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логии. Описанные теории возникновения МК можно разделить на 
три группы, соответственно трем основным факторам, определя-
ющим развитие МК: 

I. Нарушение эмбрионального развития центральной нервной 
системы (ЦНС) в сочетании с недоразвитием черепа и позвоноч-
ника. Этот фактор имеет преимущественное значение для форми-
рования МК II и III типов.

II. Нарушение ликвородинамики.
III. Недоразвитие костей черепа, особенно затылочной кости, с 

уменьшенным объемом задней черепной ямки (ЗЧЯ) и вынужден-
ным каудальным смещением ромбовидного мозга через большое 
затылочное отверстие (БЗО). 

I. Нарушения эмбриогенеза центральной нервной системы
J. Cleland (1883) [5] был первым, кто описал различные анома-

лии ромбовидного мозга в сочетании с гидроцефалией, связывал 
эту патологию с нарушением эмбрионального развития, то есть с 
первичным дизгенезом ствола мозга. Обнаружение при МК дру-
гих аномалий развития, таких как микрогирия и краниолакуны 
дало возможность F.D. Ingraham и H.W. Jr. Scott (1943) [6] пред-
полагать, что мальформация развивается на основе дефекта раз-
вития. A. Barry и соавт. (1957) [7] классифицировали МК как ней-
роэктодермальный дефект. Сочетание МК II и III типов с эмбри-
ональными дефектами головного и спинного мозга дало им воз-
можность отнести аномалии к первичным дефектам нервной тка-
ни. Дизэмбриогенетическая причина возникновения грыж ромбо-
видного мозга была предположена B.M. Patten (1953) [8], который 
считал, что эта патология является следствием локального увели-
чения роста тканей мозга. 

P.M. Daniel и S.J. Strich (1958) [9], B. Peach (1965a) [10] объяс-
няли опущение ромбовидного мозга через БЗО отсутствием фор-
мирования нормальной складки варолиева моста в период разви-
тия эмбриона. T.P. Naidich и R.A. Zimmerman (1987) [11], B. Peach 
(1965a) [10] считали, что первичным дефектом МК II типа явля-
ется нарушение формирования нейрулы на определенном участке 
спинного мозга с последующим нарушением смыкания оболочек 
и костей над непокрытым спинным мозгом и вторичным образо-
ванием мальформации ЗЧЯ. 

По мнению J.N. Gilbert и соавт. (1986) [12], МК является частью 
спектра аномалий, вызванных действием неизвестного фактора на 
ЦНС. При обследовании 25 детей с МК II типа они выявили мно-
жество дополнительных мальформаций: миеломенингоцеле, ги-
дроцефалию, гипоплазию ядер черепных нервов, мозжечковую 
дисплазию, слияние талямуса и агенезию мозолистого тела.

D.G. McLone и P.A. Knepper (1989) [13], описали единую тео-
рию возникновения МК II типа и сочетанных аномалий ЦНС, 
подтвержденную в эксперименте на мышиных эмбрионах и у 100 
детей. По мнению авторов, истечение цереброспинальной жидко-
сти является причиной недостаточного растяжения вентрикуляр-
ной системы эмбриона и плода. Недостаточное растяжение или 
коллапс примитивной вентрикулярной системы приводит к фор-
мированию уменьшенной ЗЧЯ, что в дальнейшем способствует 
возникновению МК и ее осложнений: сирингомиелии и гидроце-
фалии. 

Были также сделаны попытки объяснить возникновение МК 
нарушением синхронности роста позвоночника и спинного моз-
га. Одной из теорий возникновения МК II типа была тракцион-
ная теория, которая состояла в том, что фиксация спинного моз-
га на уровне менингомиелоцеле затрудняет нормальное смеще-
ние спинного мозга внутри спинального канала при росте орга-
низма и приводит к тракции вниз ромбовидного мозга. Частое со-
четание МК II типа с менингоцеле позволило W. Penfield и D.F. 
Coburn (1938) [14] предположить механизм тракции структур ЗЧЯ 
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Мальформации Киари (МК) являются аномалиями ромбовид-

ного мозга и характеризуются каудальным смещением части моз-
жечка и продолговатого мозга ниже уровня большого затылочного 
отверстия (БЗО), что нередко сопровождается гидроцефалией, си-
рингомиелией (СМ), деформациями варолиева моста и среднего 
мозга, миелодисплазиями [1]. Каудальное смещение структур зад-
ней черепной ямки (ЗЧЯ) внутрь верхней части цервикального ка-
нала в сочетании с аномалиями костей основания черепа и шей-
ного отдела позвоночника ведет к сдавлению мозговых структур. 

История описания грыжи ромбовидного мозга и возникнове-
ние названия «мальформация Киари» представлена в работе W.J. 
Oakes (1985) [2]. По данным этой публикации, H. Chiari, профес-
сор патологической анатомии университета в Праге описал груп-
пу мальформаций ромбовидного мозга, которые теперь носят его 
имя. В 1891г. H. Chiari описал три типа аномалий ромбовидного 
мозга, связанных с гидроцефалией, и разделил их по степени тя-
жести. 5 лет спустя, в 1896г. была опубликована монография, в ко-
торой H. Chiari на основании исследования патологической ана-
томии 24 пациентов подробно описал три типа патологии анома-
лий ромбовидного мозга, добавив четвертый тип с церебеллярной 
гипоплазией. Описанные H. Chiari (1896) [3] мальформации ром-
бовидного мозга, называемые мальформациями Киари (МК) I–II–
III–IV типов, представляют группу отличающихся друг от друга 
анатомических вариантов патологии. Классификация мальформа-
ций ромбовидного мозга, предложенная H. Chiari и приведенная в 
публикации W.J. Oakes (1985) [2], в настоящее время практически 
используется редко. 

В 1997 году N. Moufarrij и I.A. Awad I.A. [4] опубликовали но-
вую всеобъемлющую классификацию МК (издание Американ-
ской Ассоциации неврологических хирургов) с учетом врожден-
ного или приобретенного характера патологии, сопутствующих 
дефектов нервной трубки, а также СМ и гидроцефалии. МК опре-
делялась ими как грыжа ромбовидного мозга с отсутствием соче-
танного объемного процесса головного мозга. В отличие от пред-
ложенного H. Chiari (1896) [3] разделения аномалий в современ-
ной классификации выделено только три типа мальформации. Со-
гласно новой классификации МК I типа представляет собой гры-
жу ромбовидного мозга без люмбального миеломенингоцеле или 
окципито-цервикального энцефалоцеле. МК II — грыжа ромбо-
видного мозга с люмбальным миеломенингоцеле, а МК III — гры-
жа ромбовидного мозга с окципито-цервикальным энцефалоцеле. 
В классификации подчеркивается, что в пределах каждой катего-
рии МК может иметь различную выраженность. В происхожде-
нии разных типов аномалий могут быть как сходные, так и раз-
личные этиологические факторы. При изучении этиологии того 
или другого типа исследователи отдавали предпочтение наиболее 
действенному для этой патологии фактору и, в ряде случаев, нео-
правданно пытались объяснить возникновение всех типов МК од-
ним фактором. 

Ввиду того, что существование IV типа МК признается не все-
ми авторами, в доступной нам литературе не встретились публи-
кации по этиологии МК IV типа. В настоящее время наиболее ис-
пользуемым обозначением грыж ромбовидного мозга является на-
звание «мальформация Киари» I, II или III типов и в литератур-
ном обзоре представлены данные по указанным вариантам пато-



92 ВЕСТНИК УРАЛЬСКОЙ МЕДИЦИНСКОЙ АКАДЕМИЧЕСКОЙ НАУКИ, №1, 2016 г.

в образовании МК. Существует также теория различия в росте по-
звоночника и спинного мозга со скручиванием элементов нерв-
ной ткани ниже БЗО, высказанная M.Roth (1986) [15]. Описанные 
выше теории тракции при формировании МК не нашли морфо-
логического и экспериментального подтверждения при фиксации 
спинного мозга у животных и изменениях роста позвоночника и 
представляют лишь исторический интерес.

II.  Нарушение ликвородинамики 
H. Chiari (1896) [3] считал, что гидроцефалия проталкивает со-

держимое ЗЧЯ через БЗО, в результате чего образуется МК. Его 
концепция была основана на анализе 24 наблюдений. В отличие 
от этого D.S. Russel и C. Donald (1935) [16] предположили, что са-
ма МК, нарушая ликвородинамику на уровне БЗО, способству-
ет развитию гидроцефалии. При описании гидродинамической 
теории W.J. Gardner (1965) [17] имел ввиду схожие механизмы. 
Блокада выходов из четвертого желудочка приводит к повыше-
нию внутричерепного давления. Миндалины мозжечка мигриру-
ют каудально в ответ на образующийся градиент давлений. W.J. 
Gardner объяснял опущение миндалин эффектом «водного моло-
та» артериальных пульсаций, передающихся на цереброспиналь-
ную жидкость, что направляет миндалины вниз. Давление цере-
броспинальной жидкости вниз по спинному мозгу может приво-
дить к образованию сочетанной сирингомиелии. В последующей 
работе W.J. Gardner (1973) [18] подтвердил, что гидроцефалия вы-
зывает давление сверху на структуры ЗЧЯ, что приводит к образо-
ванию МК.

E.H. Oldfield и соавт. (1994) [19] с помощью метода динамиче-
ской магнитно-резонансной томографии (МРТ) продемонстриро-
вали движение ликвора вниз во время систолы. Волна ликворного 
давления, по мнению авторов, способствовала образованию гры-
жи миндалин мозжечка. 

Теория образования МК, связанная с градиентом давления, бы-
ла впервые предложена J.L. Emery и N. MacKenzie (1973) [20]. 
Развитие грыж ромбовидного мозга, сочетающихся с миеломе-
нингоцеле, было исследовано путем анализа ликворной системы 
пораженных эмбрионов и плодов различного возраста. 

K. Osaka и соавт. (1978) [21] обнаружили, что у больных с МК 
II типа развитие миеломенингоцеле во внутриутробном периоде 
происходило раньше по времени, чем грыж ромбовидного мозга, 
что способствовало созданию низкого давления ликвора в позво-
ночном канале. Выраженная разница интракраниального и интра-
спинального давлений у плода может, по мнению авторов, вызы-
вать каудальное смещение червя мозжечка, ствола мозга и четвер-
того желудочка. Вероятным механизмом развития разницы давле-
ний у плода с миеломенингоцеле является вытекание цереброспи-
нальной жидкости через спинальный дефект. 

B. Williams (1981) [22] предложил теорию, основанную на раз-
нице давлений между интракраниальным и интраспинальным 
пространствами. Патологический процесс запускается в момент 
мышечного напряжения с задержкой дыхания и приводит к рас-
ширению эпидурального венозного комплекса, что создает вол-
ну давления ликвора в интракраниальном направлении. Благодаря 
вместимости интракраниального пространства сопротивление та-
кому движению ликвора незначительно. У пациентов с МК обыч-
но имеется сопротивление обратному движению ликвора, что мо-
жет быть связано с наличием арахноидальных сращений вокруг 
БЗО или закупорки выходов из четвертого желудочка. Разница 
давлений приводит к опущению миндалин мозжечка ниже уров-
ня БЗО. Эта теория была доказана путем одновременного изме-
рения интракраниального и интраспинального давлений во время 
операции у пациентов без МК и у больных с МК и сирингомиели-
ей. B. Williams у больных с МК подтвердил существование крани-
оспинальной разницы давлений, приводящей к образованию МК. 

Приобретенные МК также могут быть результатом нарушения 
соотношения давлений между интракраниальным и интраспи-
нальным пространствами. Этот тип «приобретенной» МК возни-
кал у пациентов после установления люмбоперитонеального шун-
та (ЛПШ) с чрезмерным дренированием ликвора, описанный P.D. 
Chumas и соавт. (1993) [23], T.D. Payner и соавт. (1994) [24], K. 
Welch и соавт. (1982) [25]. P.D. Chumas и соавт. (1993) [23], T.D. 
Payner и соавт. (1994) [24] отметили, что МК у больных возника-
ют после установления ЛПШ в 70,0% случаев. С помощью МРТ 

было доказано, что более половины случаев приобретенных МК 
потенциально могут давать неврологическую симптоматику [24]. 
K. Welch и соавт. (1982) [25] описали серию пациентов, у которых 
грыжа ромбовидного мозга небольшой величины возникла спу-
стя годы после установления ЛПШ. Анализ дооперационных дан-
ных радиологического исследования показал, что до операции та-
ких грыж у пациентов не было. Приобретенные МК рентгеноло-
гически было невозможно отличить от врожденных мальформа-
ций. После удаления ЛПШ грыжи ромбовидного мозга исчеза-
ли. M.I. Hassounah и B.E. Rahm (1994) [26] описали возникнове-
ние МК после шунтирующих операций по поводу арахноидаль-
ных кист, а T. Morioka и соавт. (1995) [27] — при длительном су-
ществовании двусторонней хронической субдуральной гематомы. 
Приобретенные МК были также выявлены S.C. Pannullo и соавт. 
(1993) [28], S. Sathi и P.E. Stieg (1993) [29] после множественных 
люмбальных пункций.

B. Williams (1977) [30] считал, что родовая травма также мо-
жет играть роль в развитии МК. Локальный отек тканей и крово-
излияние в миндалины способствуют протрузии миндалин через 
БЗО. По мнению R.D.E. Battersby и B. Williams (1982) [31], родо-
вая травма в сочетании с деформацией черепа может способство-
вать возникновению грыжи ромбовидного мозга. P.K. Newman и 
соавт. (1981) [32], B. Williams (1977) [30] показали, что у пациен-
тов, имеющих МК I типа, чаще, чем в популяции, были травма-
тические роды с развитием у них субарахноидальных кровоиз-
лияний и компрессии мозга. Авторы предположили, что это мо-
жет приводить к возникновению арахноидальных сращений, кото-
рые нарушают равновесие интракраниального и интраспинально-
го давлений цереброспинальной жидкости. 

III. Аномалии костей черепа с формированием ЗЧЯ умень-
шенного размера

R. Shapiro и F. Robinson (1955) [33] описали рентгенологиче-
ские изменения костей черепа при МК. Они отметили низкое рас-
положение внутреннего затылочного бугра, что указывает на низ-
кое прикрепление мозжечкового намета и небольшие размеры 
ЗЧЯ. H. Nyland и K.G. Krogness (1978) [34] провели измерение 
ЗЧЯ у больных с МК I типа путем вычисления коэффициента от-
ношения высоты ЗЧЯ к длине линии Twining. При исследованиях 
у этих пациентов была выявлена ЗЧЯ малой величины. 

F. Coria и соавт. (1983) [35] сообщили, что наличие уменьшен-
ной ЗЧЯ являлось характерной чертой в случаях с окципитальной 
дисплазией, выявленных при описании семьи с МК. Авторы по-
лагали, что в этих случаях МК являлась результатом наличия дис-
пропорции между объемами ЗЧЯ и величиной мозжечка, который 
выталкивается в спинальный канал. Костные аномалии являются 
первичными дефектами мальформации, а МК — вторичным фе-
номеном.

В работе W. Schady и соавт. (1987) [36] проведены измерения 
структур ЗЧЯ у 32 взрослых больных с МК I типа. Отмечено уве-
личение основного угла черепа и уменьшение высоты ЗЧЯ (ин-
декс Klaus) у больных с МК в сравнении с лицами контрольной 
группы. Авторы пришли к заключению, что костные краниовер-
тебральные (КВО) аномалии являются характерными для взрос-
лых пациентов с МК и, что грыжи миндалин мозжечка возникают 
у этих больных в результате окципитальной дисплазии.

A. Vega и соавт. (1990) [37] провели анализ встречаемости ано-
малий основания черепа у 42 пациентов с МК I типа в сравне-
нии с контрольной группой. На боковых рентгенограммах чере-
па измеряли линейные и угловые показатели и проводили изме-
рение площади ЗЧЯ с помощью компьютерной томографии. Раз-
меры ЗЧЯ были уменьшены у всех больных. Было показано, что 
для больных с МК наиболее характерным было укорочение ската 
и уменьшение площади ЗЧЯ на сагиттальной проекции. По мне-
нию авторов, полученные данные доказывают, что недоразвитие 
структур затылочной кости с малой величиной ЗЧЯ является ха-
рактерной чертой взрослого типа МК I типа и подтверждают ги-
потезу, что эктопия миндалин мозжечка является вторичной по 
отношению к диспропорции между величиной ЗЧЯ и мозжечком, 
который смещается для роста в спинальный канал.

По мнению M. Marin-Padilla (1991) [38], МК возникает на осно-
ве гипоплазии затылочной кости с компрессией, деформацией и 
смещением продолговатого мозга и мозжечка. Данные исследо-
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вания подтверждают, что МК являются не дефектами нервной 
трубки, а комплексными мальформациями развития, при кото-
рых в первую очередь нарушается формирование костных струк-
тур основания черепа. Авторы пришли к выводу, что недоразви-
тие мезодермы в начале эмбриогенеза может быть первичной па-
тологией, общей для множества различных мальформаций, в том 
числе, и МК.

L.J. Stovner и соавт. (1993) [39] проводили измерение структур 
ЗЧЯ на боковых рентгенограммах черепа у 33 больных с МК I ти-
па и у 40 человек контрольной группы. У больных с МК I типа 
ЗЧЯ была щелевидной формы и значительно меньшей по разме-
ру. Авторы выявили зависимость между величиной ЗЧЯ и степе-
нью церебеллярной эктопии и сделали вывод, что уменьшенная 
по объему ЗЧЯ может являться первичной аномалией.

A.H. Menezes (1995) [40] выявил 100 больных с МК при обсле-
довании 2100 пациентов с различными комбинациями костных 
аномалий КВО. Автор подчеркнул частое выявление МК у боль-
ных с костными аномалиями основания черепа и шейного отдела 
позвоночника, которые приводят у этих больных к уменьшению 
размера ЗЧЯ.

K.W. Gripp и соавт. (1997) [41] описали семейный случай МК 
и высказали мнение, что опущение мозжечка вниз возникает вто-
рично по отношению к костным аномалиям, а отсутствие допол-
нительных мальформаций головного мозга у пациентов соответ-
ствует этому предположению.

M. Nishikawa и соавт. (1997) [42] для исследования «перенапол-
нения» ЗЧЯ, как основы патогенеза взрослой формы МК I типа, 
произвели сравнительный анализ морфологических данных ЗЧЯ 
у 30 больных с МК I типа и у 50 лиц контрольной группы. Резуль-
таты исследования показали, что недоразвитие затылочной кости 
приводит к «перенаполнению» структур ЗЧЯ и образованию гры-
жи ромбовидного мозга с опущением ниже БЗО, а также иногда 
— к перемещению содержимого ЗЧЯ вверх, приводя к выражен-
ной крутизне мозжечкового намета.

J.L.D. Atkinson и соавт. (1998) [43] описали семейный случай 
МК и высказали мнение, что окципитальная дисплазия и «пере-
наполнение» ЗЧЯ могут быть субстратом для спорадических и се-
мейных случаев МК, что говорит о единой причине их возникно-
вения. Недоразвитие затылочной кости может быть универсаль-
ной причиной для МК I типа. 

T.H. Milhorat и соавт. (1999) [1] произвели измерение объема 
ЗЧЯ и ее содержимого у 50 больных с МК I типа и у 50 лиц кон-
трольной группы на МРТ. У больных с МК I типа отмечалось зна-
чительное уменьшение общего объема и ликворных пространств 
ЗЧЯ при нормальном объеме мозговых структур. По мнению ав-
торов, МК характеризуется недоразвитием ЗЧЯ и ее перенаполне-
нием в связи с нормально развитым ромбовидным мозгом. Было 
выявлено, что при МК I типа часто имеются компрессия ликвор-
ных пространств сзади и сбоку от мозжечка и опущение минда-
лин мозжечка. Авторы сделали вывод, что МК I типа возникает 
при патологии мезодермы и, тем самым, отличается от МК II и III 
типов.

Таким образом, по современным представлениям в этиологии 
МК I типа первостепенное значение имеет малый объем ЗЧЯ, ко-
торый может развиваться и при ряде заболеваний, таких как ахон-
дроплазия, болезнь Педжета, мукополисахаридоз, гипофосфате-
мический рахит. Дизрафический комплекс МК может быть луч-
ше всего объяснен теорией F. Muller и R. O’Rahilly (1980) [44] о 
диспропорции между щелевидной ЗЧЯ и более поздним ростом 
мозжечка. В этой ситуации мозжечок не выталкивается через 
БЗО, а вынужден развиваться и расти внутри спинального кана-
ла, так как нет другого возможного места. Это мнение разделяли 
H. Duffau и соавт. (1998) [45], M.B. Royo-Salvador (1996) [46], счи-
тавшие МК вторичной мальформацией комплекса костных анома-
лий, среди которых наиболее часто встречаются базилярная им-
прессия, платибазия, ассимиляция атланта и краниостеноз.
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Хроническая сердечная недостаточность (ХСН) может ослож-
нять течение любых сердечнососудистых заболеваний. Этиологи-
ческие причины, патофизиологические механизмы, клиника вы-
шеназванного синдрома изучены достаточно хорошо, также раз-
работаны алгоритмы диагностики и лечения, однако ХСН про-
должает оставаться одной из ведущих причин смертности в груп-
пе сердечнососудистых заболеваний. Приблизительно у полови-
ны пациентов с клиническими признаками сердечной недостаточ-
ности фракция выброса (ФВ) левого желудочка не является на-
рушенной [1, 2, 3, 4]. Стандартно, ФВ более 50% считается нор-
мальной, ФВ от 35 до 50% означает умеренно сниженную систо-
лическую функцию (у пациентов с такой фракцией выброса про-
гноз лучше в сравнении с пациентами с ФВ менее 35%). Клиника 
сердечной недостаточности у таких пациентов обусловлена диа-
столической дисфункцией и, реже, некоторыми другими причина-
ми. Значимость данной патологии была признана лишь в 80-х го-
дах прошлого столетия, когда H. Echeverria и A. Doudherty доказа-
ли, что у части больных с клинически очевидной сердечной недо-
статочностью развитие декомпенсации не связано с явным нару-
шением сократительной способности миокарда [5, 6]. Позднее, в 
ходе ряда исследований было установлено, что фракция выброса 
и другие показатели сократимости не являются определяющими в 
толерантности к физической нагрузке, не связаны с тяжестью сер-
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Резюме: В обзоре обобщены и проанализированы данные со-
временной литературы по диагностике и лечению сердечной не-
достаточности с нормальной фракцией выброса. Около 50% боль-
ных с симптомами сердечной недостаточности имеют нормаль-
ную или близкую к нормальной фракцию выброса левого желу-
дочка. Клинические проявления, количество повторных госпи-
тализаций по поводу декомпенсации хронической сердечной не-
достаточности и смертность у таких пациентов аналогична по-
казателям больных с сердечной недостаточностью со снижен-
ной фракцией выброса. Диагностика сердечной недостаточности 
с нормальной фракцией выброса сложна и основывается на тща-
тельной оценке клинических проявлений, результатов тканевого 
допплера, допплер-эхокардиографии, уровня биомаркеров, а так-
же инвазивных методов оценки гемодинамики. В настоящее вре-
мя нет клинически доказанных лекарственных средств, влияю-
щих на заболеваемость и смертность пациентов с сердечной недо-
статочностью с нормальной фракцией выброса. Исследуются но-
вые группы препаратов и алгоритмы лечения, предположительно 
улучшающие исход у этой группы пациентов.
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