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Одно	из	осложнений	скрытой	внутричерепной	гипотензии	–	дистопия	миндалин	мозжечка,	которая	может	привести	
к	постановке	ошибочного	диагноза	«мальформация	Киари	1-го	типа».
Цель	 работы	 –	 обратить	 внимание	 врачей	 на	 симптомы,	 течение	 и	 диагностику	 приобретенной	 мальформации	
(псевдомальформации)	Киари	при	синдроме	внутричерепной	гипотензии.
Работа	основана	на	анализе	клинико-неврологических	данных	и	данных	магнитно-резонансной	томографии	го-
ловного	и	спинного	мозга	женщины	28	лет,	полученных	при	динамическом	наблюдении	на	протяжении	ряда	лет.	
При	остром	начале	заболевания	с	сильной	постуральной	головной	боли,	минимальных	неврологических	симптомах	
по	данным	магнитно-резонансной	томографии	выявлены	нарастающая	в	динамике	дистопия	миндалин	мозжечка	
с	уровня	плоскости	большого	затылочного	отверстия	до	уровня	на	15	мм	ниже	ее	и	стабильная	гидромиелия	в	груд-
ном	отделе,	что	склоняло	к	постановке	диагноза	мальформации	Киари	1-го	типа.	Однако	уплощение	моста,	утол-
щение	твердой	мозговой	оболочки,	тенденция	к	округлению	сагиттального	синуса,	сужение	субарахноидальных	
пространств,	базальных	цистерн,	пролабирование	дна	III	желудочка	в	предмостовую	цистерну	свидетельствовали	
о	возможности	внутричерепной	гипотензии,	обусловленной	скрытой	ликвореей,	что	нашло	подтверждение	при	маг-
нитно-резонансной	томографии	с	внутривенным	введением	гадолинийсодержащего	контрастного	вещества	в	ре-
жиме	сильно	взвешенного	Т2-трехмерного	изображения	с	инверсией	и	ослаблением	жидкости	–	выявлена	скрытая	
ликворея	на	шейном	уровне.	Установлен	диагноз	псевдомальформации	Киари,	который	исключает	хирургическое	
вмешательство	–	декомпрессию	задней	черепной	ямки.
При	диагностике	мальформации	Киари	1-го	типа	и	выявлении	дистопии	миндалин	мозжечка	всегда	следует	исклю-
чать	псевдомальформацию	Киари,	связанную	с	иной	первичной	патологией,	в	частности	со	скрытой	цереброспи-
нальной	 ликвореей,	 следствием	 которой	 является	 внутричерепная	 гипотензия,	 которая	 имеет	 специфические	
магнитно-резонансные	признаки	и	требует	иной	лечебной	тактики.

Ключевые слова:	мальформация	Киари	1-го	типа,	псевдомальформация	Киари,	внутричерепная	гипотензия,	дис-
топия	миндалин,	скрытая	спонтанная	ликворея,	магнитно-резонансная	томография
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e One	of	the	complications	of	latent	intracranial	hypotension	is	a	dystopia	of	the	tonsils	of	the	cerebellum,	which	can	

lead	to	an	erroneous	diagnosis	of	“Chiari	malformation	type	1”.
The	aim	of	the	work	is	to	pay	attention	to	the	symptoms,	course	and	diagnosis	of	acquired	(pseudomalformation)	Chiari	
in	intracranial	hypotension	syndrome.
The	work	 is	based	on	clinical	 and	neurological	data	and	magnetic	 resonance	 imaging	of	 the	brain	and	 spinal	 cord	
of	a	woman	aged	28	years,	obtained	during	dynamic	observation	over	a	number	of	years.	At	the	acute	onset	of	the	disease	
with	severe	postural	headache,	minimal	neurological	symptoms,	magnetic	resonance	imaging	revealed	a	dynamic	dystopia	
of	the	cerebellar	tonsils	from	the	plane	of	the	large	occipital	foramen	15	mm	below	it	and	stable	hydromyelia	in	the	
thoracic	 region,	 which	 inclined	 to	 the	 diagnosis	 of	 Chiari	 malformation	 type	 1.	 However,	 flattening	of	 the	 bridge,	
thickening	of	the	dura	mater,	the	tendency	to	rounding	of	the	sagittal	sinus,	narrowing	of	subarachnoid	spaces,	basal	
cisterns,	prolapse	of	the	bottom	of	the	3rd	ventricle	into	the	prebridge	cistern	indicated	the	possibility	of	intracranial	
hypotension	caused	by	latent	liquorrhea,	which	was	confirmed	by	magnetic	resonance	imaging	with	intravenous	administration	
of	gadolinium	containing	contrast	agent	in	the	mode	of	a	strongly	weighted	T2-three-dimensional	image	with	inversion	and	
weakening	of	fluid	–	revealed	hidden	liquorrhea	at	the	cervical	level.	A	diagnosis	of	Chiari	pseudomalformation	has	been	
established,	which	excludes	surgical	intervention	–	decompression	of	the	posterior	cranial	pit.
When	diagnosing	Chiari	malformation	type	1	and	detecting	cerebellar	tonsillar	dystopia,	it	is	always	necessary	to	exclude	
Chiari	pseudomalformation	associated	with	other	primary	pathology,	in	particular,	with	latent	cerebrospinal	liquor,	the	
consequence	of	which	is	intracranial	hypotension,	which	has	specific	signs	in	magnetic	resonance	imaging,	and	requires	
a	different	therapeutic	tactic.

Keywords:	Chiari	malformation	type	1,	pseudo-Chiari,	intracranial	hypotension,	tonsillar	dystopia,	latent	spontaneous	
cerebrospinal	fluid,	magnetic	resonance	tomography
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введение
С внедрением в клиническую практику магнитно-

резонансной томографии (МРТ) количество работ 
о мальформации Киари 1-го типа резко возросло и на-
считывает более тысячи публикаций. Среди них есть 
и сообщения о случаях, которые относят к приобре-
тенной мальформации, обозначаемой рядом авторов 
как псевдомальформация Киари, или псевдо-Киари 
[1–5]. Последняя не является истинной мальформа-
цией Киари 1-го типа, так как обусловлена прижиз-
ненно приобретенными факторами, такими как вент-
рикуло- [6] и люмбоперитонеальное шунтирование [7], 
эпидуральные [8, 9] и люмбальные пункции [10], суб-
дуральные гематомы [11], артериовенозные мальфор-
мации [12], опухоли головного мозга [13, 14], аденома 
гипофиза [15].

В зарубежной литературе представлены наблюде-
ния псевдомальформации Киари 1-го типа, связанной 
со спонтанной (нетравматической) скрытой церебро-
спинальной ликвореей – синдромом внутричерепной 
гипотензии [16–20], а в отечественной литературе – 
лишь единичные наблюдения с описанием магнитно-
резонансных (МР) признаков псевдомальформации 
Киари при синдроме внутричерепной гипотензии 
ятрогенного характера [8, 9], спонтанной ликворной 
гипотензии [21] и спинальной ликворо-венозной фис-
туле [22]. Редкость опубликованных в отечественной 
литературе наблюдений и выступающие на передний 
план отчетливые МР-признаки, характерные для маль-
формации Киари 1-го типа, могут затруднить диагнос-
тику и лечение при этой патологии [21, 23, 24]. Так, 

в ряде случаев при синдроме псевдо-Киари была оши-
бочно диагностирована мальформация Киари 1-го 
типа и, соответственно, ошибочно и безуспешно вы-
полнена декомпрессия задней черепной ямки, что по-
требовало уточнения диагноза и коррекции лечения 
[4, 24].

Цель нашей работы – обратить внимание специа-
листов на симптомы, течение и диагностику приобре-
тенной мальформации (псевдомальформации) Киари 
при синдроме внутричерепной гипотензии, предста-
вить собственное клиническое наблюдение с описа-
нием его особенностей для предупреждения возмож-
ных ошибок при диагностике мальформации Киари 
1-го типа.

клиническое наБлюдение
Пациентка К., 30 лет, обратилась к нейрохирургу 

летом 2022 г. с жалобами на боли в левой затылочной 
области, которые беспокоили ее с июня 2020 г.

Из анамнеза: в связи с общей слабостью и головокру-
жением по рекомендации терапевта в июне 2020 г. кон-
сультирована неврологом. После проведения пробы Дик-
са–Холлпайка у пациентки внезапно возникли сильная 
головная боль и тошнота, она не могла ходить, так как 
при вставании головная боль резко нарастала, развива-
лось «обморочное состояние», в положении лежа чувст-
вовала себя лучше, головная боль уменьшалась. Паци-
ентка также отметила, что появились затруднения 
движений – ощущение «напряженности, напружиненно-
сти» в шейно-грудном отделе позвоночника, боль в меж-
лопаточной области. Постепенно, по прошествии многих 
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только в затылочной области слева и прекратилась спу-
стя 2 года.

Из других жалоб пациентка сообщила об имевшихся 
в 2011 г. и регрессировавших беспричинных болях в левом 
подреберье, по поводу которых неоднократно (5 раз) 
в разные промежутки времени на протяжении 10 лет 
были выполнены МРТ грудного отдела позвоночника 
и спинного мозга, по данным которых выявлено умеренное 
расширение центрального канала спинного мозга. Резуль-
тат первой МРТ (аппарат с индукцией магнитного поля 
0,2 Тл) от 01.11.2012: интрамедуллярная киста от кра-
ниальной пластинки тела Th

6
 до краниальной пластинки 

Th
11

 размерами 88,5 × 3,5 × 2,5 мм, внутренние стенки 
ее на всем протяжении ровные, без признаков повышения 
давления (края кисты заострены); в телеTh

9
 – геманги-

ома размерами 14 × 12 × 8,3 мм. Результат последней 
МРТ (аппарат с индукцией магнитного моля 3 Тл) от 
11.11.2022: выявлено расширение центрального канала 
спинного мозга на уровне сегментаTh

6
–Th

9
 – до 3 мм 

в аксиальной плоскости и на протяжении ~92 мм в са-
гиттальной плоскости, гемангиома в теле Th

9
 размера-

ми18 × 19 мм (рис. 1).
При клинико-неврологическом обследовании сущест-

венных отклонений в соматическом и неврологическом 
статусе не отмечено, обратили на себя внимание лишь 
масса тела пациентки – 47 кг при росте 170 см, а в нев-
рологическом статусе – легкое нарушение пальценосовой 
и коленопяточной проб слева, неустойчивость при сто-
янии на левой ноге.

Магнитно-резонансная томография головного мозга 
от 04.08.2020 (аппарат с индукцией магнитного поля 
1,5 Тл) показала расположение миндалин мозжечка 
на уровне плоскости большого затылочного отверстия 
(рис. 2, а), что некоторые авторы расценивают как 

мальформацию Киари 0, особенно если при этом обнару-
живают другие косвенные признаки: малые размеры зад-
ней черепной ямки и большой затылочной цистерны, ги-
дро-, сирингомиелию [25]. Такое же положение миндалин 
мозжечка и гидромиелия были отмечены и ранее – 
при МРТ от 30.09.2019 (рис. 2, б).

При очередном МРТ-исследовании 31.10.2020, спустя 
4 мес после начала эпизода головной боли, обнаружено 
каудальное смещение миндалин мозжечка ниже плоско-
сти большого затылочного отверстия на 4 мм и уплоще-
ние моста, без компрессии ликворных пространств 
на уровне краниовертебрального перехода (рис. 3).

Рис. 1. Магнитно-резонансные томограммы грудного отдела позвоноч-
ника от 11.11.2022: Т2-взвешенные изображения в сагиттальной (а) 
и аксиальной (б) плоскостях. См. пояснения в тексте

Fig. 1. Magnetic resonance images of the thoracic spine from 11.11.2022: 
Т2-weighted images in the sagittal (а) and axial (б) planes. See explanation 
in the text

Рис. 2. Магнитно-резонансные томограммы головного мозга (Т2-взвешенные изображения в сагиттальной плоскости): а – от 04.08.2020 (при-
сутствуют артефакты от брекет-системы); б – от 30.09.2019. См. пояснения в тексте

Fig. 2. Magnetic resonance images of the brain (Т2-weighted images in the sagittal plane): а – from 04.08.2020 (artefacts of from the braces are present); 
б – from 30.09.2019. See explanation in the text

a б

a б



68

НЕЙРОХИРУРГИЯ
4’

 2
02

4

Том 26  Volume 26 
Russian Journal of Neurosurgery

Н
аб

лю
де

ни
е 

из
 п

ра
кт

ик
и 

| C
as

e 
fr

om
 p

ra
ct

ic
e При следующем МРТ-исследовании, 26.03.2021, вы-

явлено, что миндалины мозжечка располагаются еще ни-
же – величина их пролабирования составляет уже 10 мм, 
полюс (как и ранее) закруглен, появилась деформация 
ликворных пространств на уровне краниовертебрально-
го перехода (рис. 4, а). Кроме того, обнаружены косвен-
ные МР-признаки внутричерепной гипотензии: сужение 
субарахноидальных ликворных пространств, базальных 
цистерн, уплощение моста, невыраженное диффузное 
утолщение твердой мозговой оболочки (ТМО) до 1,5 мм, 
пролабирование дна III желудочка в предмостовую цис-
терну с тенденцией к округлению верхнего сагиттально-
го синуса в аксиальной плоскости (рис. 4, б, в). Ширина 
III желудочка составила 7 мм (ранее 4 мм), что указы-
вает на затруднение оттока ликвора из желудочковой 
системы. При оценке ликвородинамики выявлено нару-

шение тока ликвора по сильвиеву водопроводу, IV желу-
дочку, базальным цистернам (рис. 4, г).

Клинические признаки при динамическом наблюдении 
(ведущий симптом – головная боль) к этому времени 
существенно уменьшились. Однако при МРТ-исследова-
нии 07.05.2022 выявлено дальнейшее увеличение дистопии 
миндалин мозжечка до 15 мм уже с заострением их по-
люса, с сохранением компрессии ликворных пространств 
на уровне краниовертебрального перехода (рис. 5).

Очередные МРТ-исследования головного мозга, про-
веденные 08.07.2022 (на аппарате с индукцией магнит-
ного поля 1,5 Тл) и 11.11.2022 (на аппарате с индукцией 
магнитного поля 3,0 Тл), при регрессе головной боли вы-
явили дистопию миндалин мозжечка 13 и 15 мм соот-
ветственно (рис. 6) при сохраняющихся их заострении, 

Рис. 4. Данные магнитно-резонансной томографии (МРТ) головного мозга пациентки от 26.03.2021: а–в – Т2-взвешенные изображения в са-
гиттальной (а), аксиальной (б) и корональной (в) плоскостях; г – исследование ликвородинамики: МРТ, синхронизированная с электрокардио-
графией

Fig. 4. Data from magnetic resonance imaging (MRI) of the brain from 26.03.2021: а–в – Т2-weighted images in the sagittal (а), axial (б), and coronal (в) 
planes; г – cerebrospinal fluid dynamics study: electrocardiography-synchronized MRI

Рис. 5. Магнитно-резонансная томограмма шейного отдела позвоноч-
ника от 07.05.2022: Т2-взвешенное изображение в сагиттальной плос-
кости. См. пояснения в тексте

Fig. 5. Magnetic resonance image of the cervical spine from 07.05.2022: 
Т2-weighted image in the sagittal plane. See explanation in the text

Рис. 3. Магнитно-резонансная томограмма шейного отдела позвоноч-
ника от 30.10.2020: Т2-взвешенное изображение в сагиттальной плос-
кости. См. пояснения в тексте

Fig. 3. Magnetic resonance image of the cervical spine from 30.10.2020: 
Т2-weighted image in the sagittal plane. See explanation in the text
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компрессии ликворных пространств и МР-признаках 
внутричерепной гипотензии, отмеченных выше.

В связи с выявлением МР-признаков внутричерепной 
гипотензии принято решение о выполнении МРТ с вну-
тривенным введением гадолинийсодержащего контраст-
ного вещества в режиме сильно взвешенного Т2-трехмер-
ного изображения с инверсией и ослаблением жидкости 
(T2-FLAIR) для определения источников ликвореи в по-
звоночном канале [26]. Признаки ликвореи были обнару-
жены на уровне шейного отдела позвоночника (рис. 7), 
при этом отмечен частичный регресс дистопии миндалин 
мозжечка – с 15 до 10 мм.

Рис. 6. Магнитно-резонансные томограммы головного мозга от 07.07.2022 (а) и 11.11.2022 (б): Т1-взвешенное (а) и Т2-взвешенное (б) изобра-
жения в сагиттальной плоскости. См. пояснения в тексте

Fig. 6. Magnetic resonance images of the brain in the sagittal plane: а – from 07.07.2022. Т1-weighted image; б – from 11.11.2022. Т2-weighted image. See 
explanation in the text

Рис. 7. Магнитно-резонансные томограммы шейного отдела позвоноч-
ника: Т2-взвешенное (а) и Т2-FLAIR-взвешенное (б) изображения в са-
гиттальной плоскости. Стрелками указаны уровни ликвореи. См. по-
яснения в тексте

Fig. 7. Magnetic resonance images of the cervical spine in the sagittal plane: 
а – Т2-weighted image; б – Т2-FLAIR-weighted image. Arrows point at the 
levels of cerebrospinal fluid leak. See explanation in the text

оБсуждение
Если суммировать приведенные данные, то можно 

заметить, что за время наблюдения у нашей пациентки 
выявлен ряд клинических и МР-признаков, которые 
требовали анализа:

1) акцентировавшая на себе внимание существенно 
нарастающая дистопия миндалин мозжечка – 
от расположения на уровне плоскости большого 
затылочного отверстия в 2019 г. до расположения 
на 15 мм ниже в 2022 г. с заострением их полюсов 
и нарушением тока ликвора на уровне сильвиева 
водопровода, задней черепной ямки;

2) гидромиелия, сохраняющаяся без значимой дина-
мики все 10 лет;

3) внезапно начавшаяся длительная головная боль, 
легкие мозжечковые симптомы;

4) МР-признаки (помимо дистопии) в виде сужения 
субарахноидальных ликворных пространств, ба-
зальных цистерн, уплощения моста, невыражен-
ного диффузного утолщения ТМО до 1,5 мм, про-
лабирования дна III желудочка в предмостовую 
цистерну, округления синусов ТМО;

5) МР-признаки спонтанной ликвореи в шейном от-
деле позвоночника при клинической компенсации 
состояния пациентки.
Дистопия миндалин мозжечка – один из основных 

МР-признаков мальформации Киари 1-го типа и псевдо-
Киари [27]. Ее значительное нарастание в динамике, 
заостренность полюсов миндалин при наличии гидро-
миелии (не характерные особенности для псевдо-Ки-
ари [23], но типичные для истинной мальформации 
Киари 1-го типа), при сохраняющейся затылочной го-
ловной боли, мозжечковых, хотя и легко выраженных, 

a б

a б
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ния для постановки диагноза мальформации Киари 
1-го типа (принимая во внимание и возможность остро-
го начала при этой патологии [28], и разный характер 
головной боли, и различную ее локализацию [14], тем 
более что и при мальформации Киари 1-го типа голов-
ные боли могут зависеть от  положения тела [29]).

Однако совокупность других МР-признаков (по-
мимо дистопии миндалин мозжечка), а именно упло-
щение моста, диффузное утолщение ТМО, пролаби-
рование дна III же лудочка в предмостовую цистерну 
и тенденция к округлению верхнего сагиттального 
синуса, преобладание постуральной головной боли, 
позволили заподозрить у пациентки псевдомальфор-
мацию Киари, обусловленную синдромом внутриче-
репной гипотензии, вызванной, в свою очередь, спон-
танной цереброспинальной ликвореей, и обусловили 
необходимость выполнения МРТ позвоночника и спин-
ного мозга в режиме T2-FLAIR для уточнения локали-
зации ликвореи и окончательного диагноза. 

Все вышеперечисленные МР-признаки характер-
ны для синдрома внутричерепной гипотензии, следст-
вием которого и является синдром псевдо-Киари [1–5, 
20, 30]. Первый из них в виде утолщения ТМО был 
описан еще в 1991 г. [30], в последующие годы опубли-
кованы данные и о других МР-признаках (приведенных 
выше), в том числе выявляемых при введении гадоли-
ния, интенсивно накапливающегося в ТМО [16, 31].

А. Н. Федотов и соавт. со ссылкой на источники 
литературы помимо качественных приводят и количе-
ственные МР-признаки внутричерепной гипотензии: 
мамиллопонтийное расстояние ˂5,5 мм, понтомезен-
цефальный угол ≤50°, уменьшение угла, образованно-
го веной Галена и прямым синусом, до диапазона 40,7 ± 
12,8°, межножковый угол ˂40,5° [32]. Количественные 
показатели могут помочь дифференцировать мальфор-
мацию Киари 1-го типа и псевдо-Киари при внутриче-
репной гипотензии и избежать ошибок в лечении [33]. 
Нельзя не отметить, что все МР-признаки в совокупно-
сти встречаются не со 100-процентной вероятностью, 
но всегда выявляют несколько из них [32, 34, 35], 
как это имело место и в нашем наблюдении.

Гидромиелия в сочетании с дистопией миндалин 
мозжечка также отчасти затруднила постановку диаг-
ноза, заставив вначале ошибочно заподозрить маль-
формацию Киари 1-го типа, так как сиринго-, гидро-
миелия нехарактерны для псевдомальформации 
Киари, обусловленной внутричерепной гипотензией [3], 
в то время как при истинной мальформации Киари 
1-го типа сиринго-, гидромиелия встречаются с часто-
той 65–80 % [14]. Кроме того, такие минимальные 
колебания ее размеров за столь длительный срок на-
блюдения можно признать несущественными, прини-
мая во вни мание то, что МРТ-исследования выполне-
ны на  раз личных аппаратах с разной величиной 
индукции магнитного поля. Соответственно, гидро-

миелия в данном наблюдении – скорее всего, самосто-
ятельная аномалия, как и выявленная гемангиома, 
не имеющая клинических проявлений.

Следует отметить, что в представленном наблюде-
нии значительно наросшая дистопия миндалин моз-
жечка создала в итоге препятствие оттоку ликвора 
из желудочковой системы и привела к расширению 
III желудочка (с 4 до 7 мм), что также не является ти-
пичным для мальформации псевдо-Киари, обуслов-
ленной внутричерепной гипотензией, – обычно дис-
топия миндалин при ней невелика (не превышает 
5 мм) и полюс не заострен [27], а при внутричерепной 
гипотензии и псевдо-Киари, как следствиях спонтан-
ной ликвореи и истечения ликвора из желудочков, они 
«спадаются», становятся узкими [21, 34], чего не бы-
вает при мальформации Киари 1-го типа, при которой 
желудочки чаще нормальные или расширены [14, 23].

Синдром внутричерепной гипотензии, следствием 
которого является мальформация псевдо-Киари, кли-
нически проявляется прежде всего постуральной го-
ловной болью, развивающейся остро, хотя встречаются 
варианты с отсутствием головной боли [20]. Характер-
но низкое ликворное давление – ˂60 мм вод. ст., 
но не исключено и нормальное давление [35], наблю-
даются головокружение, тошнота, эпизодическая рво-
та, боль в шее и межлопаточной области, кохлеовести-
булярные проявления, нарушение слуха, парезы со 
стороны черепных нервов [20, 34]. Синдром подтверж-
дается при МРТ-исследовании [34–36].

В случае нашей пациентки начало и клиническое 
течение синдрома внутричерепной (ликворной) гипо-
тензии характерно для одного из вариантов, при кото-
ром имеют место ортостатические головные боли, а при 
МРТ – диффузное утолщение ТМО [16–20]. Описаны 
варианты с отсутствием головной боли при низком 
ликворном давлении – ниже 60 мм вод. ст. [20], с утол-
щением ТМО и накоплением в ней контрастного ве-
щества, а у некоторых пациентов ортостатические 
головные боли могут перерасти в затяжные хрониче-
ские ежедневные, лишь более заметные в вертикаль-
ном положении [33], боли могут носить односторон-
ний характер [20] или прекратиться вовсе, как это 
имело место в нашем наблюдении. Заболевание может 
длиться на протяжении месяцев и лет – известен случай, 
в котором симптомы сохранялись в течение 17 лет [24]. 
В нашем наблюдении пациентка прошла путь от ти-
пичного проявления синдрома внутричерепной гипо-
тензии до клинической компенсации с прекращением 
головной боли, но с сохранением МР-признаков псев-
домальформации Киари, которые, как отмечают в ли-
тературе, затрудняют диагностику синдрома внутри-
черепной гипотензии [1, 4].

Патогенез псевдомальформации Киари (псевдо-
Киари) при синдроме внутричерепной гипотензии, об-
условленном спонтанной цереброспинальной ликво-
реей, как и клиническая картина, связан с истечением 
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в норме спинной и головной мозг, которые как бы «пла-
вают» в ликворе, но из-за истечения последнего через 
спонтанно образовавшийся в оболочках дефект и сни-
жения ликворного давления и объема ликвора в суб-
арахноидальном пространстве головной мозг «проседа-
ет» книзу и миндалины мозжечка смещаются в большое 
затылочное отверстие [27, 36], а изменение сниженного 
внутричерепного давления, величина которого зависит 
от положения тела (лежа, сидя, стоя), приводит к сме-
щению головного мозга, тракции участков ТМО и, как 
следствие, к постуральной головной боли и другим сим-
птомам – головокружению, тошноте, рвоте, изменению 
слуха, парезам со стороны черепных нервов в связи 
с тракцией последних [16–20, 34].

Мозжечковые симптомы (в нашем наблюдении 
слабовыраженные), скорее всего, связаны со значи-
тельной дислокацией миндалин мозжечка и компрес-
сией стволовых структур, а такие МР-признаки, как 
сужение субарахноидальных пространств, базальных 
цистерн, смещение мамиллярных тел, хиазмы, смеще-
ние и уплощение моста, – отражение «проседания» 
головного мозга [23]. Накопление же контрастного 
вещества в оболочках мозга, округление синусов, 
включая такие небольшие, как кавернозный, увеличе-
ние в размере гипофиза, выбухание его верхнего кон-
тура и его контрастирование обусловлены венозной 
гиперемией, развивающейся в связи со снижением 
внутричерепного давления [20]. Острое начало голов-
ной боли, ее интенсивность зависят, по-видимому, 
от темпа снижения ликворного давления, потери 
и объема сохранившегося ликвора.

В качестве причины дефекта ТМО называют гене-
тическую слабость соединительной ткани [13, 16, 20, 23], 
которая наблюдается при разных ее заболеваниях, на-
пример при синдроме Марфана, при котором описаны 
внутричерепная гипотензия с признаками псевдо-Ки-
ари, включая сирингомиелию [4, 37]. Источниками 
потери ликвора являются разрывы ТМО на передней, 
боковой поверхностях, в зоне дивертикулов ТМО 
и при образовании ликворно-венозного шунта [36, 38]. 
Однако высказана гипотеза, что дефекта как такового 
может и не быть, а просачивание ликвора происходит 
из-за разницы давления между субарахноидальным 
и эпидуральным пространствами позвоночного кана-
ла: из-за отрицательного давления в эпидуральном 
пространстве более высокого – в субарахноидальном 
ликвор просачивается эпидурально и прежде всего 
в зоне корешковых карманов, где ТМО истончается 
[39]. Истечение ликвора может происходить на любом 
уровне позвоночного канала, но чаще происходит 
на шейном и грудном [39, 40], встречаются и множе-
ственные источники [20]. Однако до конца механизм 
спонтанной ликвореи неясен [26].

В отличие от псевдо-Киари, этиопатогенез истин-
ной мальформации Киари 1-го типа, по современным 

представлениям большинства авторов, не связан с по-
терей ликвора, а обусловлен малыми размерами задней 
черепной ямки, переполненностью ее мозговыми 
структурами и, как результат, развитием дистопии 
миндалин [41, 42], хотя рассматриваются и другие при-
чины и механизмы [43, 44]. И если для лечения истин-
ной мальформации Киари 1-го типа может потребо-
ваться хирургическое вмешательство, направленное 
на декомпрессию образований задней черепной ямки 
[14, 44], то приобретенная мальформация Киари 1-го 
типа, или псевдомальформация, требует, в первую оче-
редь, лечения основного заболевания [1, 14, 24].

При псевдомальформации Киари, обусловленной 
скрытой цереброспинальной ликвореей с синдромом 
внутричерепной гипотензии, лечение направлено 
на восстановление объема ликвора, предотвращение 
его потери через дефекты в мозговых оболочках [45–47]. 
С этой целью рекомендуют постельный режим, инфу-
зионную терапию, симптоматически – анальгетики, 
кофеин (обычно на протяжении нескольких дней и не-
дель) [8, 20, 21, 32, 48]. В некоторых случаях спонтан-
но [8] или на фоне лечения наступает клиническое 
улучшение [21]. В случае нашей пациентки можно 
говорить о существенной клинической компенсации, 
проявившейся полным регрессом головной боли, с ча-
стичным регрессом дистопии миндалин.

Если улучшения не происходит, прибегают к эпи-
дуральному введению аутологочной крови, фибрин-
тромбинового клея [1, 6, 13, 34, 45–48]. Объем введе-
ния составляет 20–100 мл [46, 47], можно вводить 
дробно по 10 мл на разных уровнях [48]. Ликворея 
прекращается в ближайшие с момента процедуры дни. 
При неэффективности процедура может быть повто-
рена, что повышает ее эффективность [48–50].

Считается, что следует уточнить место истечения 
ликвора с помощью компьютерной или МР-миелогра-
фии [1, 16, 24, 40], чтобы пломбирующее вещество 
подвести к дефекту ТМО [48], хотя можно начинать 
с введения 30 мл препарата эпидурально в поясничной 
области, и только если эффекта нет, выполняют рент-
геновскую миелографию и затем прицельное введение 
аутокрови [45, 50]. Ряд авторов продемонстрировали, 
что МРТ с гадолинием в специальном режиме более 
точно выявляет локализацию дефектов с истечени-
ем ликвора, чем компьютерная или МР-миелогра-
фия [26].

Тем не менее ранние и отсроченные рецидивы не-
редки [34, 13] и происходят в 15–33 % случаев [45, 50]. 
При неэффективности повторной эпидуральной плом-
бировки, уточнив локализацию фистулы, проводят 
хирургическое лечение – герметизацию дефекта ТМО 
[45, 51], при этом варианты доступа и герметизации 
зависят от локализации фистулы [51], а в случаях пе-
редней локализации разрывов ТМО во избежание 
травмы спинного мозга обязателен электрофизиоло-
гический контроль [51]. В нашем наблюдении в связи 
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дистопии миндалин мозжечка, а также с учетом мне-
ния пациентки от эпидурального введения аутокрови 
было решено воздержаться.

заключение
При диагностике мальформации Киари 1-го типа 

и выявлении дистопии миндалин мозжечка всегда сле-
дует исключать псевдомальформацию Киари, связан-
ную с иной первичной патологией, в частности со скры-

той цереброспинальной ликвореей, следствием которой 
является внутричерепная гипотензия. Для последней 
характерно острое начало головной боли, которая часто 
носит ортостатический характер, а при МРТ выявляют 
совокупность характерных качественных и количест-
венных показателей, и дистопия миндалин мозжечка – 
лишь один из них, выступающий на передний план. 
МРТ позвоночного канала в режиме Т2-FLAIR менее 
инвазивна, чем миелография, при этом, как и послед-
няя, позволяет уточнить локализацию ликвореи.
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