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Аннотация. Рассмотрена клиническая картина, диагностика и лечение 36-летней пациентки 

с симптомами клумбианного гипертензионного синдрома, развившегося из-за опущения миндалин 

мозжечка, обусловленных мальформацией задней черепной ямки. Мальформация Арнольда – Киари – 

редкое врожденное заболевание, характеризующееся смещением мозга и его структур в область шей-

ного канала из-за особенностей развития задних отделов черепа. В практике врача-невролога и нейро-

хирурга каждый клинический случай мальформации Арнольда – Киари представляет собой сложную 

задачу по диагностике, лечению и купированию симптомов заболевания. Цель. Описание клиниче-

ского случая у пациентки с мальформацией Арнольда – Киари для освещения проблемы особенностей 

диагностики, лечения и результатов хирургического вмешательства в клинической практике. Матери-

алы и методы. Описан клинический случай пациентки с мальформацией Арнольда – Киари, включая 

данные анамнеза, результаты обследования, примененные терапевтические стратегии и результаты ле-

чения. Результаты. Пациентка, имевшая выраженную неврологическую симптоматику, включая го-

ловокружение, тошноту, нарушения речи и координации, на фоне лечения имела регресс клинических 

проявлений заболевания. Заключение. Оперативное вмешательство путем декомпрессии и ламинэк-

томии показало эффективность в лечении клумбианного гипертензионного синдрома при опущении 

миндалин мозжечка у пациентки с мальформация Арнольда – Киари 1 типа, что привело к улучшению 

ее неврологического статуса и снижению клинических проявлений. Представленный клинический слу-

чай пациентки демонстрирует важность своевременной диагностики, консультации специалистов 

и правильного выбора лечебной стратегии в практике врачей-неврологов и нейрохирургов для дости-

жения успешных результатов и улучшения качества жизни пациентов. 
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Abstract. This article examines the clinical picture, diagnosis and treatment of a 36-year-old patient with 

symptoms of columbian hypertension syndrome due to omission of the tonsils of the cerebellum. Arnold – 

Chiari malformation is a rare congenital disease characterized by displacement of the brain and its structures 

into the cervical canal area due to the development of the posterior skull. In the practice of neurologists and 

neurosurgeons, each clinical case of Arnold – Chiari malformation is a difficult task for the diagnosis, 

treatment and relief of the patient's symptoms. Goal. Description of a clinical case in a patient with Arnold – 

Chiari malformation to study the features of diagnosis, treatment and intervention results in the practice of 

neurologists and neurosurgeons. Materials and methods. The article describes in detail the clinical case of a 

patient with Arnold – Chiari malformation, including anamnesis data, examination results, medical measures 

taken and treatment results. Results. The patient, who was experiencing severe neurological symptoms, 

including dizziness, nausea, speech and coordination disorders, received treatment with good results. After 

surgery, there was a regression of symptoms, restoration of cerebrospinal fluid outflow and clinical 

improvement of the condition. Conclusion. Surgical intervention by decompression and laminectomy has 

shown effectiveness in the treatment of columbian hypertension syndrome with omission of the cerebellar 

tonsils in this patient, which led to an improvement in her neurological status and a decrease in clinical 

manifestations. The study of the clinical case of a patient with Arnold – Chiari malformation demonstrates the 

importance of timely diagnosis, expert advice and the right choice of treatment strategy in the practice of 

neurologists and neurosurgeons to achieve successful results and improve the quality of life of patients. 
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Введение. Мальформация Арнольда – Киари – это врожденная патология развития заднего 

мозга, которая часто сопровождается дефектами развития костей основания черепа (краниостеноз, пла-

тибазия) и верхних отделов позвоночного канала. Проявляется несоответствием размеров задней че-

репной ямки структурам мозга этой области, что приводит к смещению миндалин мозжечка, а иногда 

и ствола мозга ниже уровня большого затылочного отверстия, их ущемлению, что становится причи-

ной появления неврологических симптомов. Образование аномалия Арнольда – Киари может быть 

обусловлено рядом мутаций в хромосомах 2, 9, 14 и 15 или быть результатом травмы [1, 2]. 

Распространенность мальформации Арнольда – Киари составляет от 3,3–8,2 на 100 000 населе-

ния, а частота клинических проявлений – от 7 до 20 случаев на 100 000 населения [1, 2]. 

Несмотря на свою редкость, это заболевание может сопровождаться разнообразными, а иногда 

и опасными для жизни симптомами, включая головные боли, нарушения зрения и проблемы с коорди-

нацией движений. Изучение клинических случаев аномалии Арнольда – Киари в контексте работы 

неврологов и нейрохирургов имеет важное значение для улучшения диагностики, лечения данной па-

тологии [3–6]. 

В настоящее время выделяют 6 типов мальформации Арнольда – Киари (рис. 1). 

Течение мальформации Арнольда – Киари может быть бессимптомным или развиваться симп-

томно, с разнообразными клиническими проявлениями различной степени выраженности: головные 

боли, возникающие при кашле, чихании, физической нагрузке, нисходящий нистагм, дизартрия, нару-

шение координации, расстройства чувствительности в области шеи и верхних конечностей. Особенно 

характерна осциллопсия – иллюзия колебания неподвижных предметов в сочетании с вертикальным 

нистагмом, неустойчивостью, вестибулярным головокружением [2, 4, 6], редко больные предъявляют 

жалобы на снижение слуха [7]. Наиболее тяжело протекают стволовые нарушения, сегментарные 

и проводниковые спинальные симптомы, сирингомиелия [8, 9]. 

С учетом прогредиентного течения в реальной клинической практике приходится дифференци-

ровать аномалию Арнольда – Киари с дегенеративными формами поражениями мозжечка, рассеянным 

склерозом, опухолями данной локализации. При обследовании пациента, помимо неврологического 

осмотра, обязательной опцией является проведение магнитно-резонансной томографии (МРТ) голов-

ного и спинного мозга. 

Выявление мальформации с нарастанием очаговой симптоматики и гидроцефалией является по-

казанием к хирургическому вмешательству (субокципитальная декомпрессия). Для достижения 

наилучшего результата хирургическое лечение должно включать в себя декомпрессию нижних отделов 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC8114015/#CR23
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мозжечка, восстановление ликворотока в области краниовертебрального перехода, увеличение объема 

задней черепной ямки и/или краниовертебрального перехода [10, 11].  

 

 
Рисунок 1. Классификация мальформации Арнольда – Киари 

Figure 1. Classification of the Arnold – Chiari malformation 

 

Данной теме посвящены труды ряда авторов (О. Е. Егоров, Ш. М. Сафин, Х. П. Деревянко, 

И. М. Гилемханова, А. А. Реутов, E. N. Kahn, K. M. Muraszko, C. O. Maher, J. Guyotat, P. Bret, E. Jouan-

neau, A. C. Ricci, C. Lapras), которые внесли значительный вклад в изучение мальформации Арнольда – 

Киари и ее клинических проявлений [4–11]. Исследования охватывают различные аспекты заболева-

ния, включая эпидемиологию, факторы риска, методы диагностики, подходы к лечению и результаты 

хирургических операций, и являются ключом к пониманию современного взгляда на мальформацию 

Арнольда – Киари с точки зрения оптимизации стратегии индивидуализированного подхода к пациен-

там с этим заболеванием.  

Цель: проанализировать клинический случай пациентки с мальформацией Арнольда – Киари 

для ознакомления практикующих врачей с особенностями диагностики, лечения и результатов хирур-

гического вмешательства. Кроме того, представленное наблюдение демонстрирует алгоритм эффек-

тивных стратегий лечения симптомов и улучшения качества жизни пациентов с мальформацией Ар-

нольда – Киари, что может быть использовано в практических рекомендациях по лечению пациентов 

с этой редкой патологией. 

Материалы и методы исследования. В основу исследования положено клиническое наблюде-

ние пациентки 36 лет, которая обратилась к неврологу с жалобами на периодическое двоение в глазах, 
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вибрацию неподвижных предметов, раскачивание, неустойчивость при ходьбе, головокружение, го-

ловные боли в затылке и области шеи, онемение левой руки, охриплость голоса, удушье при еде. Пер-

вые симптомы заболевания в виде эпизодической головной боли, болей в шее стала отмечать за год до 

поступления в стационар, связывая их возникновение с неудобным положением головы во время сна, 

наклоном головы кзади, иногда отмечала онемение пальцев рук. В последние полгода состояние ухуд-

шилось: появилось двоение предметов, из-за чего перестала водить автомобиль, покачивание при 

ходьбе, которое усиливалось, стала с трудом передвигаться, изменился голос, периодически возникало 

поперхивание при приёме пищи. 

В семье подобных заболеваний нет. В юности была совершенно здорова, занималась спортом, в 

последующем долгое время посещала занятия в спортзале. Замужем, имеет 3 детей, профессия связана 

с компьютером (работает оператором). При исследовании неврологического статуса выявлено следу-

ющее: сознание ясное, менингеальных симптомов нет, глазные щели равны, анизокории, косоглазия 

нет, фотореакция сохранена, конвергенция и аккомодация не нарушены. Диплопия при взгляде вдаль. 

Выявляется горизонтальный нистагм, ротаторный при взгляде в стороны, вертикальный – при взгляде 

вверх. Лицо симметричное. Глоточный рефлекс снижен, дисфагия, дизартрия. Парезов нет, сухожиль-

ные рефлексы живые, без разницы сторон, патологических рефлексы отсутствуют. В позе Ромберга 

неустойчива, походка атактическая. При выполнении пальце-носовой и пяточно-коленной проб отме-

чался интенционный тремор, грубее слева.  

Результаты исследования и их обсуждение. С учетом наличия у пациентки очаговых невроло-

гических симптомов было проведено МРТ головного мозга (рис. 2), где выявлены следующие измене-

ния: миндалины мозжечка имеют удлиненную форму и выступают в большое затылочное отверстие 

на 21 мм. Отмечается сужение ликворных пространств задней черепной ямки. Полученные нейровизу-

ализационные данные позволили диагностировать мальформацию Арнольда – Киари. Данные МРТ го-

ловного мозга дают важную информацию для дальнейшей диагностики и лечения больного. Удлинен-

ная форма миндалин мозжечка и их выпячивание в большое затылочное отверстие могут указывать на 

мальформацию Арнольда – Киари. Это состояние характеризуется сдавлением структур головного 

мозга, что может вызвать головные боли, головокружение, потерю координации и другие неврологи-

ческие симптомы. 

Потенциальную опасность представляет также сужение ликворного пространства в задней череп-

ной ямке. Уменьшение объема спинномозговой жидкости может привести к нарушению кровотока и вса-

сыванию жидкости, необходимой для правильного функционирования мозга. Это осложнение может 

возникнуть по разным причинам, включая гидроцефалию или другие патологические состояния. 

Для устранения выявленных на МРТ изменений могут потребоваться дополнительные обследо-

вания и консультации таких специалистов, как нейрохирург и невролог.  

 

  
 

Рисунок 2. МРТ головного мозга. Мальформация Арнольда – Киари 1 типа 

Figure 2. MRI of the brain. Arnold – Chiari malformation type 1 

 

Пациентка была проконсультирована нейрохирургом, принято решение об оперативном лечении 

в виде декомпрессии задней черепной ямки с пластикой твердой мозговой оболочки. В результате про-

веденного вмешательства отмечалась значительная положительная динамика, регресс диплопии,  



 29  

дисфагии и атактических нарушений. В отдаленном послеоперационном периоде развился горизон-

тальный нистагм, вертикальный нистагм при взгляде в стороны, интенционное дрожание при точных 

пробах, легкое покачивание в позе Ромберга. При повторной МРТ головного мозга визуализировалось 

увеличение ретроцеребелярной цистерны без смещения срединных структур, боковые желудочки не 

увеличены, типичной формы, сильвиев водопровод проходим, размер 4 желудочек 10 мм.  

Заключение. Представленный клинический случай демонстрирует эффективность оператив-

ного лечения – декомпрессии задней черепной ямки с пластикой твердой мозговой оболочки при маль-

формации Арнольда – Киари. Улучшение клинической симптоматики, отмечаемое пациенткой после 

операции, свидетельствует о важности своевременного и правильно выполненного вмешательства 

для предотвращения возможной компрессии структур головного мозга. Однако обнаруженные в по-

слеоперационном периоде неврологические симптомы свидетельствуют о необходимости динамиче-

ского наблюдения и коррекции лечебных и реабилитационных мероприятий с целью обеспечения луч-

шего качества жизни пациента.  
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