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КЛІНІКО-ІНСТРУМЕНТАЛЬНІ ЗАКОНОМІРНОСТІ ПРИ АНОМАЛІЇ КІАРІ МЕШКАНЦІВ МІСТА 
УЖГОРОД 

Клініко-інструментальна картина при аномалії Кіарі (АК) характеризується різними поєднаннями мозочково-
стовбурового, сирінгомієлічного та гідроцефалічного синдромів. Виділення мозочково-стовбурового, змі-
шаного, сирінгомієлічного, а також гідроцефалічного варіантів АК відображає особливості патогенетичних 
механізмів, неврологічних і морфологічних проявів, допомагає окреслити коло характерних неврологічних 
проявів, визначити вибір оптимальної хірургічної тактики. Проаналізовано типові клінічні прояви АК у взає-
мозв’язку з епідеміологічними даними. 
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Вступ. Групу вроджених вад розвитку потиличної 

кістки, шийного відділу хребта та невральних струк-
тур об’єднують терміном “краніо-вертебральні анома-
лії”. Краніо-вертебральні аномалії – це вроджені або 
набуті дефекти розвитку краніо-вертебрального пере-
ходу структур головного і спинного мозку або кістко-
вих структур основи черепа і двох верхніх шийних 
хребців (платібазія, базилярна імпресія, атлантоаксіа-
льний підвивих, асиміляція атланта), які служать під-
ставою діагностики первинного або вторинного генезу 
клінічних проявів аномалії Кіарі [32]. Аномалія (вада, 
мальформація) Кіарі (АК) є вродженим порушенням 
будови мозку. Захворювання названо за іменем ав-
стрійського патологоанатома Ханса Кіарі (Hans 
Chiari), який у 1891 році описав кілька типів аномалій 
розвитку стовбура мозку і мозочка [37]. Опущення 
мигдаликів мозочка може бути вродженим (первин-
ним) або, значно рідше, набутим (вторинним) в ре-
зультаті частих люмбальних пункцій чи люмбо-
перитонеального шунтування [1]. 

Платібазія (базилярне вдавлення) є своєрід-
ним вдавлюванням хребта і в основному ската 
черепа в порожнину задньої черепної ямки, при 
якому кут між клиноподібною кісткою і скатом 
черепа зростає до 160–180° (в нормі він не пере-
вищує 140°). При платібазії відбувається здав-
лення довгастого мозку і шийного відділу спин-
ного мозку. Ця аномалія нерідко поєднується з 
окціпіталізацією [18]. Окципіталізація (аси-
міляція атланта) – зрощення першого шийного 
хребця (Атланта) з потиличною кісткою. Ця 
аномалія нерідко поєднується з недорозвинен-
ням і зміщенням атланта по відношенню до дру-
гого шийного хребця (епістрофею) [22]. Різко 
виражені краніовертебральні аномалії частіше 
мають безсимптомний перебіг. Перші ознаки 
ураження нервової системи переважно виника-
ють у людей віком 20 – 30 років. Вони обумов-
лені здавленням шийної частини спинного 
мозку, стовбура мозку і мозочка. 

 

 
Рис. 1. Дистальні відділи довгастого мозку опущені в хребтовий канал, мигдалики мозочка 

покривають дорзальні відділи довгастого і спинного мозку. Магнітно-резонансна томографія голови 
і шиї пацієнтки Н. 
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Сирінгомієлія – хронічне прогресуюче за-
хворювання з утворенням поздовжніх порож-
нин у спинному мозку, характеризується поши-
реністю від 7 до 130 випадків на 100 000 насе-
лення. Сирінгомієлія може виникати як спора-
дично, так і бути спадково-обумовленою. Хоча 
опис випадків сирінгомієлії налічує більш ніж 
вікову історію, вони є рідкісними в структурі 
захворюваності і складають близько 2%. На 
сьогоднішній день оптимальним методом 
діагностики сирінгомієлії, що дозволяє 
візуалізувати морфологічну основу захво-
рювання, є МРТ.  

Є чотири основні види аномалії Кіарі (АК) 
[36]: АК I – зміщення мигдаликів мозочка ниж-
че рівня потиличного отвору; АК II – мигдали-
ки опущені до рівня CII-CIII хребців (Рис.1); 
АК III – те ж, що і при АК II, але з наявністю 
гіпертензійно-гідроцефального синдрому (мож-
лива також грижа мозочка); АК IV – гіпоплазія 
мозочка з ектопією довгастого мозку. Дана 
аномалія трапляється рідко, є найважчою фор-
мою і характеризується каудальним зсувом всіх 
структур задньої черепної ямки. Ці зміни нері-
дко супроводжуються субокципітальним або 

високим шийним енцефаломенінгоцеле і, як 
правило, не сумісні з життям. Неврологічна 
діагностика пов’язана з великими труднощами, 
бо не всі випадки опускання мигдаликів мозоч-
ка нижче великого потиличного отвору супро-
воджуються клінічними проявами. J. Warkany 
[37] пояснює початок клінічних проявів захво-
рювання ускладненням відтоку cпинномозкової 
рідини з порожнини черепа в спинномозковий 
підпавутинний простір внаслідок звуження ве-
ликої цистерни (задньої мозочково-мозкової 
цистерни) при опусканні мигдаликів мозочка. 
Це призводить до підвищення інтракраніально-
го і зниження інтраспінального спинномозко-
вого тиску. При аномалії Кіарі низько розташо-
вані мигдалики мозочка ускладнюють вільну 
циркуляцію спинномозкової рідини між голов-
ним і спинним мозком (Рис.2). Мигдалики бло-
кують великий отвір потиличної кістки, в ре-
зультаті чого порушується відтік спинномозко-
вої рідини і розвивається гідроцефалія [20]. 
Найпоширеніші аномалії Кіарі I і II типу. На 
даний час у науковому середовищі зберігається 
дискусія щодо визначення класифікації ано-
малії Арнольда-Кіарі. 

 
Таблиця 1 

 
Відмінність аномалій Кіарі I і II типів 

 

Анатомічні характеристики Аномалія Кіарі I Аномалія Кіарі II 

Каудальна дислокація довгастого 
мозку 

Відсутня Наявна 

Каудальна дислокація в хребтовий 
канал на рівні шиї 

Мигдалики мозочка 
Більший ступінь пролапсу ми-
гдаликів мозочку через foramen 
magnum 

Порушення структури довгастого 
мозку 

Відсутнє 
Наявне у 60% 
пацієнтів 

Вік пацієнтів при появі 
симптомів 

15–18 років 2–5 років 

Клінічні прояви Біль у ділянці шиї 
Дискоординація рухів, чутливі та 
рухові порушення 

 
Так, у публікаціях М.Д. Благодатцького [6] і 

V.A. Mckusick та співавторів [36] показано, що 
клінічні прояви захворювання у пацієнтів з 
мальформацією Кіарі I типу різноманітні: від 
безсимптомного носійства до загрозливої життю 
неврологічної симптоматики з боку стовбура 
головного мозку, а також виражених спінальних 
порушень. Показання до хірургічного лікування 
АК обґрунтовані п’ятьма неврологічними син-
дромами, описаними при даному захворюванні 
[32]. Ці синдроми, трапляються з такою часто-

тою: гіпертензійно-гідроцефальний – 90,4%; мо-
зочковий – 72,6%; пірамідно-бульбарний син-
дром – 64,3%; корінцевий – 55,9%; сирін-
гомієлічний – 27,4 %. За даними Г.А. Акимовa, 
клінічні особливості мальформації вивчені, в 
основному, у хворих з вираженими мальфор-
маціями, що вимагали нейрохірургічної допомо-
ги [1]. На думку Є.І. Гусєва та співавторів, про-
яви мальформації Кіарі I типу невеликої вели-
чини залишаються складними для оцінки та ди-
ференціальної діагностики [27]. 
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Рис. 2. Опущений довгастий мозок і серединний отвір (отвір Мажанді) розташовуються на рівні великого от-
вору потиличної кістки, компресія дистального відділу довгастого мозку, мигдаликів мозочка і краніальних 

відділів спинного мозку. Магнітно-резонансна томографія голови і шиї пацієнтки Н. (бічна проекція). 
 
Мета дослідження. Ретроспективно, за даними 

магнітно-резонансної томографії і первинної медичної 
документації, визначити види і частоту основних сид-
ромокомплексів при аномалії Кіарі у мешканців 
м. Ужгород. 

Матеріали та методи. В архіві Обласного клініч-
ного центру нейрохірургії та неврології (м. Ужгород) 
проаналізовано дані магнітно-резонансної томографії 
(МРТ) голови та шиї пацієнтів за 2008–2015 роки. 
Виявлено 15 пацієнтів з аномалією Кіарі різних сту-
пенів. Серед них з мальформацією першого ступеня 
виявлено 10 пацієнтів (66,7 %) і 5 з аномалією другого 
ступеня (33,3 %). Групу спостереження складають 6 
чоловіків (40 %) і 9 жінок (60 %) віком від 20-50 років, 
виняток становить дівчинка 4 років. 

Результати досліджень та їх обговорення. Ос-
новним симптомом прояву аномалії Кіарі встановлено 
головокружіння і сильний головний біль, що складає 
100 % скарг. Також у 33 % пацієнтів виявлено гідро-
цефалію (рис. 3), розширення четвертого шлуночка і в 
20 % сирінгомієлічну кісту шийного відділу хребта. У 
пацієнтів із сирінгомієлією спостерігався синдром 

натягнутого спинного мозку, що проявлялося пареза-
ми рук і ніг окремих пацієнтів. Ми виявили, що го-
ловний біль є раннім симптомом захворювання у 60 % 
хворих, дискоординація рухів – у 20 % хворих, чут-
ливі порушення – у 10 % хворих, рухові порушення – 
у 10 % хворих. Аналогічно описаним у літературі да-
ним щодо MPT-дослідження стало відомо, що в основі 
більшості випадків спорадичної сирінгомієлії лежать 
лікворо-динамічні порушення, обумовлені мальфор-
мацією Кіарі I і II типу. Оскільки сирінгомієлічні по-
рожнини утворюються поблизу центрального каналу, 
то при цьому страждає передусім сіра речовина спин-
ного мозку – задні, передні і бічні роги. Відповідно 
даним ми спостерігали розлади чутливості, мляві па-
рези і трофічні розлади. Доросла форма – синдром 
Кіарі I типу зумовлена вдавленням мозочка у верхню 
частину хребтового каналу, що перешкоджає нор-
мальному відтоку спинномозкової рідини та живлен-
ню головного і спинного мозку. Через порушення 
циркуляції спинномозкової рідини можуть виникати 
патологічні порожнини, кісти і, як наслідок, розви-
вається сирінгомієлія. 

 
 

 
Рис. 3. Скупчення спинномозкової рідини в шлуночках головного мозку і в підпавутинному просторі. 

Магнітно-резонансна томографія голови і шиї пацієнта М. (бічна проекція). 
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Висновки. АК 1 – рідкісна вроджена патологія 
розвитку заднього мозку, що полягає в опусканні 
мигдаликів мозочка у великий потиличний отвір і 
веде до комплексу патологічних змін нервової си-
стеми в результаті компресії стовбура головного 
мозку і лікворо-динамічних порушень. У міру 
збільшення віку пацієнтів виявлено наростання 
деформації структур мозкового стовбура. 
Поліморфна клініко-неврологічна картина при 
аномалії АК характеризується різними поєднання-
ми мозочково-стовбурового, сирінгомієлічного і 
гідроцефалічного синдромів і відображає особли-
вості патогенетичних механізмів, неврологічних і 
морфологічних проявів, допомагає окреслити коло 
характерних неврологічних проявів і визначити 
вибір оптимальної хірургічної тактики. За даними 
літератури мозочково-стовбуровий варіант АК 
виявляється у 50% хворих, змішаний – у 20% хво-
рих, сирінгомієлічний – у 20% хворих, гідроце-
фалічний – у 10% хворих [10]. 

Типовим для хворих з мальформацією Кіарі II 
типу є наявність сирінгомієлії на шийно-
грудному рівні. Сирінгобульбія у хворих з маль-
формації Кіарі II типу трапляється рідко. Харак-
терним для хворих з сирінгомієлією є помірно 
виражена мальформація, при якій опущення ми-
гдаликів мозочка склало 6,0–17,0 мм, а опущення 
довгастого мозку – 50,0% – 69,0% нижче рівня 
великого отвору потиличної кістки. У випадках, 
коли виявляється опущення мигдаликів мозочка 
менш ніж на 5 мм – відсутні ознаки сирінгомієлії 
при МРТ, діагностика спирається на дані невро-
логічного огляду. У незначної кількості пацієнтів 
виявляється сирінгомієлія, але при цьому опу-
щення мигдаликів мозочка мінімальне. Цей 
варіант захворювання в даний час називається 
«аномалія Арнольда-Кіарі 0 ». Безумовно існують 
«темні» плями в діагностиці аномалії Арнольда-
Кіарі, які викликають дискусії і можуть збити з 
пантелику як пацієнта, так і лікаря.  
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CLINICAL AND INSTRUMENTAL REGULARITIES CHIARI’S ANOMALIES OF THE POPULATION 
OF UZHHOROD 

Clinical and instrumental picture of of (AC) is characterized by different combinations of syringomyelitical and hy-
drocephalitical syndromes. Bold cerebellar stem-mixed, syringomyelitical and hydrocephalitical types displays AC 
pathogenetic mechanisms, neurological and morphological manifestations, helps to outline common neurological 
symptoms and determine an optimal surgical tactics. We analyse typical clinical manifestations of Chiari anomaly 
in conjunction with epidemiological data. 

Key words: Arnold-Chiari abnormality, kraniovertebral anomalies, occipitalization, syringomyelia, Magendie hole. 
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