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Резюме. Актуальность. При обследовании боль-
ных неврологического профиля с помощью магнитно-
резонансной томографии часто выявляемой патоло-
гией является мальформация Киари, которая нередко 
сочетается с различными костными аномалиями кра-
ниовертебральной области и сирингомиелией. У этих 
пациентов постепенно развивается выраженная не-
врологическая симптоматика, что приводит к необ-
ходимости проведения медикаментозного и нейрохи-
рургического лечения. Цель и задачи исследования. 
Изучить генетические аспекты аномалий краниовер-
тебральной области, мальформации Киари и сирин-
гомиелии по литературным данным семейных случа-
ев этой патологии. Обзор литературы представляет 
взгляды исследователей на проблему семейных слу-
чаев базилярной импрессии, мальформации Киари и 
сирингомиелии за последние 100 лет. Выводы и пер-
спективы исследования. Факт семейного распростра-
нения сирингомиелии, базилярной импрессии и маль-
формации Киари следует учитывать для раннего вы-
явления этой комбинированной патологии. Показано, 
что эти аномалии взаимосвязаны и имеют единую ге-
редитарную основу, что очень полезно при медико-
генетическом консультировании больных. Перспек-
тивно дальнейшее изучение генетических аспектов 
этой патологии.

Ключевые слова: базилярная импрессия, мальфор-
мация Киари, сирингомиелия

Abstract. Actuality. During the magnetic resonance 
imaging examination of patients with neurological 
diseases Chiari malformations were frequently revealed, 
often in combination with different bone craniovertebral 
anomalies and syringomyelia. These patients had gradual 
development of neurological symptoms, which led to the 
necessity of using medicinal and neurosurgical treatment. 
Aim and purposes of the investigation. Were to study 
the genetic aspects of craniovertebral anomalies, Chiari 
malformation and syringomyelia with the help of the 
literary review data of the familial cases of this pathology. 
The literature review presents a view of the researchers 
on the problem of the familial cases of basilar impression, 
Chiari malformation and syringomyelia published 
during the last 100 years. Conclusion and perspectives 
of the investigation. The fact of the familial distribution 
of the syringomyelia, basilar imptession and Chiari 
malformation must be taken into account for the early 
discovery of this combined pathology. It is documented 
that these malformations are interrelated and have one 
hereditary base, which is very useful for the medical 
genetic examination. Future studing of the genetic aspects 
of this pathology is perspective.

Keywords: basilar imptession, Chiari malformation, 
syringomyelia

Актуальность
При обследовании больных неврологического про-

филя с помощью магнитно-резонансной томографии 
(МРТ) часто выявляемой патологией является маль-
формация Киари (МК), которая нередко сочетается 
с различными костными аномалиями краниоверте-
бральной области (КВО) и сирингомиелией [1, 2, 3]. У 
этих пациентов постепенно развивается выраженная 

неврологическая симптоматика, что приводит к необ-
ходимости проведения медикаментозного и нейрохи-
рургического лечения.

Цель и задачи исследования
Изучить генетические аспекты аномалий КВО, МК 

и сирингомиелии по литературным данным семейных 
случаев этой патологии.
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Наличие семейных случаев сирингомиелии, бази-
лярной импрессии (инвагинации) и МК указывает на 
роль наследственности в возникновении этих заболе-
ваний. Исследования ряда авторов [3, 4] показывают, 
что первичной патологией при этом являются костные 
аномалии КВО, которые способствуют формирова-
нию задней черепной ямки (ЗЧЯ) уменьшенного объе-
ма, в результате чего возникает опущение каудальных 
отделов мозжечка и продолговатого мозга через боль-
шое затылочное отверстие (БЗО), то есть формирова-
ние МК. При наличии костных аномалий КВО и МК 
в ряде случаев может возникать нарушение ликворо-
динамики на уровне БЗО, что способствует развитию 
и прогрессированию сирингомиелии [5]. По мнению 
M. Catala (1999) [6], A.H. Menezes (2000) [7], анома-
лии КВО, в свою очередь, являются результатом де-
фектного развития хрящевой ткани костей черепа и 
смежных отделов позвоночника во время первых не-
дель эмбрионального развития. Такой дизэмбриогенез 
может быть обусловлен нарушением функции генов, 
контролирующих формирование пятого окципиталь-
ного сомита человеческого тела [8]. Данные литерату-
ры по семейным случаям сирингомиелии, базилярной 
импрессии и МК подтверждают их единую гередитар-
ную основу.

По данным ряда авторов [9, 10, 11, 12] первые сооб-
щения о семейных случаях сирингомиелии были сде-
ланы в России С.С. Налбандовым в 1889 г. с описани-
ем отца и сына с этой патологией и П.А. Преображен-
ским в 1900 г., который описал семейный случай от-
ца и двух дочерей с жалобами и симптомами, соответ-
ствующими сирингомиелии. В начале ХХ века появи-
лась серия статей с описанием семейных случаев цер-
викальной сирингомиелии у сибсов, диагноз ставил-
ся на основании клинических симптомов заболевания 
[13, 14, 15]. 

Д.А. Шамбуров (1961) [16] провел анализ 500 слу-
чаев больных сирингомиелией, среди которых выявил 
только один семейный случай заболевания: у отца и 
его 9-летнего сына, которые имели типичную клини-
ку. А.М. Тяжкороб (1962) [9] описал типичные кли-
нические проявления сирингомиелии у двух сестер. 
В работе К.Д. Логачева (1964) [17] представлены дан-
ные по обследованию 450 больных сирингомиели-
ей, среди которых было выявлено два семейных слу-
чая с шейно-грудной формой. В публикации H. Wild. 
и J. Behnert, (1964) [18] описана пара монозиготных 
близнецов с сирингомиелией. А.В. Шишкина (1969) 
[10] представила два семейных случая сирингомие-
лии. В первом случае брат и сестра имели типичную 
клинику заболевания. Во втором случае сирингомие-
лией страдали мать, дочь, племянник (сын сестры ма-
тери) и двоюродный брат (сын сестры отца). В работе 
Н.Т. Икрамовой (1970) [19] описан семейный случай 
шейно-грудной формы сирингомиелии: у отца и двух 

его сыновей. Клиника заболевания у отца появилась в 
50, у детей — в 19 и 25 лет. В работе К.Б. Сквирской 
(1970) [20] анализируются данные обследования 410 
пациентов сирингомиелией. В этой серии было найде-
но 5 семейных случаев сирингомиелии: две сестры и 
отец, две сестры и племянница, брат и сестра, мать и 
дочь, мать и сын. Автор подчеркивает отсутствие раз-
ницы между клиническими симптомами семейных и 
спорадических случаев болезни и делает вывод, что 
сирингомиелию следует рассматривать как болезнь с 
наследственным предрасположением. 

В работе В.М. Сироткина и соавт. (1973) [21] прове-
ден анализ данных обследования 860 больных сирин-
гомиелией. Среди них 16 больных были связаны род-
ством и происходили из 6 семей. Все имели типичную 
шейно-грудную форму сирингомиелии; клиническая 
картина семейных и спорадических случаев заболева-
ния не отличалась. Авторы пришли к выводу, что по 
наследству передается предрасположение к сиринго-
миелии. У 14 пробандов с сирингомиелией автор об-
следовал 83 кровных родственника и у 32 из них вы-
явил фрагменты симптомокомплекса сирингомиелии. 
Авторы отмечали, что наблюдавшиеся соотношения 
семейных и спорадических случаев, видимо, не явля-
ются случайными для Средней полосы России. Так, 
в Ивановской области на 395 спорадических случа-
ев приходилось 6 семейных случаев сирингомиелии, 
в Вологодской области на 420 спорадических случаев 
— 12 семейных, в Архангельской области на 272 спо-
радических случаев — 4 семейных, в Ленинградской 
области на 410 спорадических случаев — 12 семей-
ных. Всего на 1494 спорадических случаев сиринго-
миелии при клиническом обследовании выявлено 34 
семейных случая этого заболевания, или 1 на 44. 

 В публикации Т.Т. Садыкова (1973) [22] проведено 
обследование 68 близких родственников 40 больных 
с сирингомиелией. Частота дизрафических признаков 
у пробандов превышала среднюю частоту их у род-
ственников, а у последних — превышала среднюю ча-
стоту аналогичных признаков в популяции. Дизрафи-
ческие признаки обычно были выражены значительно 
грубее у больных, чем у их родственников и, тем бо-
лее, в популяции. 

Л.Б. Недошивин и Д.А. Алелеков (1974) [23] среди 
обследованных 591 пациентов с сирингомиелией вы-
явили 4 семейных случая этой патологии. Авторы от-
мечали, что наибольшее количество случаев сиринго-
миелии было из обособленных сел, где имелось на-
растание удельного веса кровных браков. А.А. Лобова 
(1975) [24] при обследовании 206 больных с сиринго-
миелией выявила два семейных случая этого заболе-
вания: в одной семье были больны мать и сын, в дру-
гой — два брата. У больных и их близких родственни-
ков обнаружено много дизрафических черт.

S.J. Bentley и соавт. (1975) [25] описали два семей-
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ных случая сирингомиелии: у двух сестер в одной се-
мье и у брата и сестры — в другой. T. Caraceni и P. 
Giovannini (1977) [11] описали два семейных случая 
сирингомиелии: у двух братьев в одной и у двух се-
стер — в другой семье. М.М. Ищенко и соавт. (1976) 
[26] представили семейный случай сирингомиелии у 
4 сибсов (2 брата и 2 сестры) с шейно-грудной фор-
мой. Среди 330 больных сирингомиелией, обследо-
ванных И.С. Ерховым и С.Г. Мартьяновой (1979) [27], 
было выявлено три семейных случая этого заболева-
ния: у двух сестер, у матери и сына, у двух братьев-
близнецов. Большинство больных проживали в селах 
со стабильным составом жителей. В работе В.Ф. Га-
лай (1980) [28] описаны три сестры с типичной кли-
никой сирингомиелии и дизрафическим статусом, а 
их старшая сестра имела только дизрафические при-
знаки. В работе N.A. Busis и F.H. Hochberg (1985) [29] 
показан семейный случай заболевания у двух сестер. 
У одной из них была сирингомиелия и сирингобуль-
бия, подтвержденные с помощью миелографии и на 
операции, у другой — типичная клиника сирингоми-
елии. J.S. Duncan и соавт. (1986) [30] описали отца и 
сына с сирингомиелией, диагноз у которых был под-
твержден с помощью миелографических данных и на 
операции. R. Malessa и J. Jorg (1986) [31] описали мо-
нозиготных близнецов, один из которых имел сирин-
гомиелию; их родной брат также страдал этим забо-
леванием. Авторы считают, что генетическая предрас-
положенность является основным фактором возник-
новения семейной сирингомиелии.

Н.А. Борисова и соавт. (1989) [32] провели ана-
лиз данных обследования самой крупной отечествен-
ной серии больных с сирингомиелией, насчитываю-
щей 1168 больных. В этой серии было выявлено 18 
семейных случаев сирингомиелии, в которых 39 род-
ственников пробанда также страдали этим заболева-
нием, что составляет 1 семейный случай на 30 спора-
дических. В обследованных семьях среди родителей 
больных не установлено кровного родства, но боль-
шинство из них происходили из сел — полуизолятов, 
что позволяет допустить общий генетический корень. 
Дизрафические признаки внутри одной семьи имели 
большое сходство, передавались из поколения в поко-
ление и, в основном, были представлены аномалиями 
костного скелета. Авторы сделали вывод, что сирин-
гомиелия является мультифакториальной патологией, 
где тесно переплетаются наследственная предраспо-
ложенность и провоцирующие моменты.

В конце ХХ века в нашей стране были опублико-
ваны две работы, в которых описаны семейные слу-
чаи сирингомиелии. М.Б. Кубергер и соавт. (1991) [33] 
описали сирингомиелию у трех сибсов: у двух сестер 
и 1 брата. Т.В. Викторова и соавт. (1998) [34] у 80 па-
циентов с сирингомиелией обследовали 270 кровных 
родственников и обнаружили 7 семейных случаев это-

го заболевания. У всех пробандов определялся дизра-
фический статус, у кровных родственников больных 
было выявлено наличие идентичных стигм. 

Семейные случаи сирингомиелии обычно возни-
кают на основе патологии КВО. Базилярная импрес-
сия часто сочетается с сирингомиелией; описаны се-
мейные случаи сочетания этих заболеваний [11, 18, 
25, 35, 36]. По данным каталога V.A. McKusick (1994) 
[37] первичную базилярную импрессию относят к па-
тологии, имеющей аутосомно-доминантный тип пере-
дачи наследования. Описаны семейные случаи бази-
лярной импрессии и платибазии, наличие костной па-
тологии было подтверждено данными рентгеногра-
фии КВО. В работе J.W.D. Bull и соавт. (1955) [38] 
проведено обследование 20 пациентов с базилярной 
импрессией и 39 их близких родственников. У 11 род-
ственников также была выявлена базилярная импрес-
сия. J.E.W. Brocher (1955) [39] описал семейный слу-
чай базилярной импрессии у матери и дочери. В ра-
боте H. Bewermeyer и соавт. (1984) [40] представлен 
семейный случай базилярной импрессии у 3 членов 
одной семьи: мать и двое сыновей. Диагноз у всех 
был поставлен на основании рентгенографии КВО 
и данных МРТ. У одного из сыновей была также вы-
явлена МК, у другого — умеренная гидроцефалия. У 
матери была бессимптомная базилярная импрессия, у 
старшего сына отмечались головные боли, синкопы, 
нистагм и односторонняя офтальмоплегия. У сред-
него сына были головные боли, нистагм и гемипарез. 
В.С. Лобзин и И.П. Бабурина (1995) [41] провели об-
следование кровных родственников больных с дис-
плазиями КВО, наследственный характер заболевания 
имелся у 32% обследованных больных. 

Аномалии костей основания черепа и аномалии 
скелета часто сочетаются с МК [4, 11, 18, 25, 35]. S. 
Gimenez-Roldan и соавт. (1978) [35] опубликовали се-
мейный случай МК в сочетании с сирингомиелией у 3 
человек в двух поколениях одной семьи: у отца и двух 
его детей — дочери и сына. Все трое пациентов бы-
ли обследованы с помощью миелографии и затем бы-
ло получено подтверждение диагноза во время опера-
ции. У всех пациентов имелись: сколиоз, расширение 
цервикального канала, а у одной из сестер отца была 
выявлена базилярная импрессия. В публикации J.A. 
da Silva и соавт. (1978) [42] описан семейный случай 
МК и базилярной импрессии у двух человек в одной 
семье, диагноз у обоих был подтвержден на опера-
ции. Всего в этой семье было обследовано 9 человек, 
у всех была выявлена базилярная импрессия различ-
ной выраженности. 

F. Coria и соавт. (1983) [4] описали семью с окци-
питальной дисплазией в сочетании с базилярной им-
прессией и МК. Они были первыми, кто предполо-
жил семейное происхождение МК. Авторы обследо-
вали 17 членов одной семьи в 3 поколениях с помо-
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щью рентгенографии и компьютерной томографии и 
выявили носителей этой патологии во всех 3 поколе-
ниях различной выраженности. МК была выявлена у 
4 сибсов в сочетании с базилярной импрессией и ок-
ципитальной дисплазией. Кроме этого, еще у 3 чело-
век в этой семье была выявлена базилярная импрес-
сия. Авторы пришли к заключению, что представите-
ли обследованной семьи страдали мальформациями 
КВО с аутосомно-доминантным типом передачи на-
следования. Они также обратили внимание на умень-
шение размера ЗЧЯ у этих пациентов и сделали сле-
дующие выводы: 

1. Костные аномалии являются первичными черта-
ми мальформации. 

2. Смещение вниз миндалин мозжечка (МК) являет-
ся вторичным феноменом по отношению к уменьше-
нию объема ЗЧЯ. 

3. Сирингомиелия является возможным осложнени-
ем, относящимся к нарушению ликвородинамики при 
наличии пунктов 1 и 2. 

Внедрение МРТ в клиническую практику позволи-
ло с большой точностью диагностировать МК и дока-
зать ее частое сочетание с аномалиями КВО и сирин-
гомиелией. За последние десятилетия в литературе 
описаны семейные случаи с такой сочетанной патоло-
гией. Все упомянутые ниже авторы использовали ме-
тод МРТ для выявления МК и сирингомиелии. M.D. 
Herman и соавт. (1991) [43] представили двух сибсов 
с МК. L.J. Stovner (1992) [44] описал семью, где 6 ее 
членов (монозиготные сестры-близнецы, их мать и 
три их дочери) имели МК различной выраженности. 
При МРТ выявилось опущение миндалин мозжеч-
ка на 6 мм у матери и у одной из сестер-близнецов. У 
остальных 3 человек симптомов заболевания не было, 
но имелось опущение миндалин мозжечка от 2 до 5 
мм ниже уровня БЗО. У одной из близнецов имелась 
сирингомиелия на уровне С6-С7. В работе Т.А. Аха-
дова и соавт. (1993) [45] приводится описание МК у 
матери и ее двух сыновей-близнецов. A. Colombo и 
M.G. Cislaghi (1993) [46] описали семейный случай 
сирингомиелии у двух сестер, у одной из них также 
имелась МК I типа, а у другой — аномалия Клиппеля-
Фейля. L.J. Stovner и O. Sjaastad (1995) [47] описа-
ли семейный случай МК I типа у двух сибсов: брата 
и сестры. У брата была также выявлена сирингомие-
лия в шейном отделе спинного мозга. В публикации 
A. Zakeri и соавт. (1995) [12] описан семейный случай 
МК и сирингомиелии у двух сибсов.

В литературе имеется единственная публикация 
с описанием семейного случая МК у монозиготно-
го триплета: у трех сестер-близнецов [48]. У одной 
из сестер на МРТ определялась МК в сочетании с 
сирингомиелией шейного отдела спинного мозга, у 
двух других бессимптомных сибсов на МРТ опреде-
лялась эктопия миндалин мозжечка (4 мм и 2,5 мм 

ниже уровня БЗО). В этой семье у всех трех сестер-
близнецов была выявлена сходная патология, показы-
вающая 100%-ую конкордантность с различной экс-
прессивностью, что доказывает общую гередитар-
ную основу. В работе K.W. Gripp и соавт. (1997) [49] 
описана МК у двух братьев- близнецов и их отца. Все 
они также страдали наследственным заболеванием 
— спондилоэпифизарной дисплазией с аутосомно-
доминантным типом наследования. Конкордантность 
по МК у трех членов данной семьи показывает, что 
это сочетание не является случайным. Авторы счита-
ют, что опущение мозжечка вниз возникает вторично 
по отношению к костным аномалиям. Отсутствие до-
полнительных мальформаций головного мозга у па-
циентов соответствуют этому предположению. В ра-
боте J.L.D. Atkinson и соавт. (1998) [50] описан семей-
ный случай МК и сирингомиелии у двух сестер- мо-
нозиготных близнецов, дочь одной из них также стра-
дала МК. На МРТ у всех пациентов определялась ЗЧЯ 
уменьшенной величины. Авторы сделали вывод, что 
окципитальная дисплазия, вызывающая перенаполне-
ние ЗЧЯ, является универсальной причиной для обо-
их вариантов МК — спорадических и семейных. В ра-
боте Y. Iwasaki и соавт. (2000) [51] представлено опи-
сание МК у двух сестер — монозиготных близнецов, 
у старшей сестры также была обнаружена сирингоми-
елия. В публикации Е.Г. Менделевич и соавт. (2000) 
[52] описаны два семейных случая сирингомиелии и 
МК.

 Одной из работ с достаточно подробным описани-
ем семейных случаев МК является публикация Th.H. 
Milhorat и соавт. (1999) [3]. У 43 пациентов с МК, со-
ставляющих 12% случаев описываемой серии боль-
ных, были выявлены близкие родственники со следу-
ющей патологией: МК в сочетании с сирингомиелией 
(19 семей), МК без сирингомиелии (17 семей), сирин-
гомиелия неясного происхождения (7 семей). Прове-
ден анализ родословных 21 больного с МК, имеющих 
два и более пораженных членов семьи. Среди них бы-
ло две семьи, имеющих по одной паре дизиготных 
близнецов, конкордантных по МК, и одна семья, име-
ющая одну пару монозиготных близнецов, конкор-
дантных по МК. При анализе родословных авторами 
были выявлены признаки аутосомно-доминантного и 
аутосомно-рецессивного наследования МК. У боль-
ных с МК авторы отмечали уменьшение объема ЗЧЯ. 
У 12% пациентов имелась базилярная инвагинация. 
МК рассматривалась авторами как вторичная анома-
лия по отношению к ЗЧЯ уменьшенного объема, что 
было связано с недоразвитием затылочной кости.

В работе Н.Е. Крупиной (2002) [53] представлен се-
мейный случай МК у четырех сестер. Все сестры так-
же имели базилярную импрессию, краниостенозы, а 
у двух младших сестер в семье имелась сирингомие-
лия шейно-грудного отдела спинного мозга. Обраща-

DOI: 10.22138/2500-0918-2016-15-3-75-84



vestnikural.ru
79ISSN 2073-9125       JOURNAL OF URAL MEDICAL ACADEMIC SCIENCE No. 3, 2016

vestnikural.ru

Reviews and Lectures

ет на себя внимание семейный анамнез. Наблюдавши-
еся автором сестры родились в семье коренных жи-
телей села, существующего в течение трех столетий, 
что подразумевает повышенный уровень инбридинга 
и соответствует наблюдениям Н.А. Борисовой и соавт. 
(1989) [32] о преобладании среди больных сиринго-
миелией детей из такого рода семей. Таким образом, 
сочетание аномалий КВО с МК и сирингомиелией у 
сестер одной семьи подтверждает роль наследствен-
ности в развитии такого комплекса патологии. Авто-
ром также отмечен факт наличия сирингомиелии у 
последних детей в семье, а также нарастание тяжести 
заболевания и выраженности его клинических прояв-
лений по мере увеличения порядкового номера рож-
дения сестер. Полученные данные согласуются с мне-
нием В.М. Сироткина (1971) [54] о более выраженном 
риске развития сирингомиелии преимущественно у 
последних детей в семье. По его мнению вероятность 
заболевания сирингомиелией первенцев почти вдвое 
меньше, чем третьего и четвертого ребенка. 

В другой публикации Н.Е. Крупиной и В.М. Белоде-
да (2003) [55] представлены данные обследования до-
статочно большого количества родственников боль-
ных с МК первой степени родства из 50 семей с помо-
щью МРТ. Пробанды в 25 обследованных семей име-
ли изолированную МК, а в других семьях — МК и со-
путствующую сирингомиелию шейно-грудного отде-
лов спинного мозга. Всего обследован 91 родствен-
ник. По данным авторов, МК у ближайших родствен-
ников встречалась очень часто — у 71,4% родствен-
ников, что достоверно чаще, чем у амбулаторных па-
циентов (3,9%). У родственников МК, как правило, 
имели меньшую выраженность, чем у пробанда. Кро-
ме этого, у 89,0% родственников имелась также сход-
ная костная патология свода и основания черепа, но, 
как правило, меньшей выраженности, чем у пробанда, 
что, обычно, не давало клинической неврологической 
симптоматики. Описан один семейный случай МК и 
сирингомиелии. Кроме этого, были получены данные, 
что, чем выше величины МК у пробандов, тем чаще у 
их родственников выявлялась однотипная патология. 
Так, в семьях, где пробанды имели МК небольшой ве-
личины, МК была выявлена у 50,0%; при МК средней 
величины - у 60,5%; при МК большой величины — у 
84,4% родственников. Авторы пришли к выводу, что 
полученные данные позволяют говорить о значимой 
роли генетических факторов в возникновении анома-
лий КВО и МК.

Таким образом, костные аномалии свода и основа-
ния черепа, вероятно, являются основой для семей-
ных случаев этой патологии. Литературные данные 
указывают на наследственное происхождение кост-
ных аномалий свода и основания черепа, а также МК. 
Базилярная импрессия в семьях встречается часто. 
Имеются публикации с описанием 7 [4] и даже 9 че-

ловек [42] с базилярной импрессией в одной семье. 
Семейные случаи МК, вероятно, встречаются также 
достаточно часто. МК была описана у 6 членов одной 
семьи (L.J. Stovner, 1992) [44].

 В отличие от этого, семейные случаи МК и сирин-
гомиелии представляют достаточно большую ред-
кость. По данным M. Chatel и соавт. (1979) [56]; C. 
Mariani и соавт. (1991) [36] частота их составляет 
2–4% случаев от общего числа наблюдавшихся боль-
ных сирингомиелией. В семьях описано 2, редко 3–4 
случая сирингомиелии. Описаны семейные случаи 
сирингомиелии в двух поколениях, у братьев и сестер, 
у близнецов, а в ряде случаев, и у более отдаленных 
родственников. По всей видимости, сирингомиелия 
является не первичной патологией, которая наследу-
ется самостоятельно, а осложнением, возникающим 
при нарушении движения цереброспинальной жидко-
сти на уровне БЗО при наличии МК и аномалий КВО. 

Таким образом, наибольшее распространение в се-
мьях имеют аномалии КВО, несколько меньшее — 
МК и реже всего встречаются семейные случаи си-
рингомиелии. Сирингомиелия является, вероятно, ти-
пичным мультифакториальным заболеванием [32, 57].

Выводы и перспективы исследования
Факт семейного распространения сирингомие-

лии, базилярной импрессии и МК следует учитывать 
для раннего выявления этой комбинированной пато-
логии. Показано, что эти аномалии взаимосвязаны и 
имеют единую гередитарную основу, что очень полез-
но при медико-генетическом консультировании боль-
ных. Перспективно дальнейшее изучение генетиче-
ских аспектов этой патологии.
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