III — грыжа 
ромбовидного мозга с окципито-цервикальным 
энцефалоцеле. В классификации подчеркивает-
ся, что в пределах каждой категории МК может 
иметь различную выраженность, а  также со-
четаться с  гидроцефалией и  сирингомиелией. 
В  настоящее время наиболее используемым 
обозначением грыж ромбовидного мозга явля-
ется название «мальформация Киари» I, II или 
III типа.

Многие годы диагностика МК у  взрослых 
больных представляла значительные трудно-
сти. Выявление этой патологии было возможно 
только с  использованием контрастной миело-
графии шейного отдела позвоночного канала 
[21]. Внедрение в практику магнитно-резонанс-
ной томографии (МРТ) радикально улучшило 
возможности диагностики МК путем визуа-
лизации зоны краниоцервикального сочлене-
ния на  сагиттальных томограммах и  является 
в  настоящее время методом выбора [1; 5; 11; 
35]. Визуализация включает многоплановые 
исследования мозга с  обследованием кранио-
цервикального сочленения. Позиция миндалин 
определяется в  сагиттальной проекции в  ре-
жиме T1WI, измерения проводятся от нижней 
части БЗО до вершины миндалин мозжечка 
[23; 26; 33]. Нижняя часть БЗО определяется 
линией, соединяющей basion ската и  opisthion 
затылочной кости. МРТ — исключительно чув-
ствительный метод для определения локали-
зации каудальных структур мозжечка. Спектр 
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изменений позиции миндалин мозжечка очень 
широк — от нормы до четко определяемой па-
тологии. Постановка диагноза МК II или III 
типов с выраженными проявлениями мальфор-
мации не вызывает трудностей. Использование 
МРТ выявило широкий диапазон небольших 
опущений миндалин мозжечка (эктопия минда-
лин) и МК I типа [23; 33]. Пациенты, у которых 
позиция миндалин мозжечка находится на по-
граничном уровне, представляют диагности-
ческую дилемму. Степень опущения миндалин 
мозжечка, которая считается патологической, 
является неопределенным понятием. Было 
проведено несколько исследований по измере-
нию опущения миндалин мозжечка с помощью 
МРТ, при которых «нормой» считалось состо-
яние без наличия клинических симптомов [9; 
11; 19; 22; 26].

A.O. Aboullez и соавт. (1985) [9] при обсле-
довании 82 пациентов без аномалий ЗЧЯ, по-
вышенного внутричерепного давления и сим-
птомов болезни (контрольная группа) обнару-
жили, что смещение миндалин мозжечка у них 
составило 2,9 ± 3,4 мм выше уровня БЗО, а у 
13 пациентов с МК I типа и неврологической 
симптоматикой — 10,5 ± 4,6 мм ниже уровня 
БЗО. Авторы пришли к  выводу, что эктопия 
миндалин мозжечка в пределах до 3 мм явля-
ется нормальной, от 3 до 5 мм — пограничное 
состояние, более 5 мм — четко патологическая 
позиция миндалин. Миндалины мозжечка на-
ходятся в  нормальном положении, если они 
располагаются выше или на уровне БЗО, в ис-
ключительных случаях они могут опускаться 
ниже БЗО на 3 мм. При опущении миндалин 
мозжечка на  3—5 мм (пограничный вариант) 
в  постановке диагноза МК помогает наличие 
несколько удлиненных миндалин мозжечка 
в  сочетании с  узким четвертым желудочком. 
Важным является факт особой точечной фор-
мы миндалин мозжечка у больных с МК.

A.J. Barkovich и соавт. (1986) [11] измеряли 
позицию миндалин мозжечка по отношению 
к нижней границе БЗО у 200 бессимптомных 
пациентов, не имеющих патологии, и у 25 па-
циентов с  подтвержденным диагнозом МК I 
типа, имевших неврологическую симптома-
тику. В группе больных, не имевших симпто-
матики, средняя позиция миндалин мозжеч-
ка была на  1 мм выше уровня БЗО (в преде-
лах от 8 мм выше БЗО до 5 мм ниже уровня 
БЗО). У пациентов с МК I типа средняя пози-

ция миндалин мозжечка была на 13 мм ниже 
уровня БЗО (в пределах от 3 мм до 29 мм ниже 
уровня БЗО). У  14% пациентов, не имевших 
патологии, определялось небольшое опуще-
ние миндалин мозжечка ниже уровня БЗО. По 
мнению авторов, наличие эктопии миндалин 
мозжечка менее 2 мм на  МРТ, вероятно, не 
имеет клинического значения. Четкий диагноз 
наличия МК может быть поставлен при опу-
щении миндалин мозжечка ниже уровня БЗО 
на 5 мм.

M. Ishikawa и  соавт. (1988) [22] проводили 
исследование позиции каудального полюса 
миндалин мозжечка на  срединной сагитталь-
ной или парамедиальной проекциях МРТ в ре-
жиме T1WI при объемных процессах и анома-
лиях ЗЧЯ. Среди 50 лиц контрольной группы 
в  78% случаев миндалины локализовались 
прямо на  или близко к  верхней границе за-
днего края БЗО. Они располагались близко 
к линии БЗО в 4-х случаях (8%), но смещения 
ниже этой линии ни у  кого не было выявле-
но. Авторы пришли к заключению, что смеще-
ние миндалин ниже уровня БЗО в  сочетании 
с  передним смещением продолговатого мозга 
и исчезновением ликворных пространств спе-
реди от миндалин мозжечка может считаться 
признаком грыжи миндалин мозжечка.

D.J. Mikulis и соавт. (1992) [26] исследовали 
позицию миндалин у  221 пациента без сим-
птоматики и выявили закономерность измене-
ния позиции миндалин мозжечка с увеличени-
ем возраста. Используя интервал, равный двум 
стандартным отклонениям от средней величи-
ны, авторы предложили следующие критерии 
для определения патологического опущения 
миндалин мозжечка ниже уровня БЗО: первая 
декада жизни — на 6 мм, вторая и третья дека-
ды — на 5 мм, четвертая — восьмая декады — 
на 4 мм, девятая декада — на 3 мм.

A.D. Elster и  M.Y. Chen (1992) [19] провели 
корреляцию между неврологическими сим-
птомами и  данными МРТ и  выявили, что 
больные с МК, имевшие опущение миндалин 
мозжечка более 12 мм, всегда имели невроло-
гическую симптоматику. Примерно 30% паци-
ентов со смещением миндалин мозжечка ниже 
уровня БЗО на 5—10 мм симптоматики не име-
ли. Авторы сделали заключение, что многие 
МК I типа являются находкой при исследова-
нии и имеют малую клиническую значимость, 
хотя симптомы могут возникнуть позже. Для 
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постановки правильного диагноза необходима 
комбинация радиологических данных в  соче-
тании с индивидуальным клиническим обсле-
дованием.

R.G. Quisling и  соавт. (1993) [31] показали, 
что в  пограничных случаях дополнитель-
ная информация может быть получена пу-
тем идентификации позиции obex четвер-
того желудочка и  nucleus gracilis на  МРТ. 
Традиционно перекрест пирамид считается 
маркером для цервикомедуллярного сочле-
нения. При МК имеется патологическая кау-
дальная миграция структур ЗЧЯ, приводящая 
к низкой позиции каудальных полюсов минда-
лин мозжечка (тонзилярная гетеротопия) и  к 
низкой позиции цервикомедуллярного соч-
ленения. Ввиду значительной разницы пози-
ции каудальных полюсов миндалин мозжечка 
в норме и трудностей определения перекреста 
пирамид на  МРТ может возникнуть затруд-
нение при диагностике, когда миндалины 
мозжечка находятся в  промежуточно низкой 
позиции. Исследование анатомических препа-
ратов для определения нормального морфоло-
гического взаимоотношения между позицией 
obex / nucleus gracilis и перекрестом пирамид 
показало, что первые расположены на  5—6 
мм ростральнее последних. Позиция obex /
nucleus gracilis стала в  дальнейшем исполь-
зоваться авторами для определения позиции 
цервикомедуллярного сочленения при иссле-
довании нормального мозга на МРТ. При ана-
лизе была определена средняя позиция obex /
nucleus gracilis, находящаяся на 10—12 мм вы-

ше уровня БЗО. Авторы показали, что в нор-
ме эти структуры не могут находиться ниже 
уровня БЗО. У  пациентов с  низким располо-
жением миндалин мозжечка позиция obex /
nucleus gracilis находится ниже уровня БЗО. 
Полученные авторами данные способствовали 
проведению диагностики в двух дополнитель-
ных группах больных с  менее выраженными 
изменениями на МРТ. Одна группа включала 
пациентов с  минимальным опущением мин-
далин мозжечка и  практически нормальной 
позицией obex /nucleus gracilis, что может счи-
таться вариантом нормы. У пациентов другой 
группы было незначительное опущение мин-
далин мозжечка ниже уровня БЗО и низкая по-
зиция obex /nucleus gracilis, что дало возмож-
ность авторам предполагать у больных анома-
лию развития мозжечка и ствола мозга.

Таким образом, диагноз МК ставится на ос-
нове комбинации данных клинического (сим-
птомы компрессии цервикомедуллярного соч-
ленения) и  радиологического исследований 
(смещение миндалин и  их конфигурация) [9; 
26]. По мнению этих авторов, миндалины, ко-
торые имеют нормальную, округлую конфи-
гурацию и опущены менее чем на 3 мм ниже 
уровня БЗО, считают входящими в  понятие 
«норма». Пациенты с МК должны иметь опу-
щение миндалин мозжечка на  3 мм и  более, 
а  также их заостренную «точечную» форму. 
Дополнительным критерием для диагноза МК, 
особенно в спорных случаях, является опуще-
ние каудальных структур продолговатого моз-
га ниже уровня БЗО [31].
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Аннотация. Статья представляет собой обзор литературы по проблеме лимфедемы (элефан-
тиаза). Освещены главные этапы эволюции взглядов на  терминологию, классификацию, кли-
нику, лечебную тактику и реабилитацию больных лимфедемой. Показано, что в настоящее время 
методом выбора лечения больных является комплексная консервативная терапия, которая должна 
осуществляться на протяжении всей жизни.
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Abstract. The article is a review of the literature on the problem of lymphedema. When covering 
the main stages in the evolution of views on terminology, classification, clinic, medical tactics and 
rehabilitation of patients with lymphedemas. It is shown that the current method of choice for the 
treatment of patients is complex conservative therapy, which must implement throughout life.
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В повседневной практике врачам мно-
гих специальностей приходится встречать-
ся с  пациентами, страдающими заболева-
ниями лимфатической системы. По данным 
С.З. Горшкова, 10% населения мира имеют эту 
патологию, и  одной только лимфедемой (сло-
новостью) болеют около 100 миллионов людей 
[8].

Впервые сведения о больных с пораженны-
ми нижними конечностями, имевшими форму 
и  вид ног слона, встречаются у  Цельса (цит. 
А.Д. Гаибову и  соавт., 2012), описавшего бо-
лезнь, наблюдавшуюся в  Индии, Малой Азии 
и Египте, который и дал ей это меткое назва-
ние. Предлагались и другие термины, но этот 
старинный сохранился до наших дней и проч-
но удерживается в литературе. Б.В. Петровский 
[22] отмечает, что это заболевание было из-
вестно еще со времен завоевания Ливии рим-
скими войсками.

В настоящее время под слоновостью под-
разумевают врожденную или приобретенную 
гипертрофию кожи, подкожной клетчатки 
и  фасции конечностей или иных органов, об-
условленную накоплением лимфы в интерсти-
циальном пространстве, связанное с поражени-
ем лимфовыносящей системы и последующим 
разрастанием соединительной ткани. Этому 
тяжелому и  безрадостному заболеванию по-
священы труды многих исследователей разных 
стран мира. Многие больные слоновостью об-
речены на  раннюю инвалидность, некоторые 
из них настаивают на ампутации пораженной 
конечности, описаны случаи самоубийств [1; 2; 
17; 33; 52; 53].

Лимфедема может быть обусловлена 
врожденными и  приобретенными причинами. 
Первичная (идиопатическая, спонтанная) обу-
словлена врожденными аномалиями, а вторич-
ная — повреждением ранее здоровой лимфати-


