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РЕЗЮМЕ

На сегодняшний день мальформация Арнольда- Киари определяется как патология развития краниовертебрального 
перехода, проявляющаяся несоответствием объема и содержимого задней черепной ямки, что в свою очередь при-
водит к компрессии неврологических структур и изменению характера ликворотока. Существует несколько теорий 
корреляции между мальформацией Киари и сирингомиелией, однако точный механизм развития сирингомиелии 
остается предметом для дискуссии.
В статье описан клинический случай лечения ребенка с аномалией Киари I типа и сирингомиелией шейных и грудных 
сегментов спинного мозга, у которого после проведенной декомпрессии задней черепной ямки «полного объема» 
в раннем послеоперационном периоде возникло прогрессирование сирингомиелии с развитием грубого неврологи-
ческого дефицита. Учитывая отсутствие стандартных подходов в лечении таких послеоперационных осложнений, 
принято решение о выжидательной тактике ведения пациента. С двадцатых суток послеоперационного периода 
у пациента отмечен полный регресс неврологического дефицита и положительная магнитно- резонансная томо-
графия (МРТ) динамика сирингомиелии.
Представленный клинический случай поднимает не только вопросы патофизиологии прогрессирования сирингомие-
лии после выполнения декомпрессии задней черепной ямки «полного объема», но и определение тактики ведения 
пациента в случае осложнённого послеоперационного течения заболевания.
Интерес представленного клинического случая заключается в том, что описано редко встречающееся усугубление 
сирингомиелии с нарастанием неврологической симптоматики в раннем послеоперационном периоде после выпол-
нения декомпрессии задней черепной ямки «полного объема».
Основываясь на данных нашего наблюдения, выжидательная тактика ведения пациента, несмотря на прогрессиро-
вание сирингомиелии с усугублением неврологического дефицита, после декомпрессии задней черепной ямки позво-
лила добиться благополучного отдаленного результата течения заболевания, связанного с аномалией Киари I типа.

Ключевые слова: прогрессирование сирингомиелии, аномалия Киари I, аномалия краниовертебрального пере-
хода, декомпрессия задней черепной ямки
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A RARE CLINICAL CASE OF SYRINGOMYELIA PROGRESSION IN THE PRESENCE OF CHIARI I 
MALFORMATION FOLLOWING THE SURGERY
E. E. Rostorguev, N. S. Kuznetsova�, A. A. Maslov, V. E. Hatyushin, B. V. Matevosyan, G. A. Reznik,  
O. V. Pandova, E. V. Shalashnaya 

National Medical Research Centre for Oncology, Rostov-on-Don, Russian Federation
� kyznet.nat@gmail.com

ABSTRACT

Today, an Arnold- Chiari malformation is defined as a developmental pathology of the craniovertebral junction manifested by 
a discrepancy between the volume and contents of the posterior cranial fossa, which in turn leads to compression of neu-
rological structures and changes in the cerebrospinal fluid circulation. There are several theories of the correlation between 
Chiari malformation and syringomyelia, but the exact mechanism of syringomyelia development remains unclear.
This article describes a clinical case of treatment of a child with Chiari I malformation and syringomyelia within the cervical 
and thoracic segments of the spinal cord; after complete posterior fossa decompression, syringomyelia progressed in the 
early postoperative period with the development of a severe neurological deficiency. Since there is no standard treatment of 
such postoperative complications, a decision was made on the expectant management of the patient. From the twentieth 
day of the postoperative period, the patient showed complete regression of the neurological deficiency and positive MRI 
dynamics of syringomyelia.
The presented clinical case raises such issues as not only the pathophysiology of syringomyelia progression after complete 
posterior fossa decompression, but also the determination of patient management tactics in case of a complicated postop-
erative course of the disease.
The presented clinical case is of interest due to the rarely described aggravation of syringomyelia with enhancing neurological 
symptoms in the early postoperative period after complete posterior fossa decompression.
Our observation suggests that the expectant management of the patient, despite syringomyelia progression with neurological 
deficiency aggravation after posterior fossa decompression, allowed a favorable long-term outcome of Chiari I malformation.

Keywords: syringomyelia progression, Chiari I malformation, craniovertebral junction anomaly, posterior fossa 
decompression
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ВВЕДЕНИЕ

В настоящее время мальформация Арнольда- 
Киари определяется как патология развития кра-
ниовертебрального перехода, проявляющаяся 
несоответствием объема задней черепной ямки 
и мозговых структур, что, в свою очередь, приводит 
к пролабированию миндалин мозжечка ниже линии 
Чемберлена, компрессии неврологических струк-
тур в пределах кранио- вертебрального перехода 
и нарушению ликвородинамики различной степени 
выраженности [1].

В клинической практике, наиболее распростра-
ненной является аномалия Киари I типа. По данным 
литературы, она встречается с частотой 1 на 1000 
новорожденных, с преобладанием женского пола 
1,3 к 1 [2]. В 20–85 % случаев Киари I потенциально 
ассоциирована с сирингомиелией, чаще поражаю-
щей шейный отдел, за которой следует комбиниро-
ванное поражение шейно- грудного отдела (рис. 1). 
Однако в настоящее время нет единого мнения, 
объясняющего этиологию и  прогрессирование 
сирингомиелии.

В неврологическом аспекте аномалия Киари  I 
типа в большинстве случаев остается бессимптом-
ной, что создает определенные трудности в диагно-
стике заболевания, и выявляется при выполнении 
магнитно- резонансной томографии (МРТ) по другим 
причинам. При манифестации заболевания наиболее 
частым симптомом как у взрослых, так и у детей яв-
ляется головная боль и значительно реже сегментар-
ные нарушения температурной чувствительности [3].

По современным представлениям МРТ ЦНС 
является основным и широко используемым диа-
гностическим методом, позволяющим получить 
изображение анатомии краниовертебрального 
перехода с выявлением гидроцефалии и/или си-
рингомиелии, а также синдрома фиксированного 
спинного мозга [4].

Основным методом лечения больных с анома-
лией краниовертебрального перехода является 
хирургический, показанием к которому служит на-
личие неврологической симптоматики, связанной 
как сирингомиелией, так и с вклинением минда-
лин мозжечка [5]. Хирургическое вмешательство 
направлено на восстановление ликвородинамики 
на уровне краниовертебрального перехода. Опти-
мальный доступ заключается в выполнении суб-
окципитальной краниоэктомии с декомпрессивным 
расширением большого затылочного отверстия, 
часто с ламинэктомией задней дужки С1, а при не-
обходимости – и дужки С2 позвонка, выполняется 
пластика твердой мозговой оболочки.

Таким образом, вмешательство, обозначенное 
как декомпрессия задней черепной ямки «полного 
объема», является наиболее распространенным 
нейрохирургическим подходом, направленным на 
восстановление тока спинномозговой жидкости на 
уровне большого затылочного отверстия.

Однако здесь существует множество вопросов: 
какой объем декомпрессии требуется для успешного 
изменения патологии ликворотока, какие результа-
ты лечения принято считать удовлетворительными, 
какую тактику выбрать при дальнейшем прогресси-
ровании сирингомиелии в послеоперационном пе-
риоде, какой механизм ответственен за неэффектив-
ность лечения, какая необходимость и очередность 
дополнительных оперативных вмешательств [6]?

Приведенный нами клинический пример пока-
зывает трудность определения тактики при крайне 
редко встречающемся усугублении сирингомиелии 
с развитием грубого неврологического дефицита 
после выполнения оперативного вмешательства 
«полного объема».

Описание клинического случая
Пациент Т., 17  лет, обратилась в  КДО ФГБУ 

«НМИЦ онкологии» Минздрава России с жалобами 
на выраженную головную боль в затылочной обла-
сти. Болевой синдром по визуально- аналоговой 
шкале боли – 7 баллов. В неврологическом ста-
тусе: общемозговой синдром; сухожильные и пери-

Рис. 1. Аномалия Арнольда-Киари тип I: А – мозжечок; 
Б – пролабирование миндалин мозжечка ниже большого 
затылочного отверстия; В – сирингомиелия на шейном 
уровне. 
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прогрессирования сирингомиелии на фоне аномалии Киари I типа после оперативного вмешательства

остальные рефлексы в конечностях симметричные; 
мышечная сила 5 баллов; сегментарных чувстви-
тельных нарушений не выявлено. По данным 
МРТ ЦНС (рис. 2): опущение миндалин мозжечка 
на 18 мм ниже большого затылочного отверстия 
(рис. 2А). Данные, подтверждающие наличие гид-
роцефалии отсутствуют. Сирингомиелия шейного 
и грудного отделов спинного мозга с расширени-

ем центрального канала спинного мозга до 6 мм 
(рис. 2Б, В). Отсутствие фиксации спинного мозга 
на поясничном уровне.

Пациенту выполнено хирургическое вмешатель-
ство в объеме резекции заднего края большого 
затылочного отверстия и заднего полукольца ат-
ланта (рис. 3); Y-образного вскрытия значительно 
гипертрофированной твердой мозговой оболочки 

Рис. 3. 3D-модель реконструкции костной декомпрессии по 
результатам послеоперационной СКТ головного мозга. 

Рис. 4. Данные МРТ (режим Т2) головного мозга, шейного 
отдела спинного мозга на 3 сутки после операции.

Рис. 2. Данные предоперационной МРТ ЦНС (режим Т2) А – головного мозга, Б – шейного отдела спинного мозга, В – грудного 
отдела спинного мозга. 
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и последующей ее пластики с использованием пла-
стины искусственной твердой мозговой оболочки 
фирмы Medtronic. Арахноидальная мозговая обо-
лочка не вскрывалась в связи с выполненными за-
дачами оперативного вмешательства во избежание 

дальнейшего формирования спаечного процесса.
В раннем послеоперационном периоде у пациента 

отмечали нарастание общемозговой симптоматики, 
появление выраженной мышечной слабости в верх-
них конечностях до 2 баллов и выраженной гипесте-
зии в кистях рук. Выполнена контрольная МРТ ЦНС 
на 3-и сутки после операции. Для исключения потен-
циально обратимого состояния «presyrinx» было вы-
полнено МРТ с использованием Т1 и Т2-взвешенных 
последовательностей [7]. Данные МРТ головного 
мозга и шейного отдела спинного мозга: гидроце-
фалии нет; сохраняется пролабирование миндалин 
мозжечка в хирургически расширенное большое 
затылочное отверстие на 18 мм ниже большого 
затылочного отверстия; отрицательная динамика 
сирингомиелии шейного отдела спинного мозга 
с расширением центрального канала спинного мозга 
до 14 мм (против 6 мм до операции) (рис. 4).

Учитывая отсутствие стандартной тактики лече-
ния, в данном случае принято решение о консер-
вативном ведении пациента. Назначен ацетазол-
амид в суточной дозе 250 мг. С двадцатых суток 
после операции отмечена положительная динамика 
неврологического статуса в виде нарастания мы-
шечной силы до 5 баллов, полного регресса обще-
мозгового синдрома и чувствительных нарушений.

Данные МРТ головного мозга и шейного отдела 
спинного мозга, выполненные на 23 сутки после 
операции, выявили положительную динамику забо-
левания: опущение миндалин мозжечка на 11 мм 
(против 18 мм на 3 сутки после операции); сиринго-
миелию шейного отдела спинного мозга от цере-
броспинального перехода и каудальнее с расшире-
нием центрального канала спинного мозга до 3 мм 
(против 14 мм на 3 сутки после операции) (рис. 5).

Клинически в позднем послеоперационном пе-
риоде полный регресс общемозгового синдрома 
и отсутствие очаговых проявлений.

На контрольной МРТ через 3 мес. после опера-
ции отмечена дальнейшая положительная динами-
ка: опущение миндалин мозжечка на 8 мм (против 
11 мм на 23 сутки после операции); сирингомиелия 
шейного отдела спинного мозга с расширением 
центрального канала спинного мозга до 2 мм (про-
тив 3 мм на 23 сутки после операции) (рис. 6).

ОБСУЖДЕНИЕ

Субокципитальная краниоэктомия, резекция зад-
него полукольца атланта с последующей пластикой 

Рис. 5. Данные МРТ (режим Т2) головного мозга, шейного 
отдела спинного мозга на 23 сутки после операции.

Рис. 6. Данные МРТ (режим Т1) головного мозга, шейного 
отдела спинного мозга через 3 месяца после операции.
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твердой мозговой оболочки без вскрытия арахнои-
дальная мозговой оболочки представляет собой 
высокоэффективный метод лечения аномалии 
Киари I типа, ассоциированной с сирингомиелией. 
Однако данный метод не исключает осложненное 
течение заболевания с дальнейшим прогрессирова-
нием сирингомиелии и усугублением неврологиче-
ского дефицита, что затрудняет перед нейрохирур-
гом выбор тактики лечения пациента.

В поисках ответа на вопрос о возможных меха-
низмах прогрессии сирингомиелии после выполне-
ния декомпрессивной операции «полного объема» 
стоит обратиться к работе Aboulker J. (1979 г.), кото-
рый предположил, что смещение миндалин моз-
жечка вниз вызывает стеноз субарахноидального 
пространства на уровне большого затылочного 
отверстия с возможным формированием сирин-
гомиелии. После декомпрессии задней черепной 
ямки происходит дальнейшее смещение миндалин 
вниз за счет ослабления «поддержки» мозжечка 
[6]. Это подтверждается и теорией Oldfield E. H. et 
al. (1994 г.) о пульсирующем усугублении дисло-
кации миндалин мозжечка при каждом дыхатель-
ном цикле и сердечной систоле с последующим 
развитием динамической блокады путей ликворо-
тока в области большого затылочного отверстия 
и усугублением сирингомиелии [8-10]. Ряд авторов, 
исследуя данный вопрос, выделили в качестве 

основы персистирующего течения заболевания 
сирингомиелия у данной группы пациентов не все-
гда возникает из-за обструкции ликворных путей 
в области большого затылочного отверстия, либо 
операция не устранила обструкцию ликворопро-
водящих путей в области большого затылочного 
отверстия, что инициирует патофизиологический 
механизм прогрессирования сирингомиелии [11].

Основываясь на данных нашего наблюдения, вы-
жидательная тактика ведения пациента, несмотря 
на прогрессирование сирингомиелии с усугубле-
нием неврологического дефицита после декомпрес-
сии задней черепной ямки, позволила добиться 
благополучного отдаленного результата течения 
заболевания, связанного с аномалией Киари I типа.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Представленный нами клинический случай де-
монстрирует, что пациенты после нейрохирурги-
ческого лечения по поводу аномалии Киари I типа, 
ассоциированной с сирингомиелией, должны прохо-
дить тщательное клинико- инструментальное дина-
мическое наблюдение на предмет потенциального 
прогрессирования сирингомиелии. В случае нара-
стания сирингомиелии и усугублении неврологиче-
ской симптоматики в послеоперационном периоде 
допустимо консервативное ведение пациента.
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