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Резюме. Вивчено 37 випадків аномалії Арнольда-Кіарі без та в комбінації з супутньою патологією кра-

ніовертебральної ділянки. Проведено порівняльний аналіз скарг, неврологічної симптоматики в групах 

хворих без вродженого дефекту розвитку краніовертебрального переходу та з вродженим дефектом 

розвитку краніовертебрального переходу. 
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Аномалії краніовертебральної ділянки мають ва-

жливе клініко-діагностичне значення у вертебро-

неврології та нейрохірургії, проте залишаються 

недостатньо вивченими дизонтогеніями, що при-

зводять до прогресуючого ураженням нервової 

системи. З розвитком нейровізуалізаційних мето-

дів дослідження в останні десятиліття підвищився 

інтерес до цієї патології, яка клінічно проявля-

ється вогнищевою неврологічною симптомати-

кою, порушеннями ліквородинаміки та кровопос-

тачання головного і спинного мозку. 

Анатомічним підґрунтям наведеної патології 

є вроджені дефекти розвитку краніовертебраль-

ного переходу або кісткових структур основи че-

репа і двох верхніх шийних хребців, що поєдну-

ються з аномаліями структур головного і спин-

ного мозку (синдром Арнольда-Кіарі, платибазія, 

базилярна імпресія, атлантоаксіальний підвивих, 

асиміляція атланта, аплазія епістрофея, гіпоплазія 

виростка потиличної кістки, маніфестація поти-

личної кістки, гіпоплазія або аплазія задньої дуги 

атланта, гіпертрофія зуба осьового хребця, spina 

bifida тощо [1]. 

У практичній неврологій найбільший інтерес 

має аномалія (мальформація) Кіарі – це вроджене 

порушення будови мозку, що полягає в гетерото-

пічному розташуванні мозочка і довгастого мо-

зку, розширенні інтраспінального каналу. Розви-

ток цієї патології пов’язують з тим, що закладка 

спинного мозку в нижніх відділах зрощується з 

задньою стінкою хребтового каналу, і в процесі 

росту плода не відбувається підтягання спинного 

мозку догори. Захворювання назване на честь ав-

стрійського патологоанатома Ханса Кіарі (Hans 

Chiari), який у 1891 році описав декілька типів 

аномалій розвитку стовбура мозку та мозочка.  

Для синдрому Арнольда-Кіарі характерне 

опущення мигдаликів мозочка та дистальних від-

ділів довгастого мозку донизу в хребтовий канал 

на рівень верхніх шийних хребців, внаслідок чого 

отвір Мажанді опиняється на рівні великого поти-

личного отвору (ВПО) або ще нижче, а корінці ка-

удальної групи черепно-мозкових нервів і верхніх 

шийних сегментів спинного мозку витягуються, 

що зумовлює компресію каудального відділу дов-

гастого мозку, мигдаликів мозочка і краніальних 

відділів спинного мозку, отвори Люшки стиска-

ються і ліквор може виходити тільки через отвір 

Мажанді. Водночас через стиснення субарахної-

дальних просторів в обводі довгастого мозку над-

ходження ліквору від отвору Мажанді до повер-

хні великих півкуль утруднюється, що і призво-

дить до поступового розвитку гідроцефалії. 

Кісткові аномалії краніовертебрального пе-

реходу, зокрема базилярна імпресія, платибазія, 

які супроводжують синдром Арнольда-Кіарі, по-

силюють явища компресії та ліквородинамічні 

порушення. 

Під платибазією розуміють сплощення ос-

нови черепа, зменшення передніх та задніх чере-

пних ямок на рівні турецького сідла та вкоро-

чення схилу. Платибазія часто комбінується з ба-

зилярною імпресією.  

Базилярна імпресія – вроджене інтракраніа-

льне втиснення основи черепа в порожнину зад-

ньої черепної ямки. Причиною останнього є недо-

© Кривецька І.І., Пашковський В.М., Жуковський О.О., Ніка О.М., Колесник Н.І., Кривецький І.В., Нарсія В.І., 2017 



Оригінальні дослідження 

 

Клінічна анатомія та оперативна хірургія – Т. 16, № 1 – 2017                                                             43 

розвинення країв ВПО (гіпоплазія, дисплазія), які 

втискаються в порожнину задньої черепної ямки, 

зменшуючи її об’єм, звужуючи та деформуючи 

ВПО. В дитячому віці клінічні симптоми тривало 

відсутні через компенсуючі синхондрози. Проте 

до періоду статевого дозрівання наступає клінічна 

маніфестація [2]. 

Клінічні симптоми синдрому Арнольда-Кіарі 

поступово і повільно прогресують упродовж 3-6 

років і характеризується залученням в процес 

верхнього шийного відділу спинного мозку і ди-

стального відділу довгастого мозку з порушенням 

функції каудальної групи черепних нервів та мо-

зочка. Залежно від комбінації морфологічних по-

рушень розрізняють три основні типи аномалії 

Арнольда-Кіарі. Для І типу характерне опущення 

мигдаликів мозочка через ВПО в шийний відділ 

спинномозкового каналу і стискання нижніх 

відділів стовбура мозку, верхніх шийних корінців 

спинного мозку, мозочка, бульбарної групи че-

репних нервів, хребтових артерій. Клінічну кар-

тину складають симптоми стискання довгастого 

мозку, сирінгомієлії та гідроцефалії [3]. 

Такі хворі звертаються до невролога зі скар-

гами на біль в шийно – потиличній ділянці при 

кашлі, натужуванні, падіння через підкошування 

ніг з короткочасною втратою свідомості (дроп-

атаки) тощо. 

При аномалії Арнольда-Кіарі ІІ типу відбу-

вається вклинення мигдаликів і черв’яка мозочка 

у ВПО із зміщенням каудально стовбура мозку та 

четвертого шлуночка. Може комбінуватися з не-

зарощенням дуг хребців, спинномозковою килою, 

сирінгомієлією, стенозом водопроводу мозку з 

розвитком гідроцефалії. У клінічній картині 

домінують бульбарний синдром, приступи 

задухи, може виникати аспіраційна пневмонія. 

Тип Арнольда-Кіарі ІІІ встановлюється у 

випадку зміщення мозочка і частини стовбура 

мозку в менінгоцеле, яке розташовується в шийно 

- потиличній ділянці при збільшеному діаметрі 

ВПО. Може комбінуватися з аномаліями серцево-

судинної та сечостатевої системи, атрезією заднь-

ого проходу, порушенням розвитку сечостатевої 

системи. У хворих виникає атаксія, ознаки буль-

барного синдрому, порушення чутливості на об-

личчі, що комбінуються зі скаргами на запаморо-

чення, головний біль, шум у вухах. 

Недорозвиненість мозочка та ектопію всіх 

структур задньої черепної ямки визначають як 

аномалію Арнольда-Кіарі IV типу. У таких випад-

ках патологічний процес виникає внутрішньо-

утробно (на 5-6 місяці гестації) і виявляється вже 

при народженні дитини. Ця патологія призводить 

до загибелі новонародженого.  

Частота аномалій ІІ-IV типу становить при-

близно 1 на 1000 новонароджених. Летальність 

становить 15 % в перші 2 роки життя. 

Патологія краніовертебрального переходу 

частіше діагностується при комп’ютерній та маг-

нітно-резонансній томографії (КТ, МРТ). Пато-

гномонічною ознакою аномалії є опущення ми-

гдаликів мозочка більше ніж на 4-5 мм нижче лінії 

ВПО [4]. 

Мета дослідження: оцінка частоти, варіантів 

комбінації синдрому Арнольда-Кіарі з іншими 

аномаліями краніовертебрального переходу в 

Чернівецькій області за останні 5 років та раннє 

виявлення маніфестації клінічних симптомів за-

хворювання. 

Матеріал і методи. Проведено аналіз 37 

випадків звернень мешканців Чернівецької об-

ласті в неврологічне відділення Чернівецької об-

ласної психіатричної лікарні, у яких на МРТ-до-

слідженні головного мозку виявлені ознаки прола-

бування мигдаликів мозочка у ВПО. Проаналізо-

вано показники: вік, стать, характер мальфор-

мації головного мозку в комбінації з відповідною 

неврологічною симптоматикою, комбінація з 

кістковими аномаліями краніовертебрального 

переходу та хребта. 

Результати дослідження та їх обговорення. 

Аналіз вікового розподілу пацієнтів виявив пере-

важання хворих середнього і старшого віку. Ген-

дерний розподіл показав переважання серед хво-

рих осіб жіночої статі (табл. 1). 

Таблиця 1 

Розподіл пацієнтів за віком та статтю 

Вік, років n/стать 
жінки 

% 
чоловіки 

18-29 5 
4 

13,5 
1 

30-39 9 
5 

24,3 
4 

40-49 20 
14 

54,1 
6 

50-59 3 
2 

8,1 
1 

Всього 37 
25 

100 
67,6 

12 32,4 

Характеристика неврологічних порушень при 

поступленні в стаціонар. Усім хворим проведено 

повне неврологічне обстеження, оцінені скарги, 

проведено МРТ головного мозку, рентгенографія 

шийного відділу хребта в двох проекціях. 

При оцінці неврологічного статусу основну 
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увагу приділяли клінічним проявам ураження мо-

зочка та стовбура головного мозку. Діагноз вста-

новлювали за томографічними ознаками 

відповідно до визначених критеріїв [5]. Серед усіх 

пацієнтів з синдром Арнольда-Кіарі, І тип вияв-

лявся у 28 хворих (75,6%), ІІ тип – у 9 хворих 

(24,3%). Найбільш часті скарги пацієнтів пред-

ставлені в таблиці 2, з урахуванням їх частоти та 

супутньої патології – вродженого дефекту роз-

витку краніовертебрального переходу.  

Результати дослідження, які представлені в 

табл. 2, засвідчують про те, що найбільш частими 

скаргами у пацієнтів із вродженою мальфор-

мацією Арнольда Кіарі були головний біль та за-

паморочення. У хворих із вродженим дефектом 

розвитку краніовертебрального переходу ці симп-

томи часто комбінувалися з парестезіями в руках 

та ногах, болем у шийному відділі хребта (ШВХ), 

хиткістю при ході. 

Усім хворим проведено повне неврологічне 

обстеження, результати якого представлені в таб-

лиці 3. 

Найбільш частими неврологічними симпто-

мами при синдромі Арнольда-Кіарі в обстежених 

хворих були мозочкова атаксія та рефлекторний 

синдром (відповідно 19 пацієнтів – 59,4% і 18 

пацієнтів – 56,3%) У разі наявної сирінгомієлітич-

ної порожнини в спинному мозку – гідромієлії (у 

7 пацієнтів – 29,1%) виявлялися сегментарні чут-

ливі порушення (рис. 1; 2).  

Для оцінки стану кісткових елементів 

краніовертебрального переходу та шийного 

відділу  хребта  у  хворих  з  аномалією  Арнольда-

Таблиця 2 

Характеристика скарг пацієнтів з аномалією Арнольда-Кіарі 

Скарги 

Хворі без вродженого дефекту 

розвитку краніовертебрального 

переходу 

Хворі з вродженим дефектом 

розвитку краніовертебрального 

переходу 

n=32 % n=5 % 

Головний біль 30 93,7 5 100 

Запаморочення 27 84,4 4 80 

Парестезії рук і ніг 25 78,1 5 100 

Шум в голові 15 46,9 4 80 

Синкопальні пароксизми 17 68 1 20 

Хиткість при ході 21 65,6 3 60 

Біль в шийному відділі хребта 20 62,5 5 100 

Зниження зору 9 28,1 1 20 

Загальна слабкість 9 28,1 2 40 

Зниження пам’яті 10 31,3 3 60 

Диплопія 4 12,5 0 0 

Асиметрія обличчя 2 6,25 0 0 

Таблиця 3 

Неврологічний статус пацієнтів з аномалією Арнольда-Кіарі 

Симптоми 

Хворі без вродженого дефекту 

розвитку краніовертебрального 

переходу 

Хворі з вродженим де-

фектом розвитку краніовер-

тебрального переходу 

n =32 % n =5 % 

Мозочкова атаксія 19 59,4 4 80 

Рефлекторний синдром 18 56,25 4 80 

Когнітивні порушення 12 37,5 2 40 

Пірамідний синдром 15 46,9 2 40 

Чутливі провідникові порушення 11 34,4 1 20 

Спастичний парез 6 18,8 2 40 

Псевдобульбарний синдром 6 18,8 3 60 

Сегментарні чутливі порушення 6 18,8 2 40 

Бульбарний синдром 3 9,4 2 40 

Сенситивна атаксія 3 9,4 2 40 

Парез мімічної мускулатури 2 6,25 0 0 

Корінцеві порушення  1 3,2 3 60 
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Рис. 1. Синдром Арнольда-Кіарі І у пацієнтки Т. 34 

років з тетрапарезом та атаксією 

 
Рис. 2. Синдром Арнольда-Кіарі ІІ у пацієнтки Б. 48 

років з гідромієлією 

 

Кіарі виконувалась КТ голови та ШВХ. Рент-

генологічно виявлені супутні порушення ро-

звитку кісткових елементів краніовертебральної 

зони: гіпоплазія атланта, атлантоаксіальний 

підвивих та асиміляція атланта, гіпоплазія зуба 

епістрофея, аплазія задньої дуги атланта та вкоро-

чення атланто-потиличного проміжку. 

У хворих із супутнім вродженим дефектом 

розвитку краніовертебрального переходу, зо-

крема атлантоаксіальним підвивихом та 

асиміляцією атланта (2 хворих), аплазією епістро-

фея (1 хворий) аплазією задньої дуги атланта (2 

хворих), виявлені порушення чутливості за корін-

цевим типом на шиї та за сегментарним типом на 

обличчі, бульбарний синдром (осиплість голосу, 

дисфагія, девіація язика) (табл. 4). 

У всіх хворих діагноз підтверджували МРТ-

дослідженням. У переважної частини хворих при 

домінуванні загальномозкових симтомів на МРТ 

виявляли опущення мигдаликів мозочка та ознаки 

хронічних запальних захворювань біля носових па-

зух, агенезію прозорої перегородки (15,6%), гіпо-

плазію мозолистого тіла (12,5%), часткову атрофію 

півкуль головного мозку (12,5%), рідше – арах-

ноїдальну кісту турецького сідла та агенезію про-

зорої перегородки. Частіше саме запальними та 

кістозними процесами в приносових пазухах пояс-

нювали клінічну симптоматику та проводили ліку-

вання, яке, як правило, було неефективним. 

У разі домінування мозочкових симптомів у 

осіб молодого віку, діагностичний пошук був 

направлений на виявлення демієлінізуючого про-

цесу, і не завжди виявлені на МРТ ознаки аномалії 

Арнольда-Кіарі зупиняли цей пошук. 

На рис. 3. представлено МРТ пацієнта, у 

якого опущення мигдаликів мозочка супровод-

жувалося хиткістю при ході та періодичними 

дроп-атаками. 

Нами простежено сімейний випадок аномалії 

Арнольда-Кіарі. У матері аномалія Кіарі ІІ 

комбінувалася з розвитком сирінгомієлітичної 

кісти в спинному мозку, у її сина – з тяжкою вро-

дженою вадою серця, а у племінника у віці 28 

років виявлена аномалія Кіарі І (рис. 4). 

Таблиця 4  

Супутня патологія головного мозку, яка виявлялася у хворих з аномалією Арнольда-Кіарі 

Нозологія 

Хворі без вродженого дефекту 

розвитку краніовертебраль-

ного переходу 

Хворі з вродженим дефек-

том розвитку краніовер-

тебрального переходу 

n=32 % n=5 % 

Хронічні запальні процеси біля носо-

вих пазух 
9 28,1 3 60 

Агенезія прозорої перегородки 5 15,6 2 40 

Гіпоплазія мозолистого тіла 4 12,5 2 40 

Часткова атрофія півкуль головного 

мозку 
4 12,5 0 0 

Арахноїдальна кіста турецького сідла 2 6,25 1 20 

Ретроцеребеллярна кіста 2 6,25 2 40 

Мікроаденома гіпофіза 2 6,25 0 0 
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Рис. 3. Синдром Арнольда-Кіарі І у пацієнта Т. 28 років з 

періодичними дроп-атаками та легкою атаксією 

 
Рис. 4. Синдром Арнольда Кіарі ІІ у пацієнта Т. 42 

років з гідромієлією

Висновки. 1. Вроджена аномалія Арнольда-

Кіарі найбільш часто комбінувалась з такими вро-

дженим дефектами розвитку краніовертебраль-

ного переходу, як атлантоакіиальний підвивих та 

асиміляція атланта (2 хворих – 5,4%), аплазія зад-

ньої дуги атланта (2 хворих – 5,4%). 2. Характерна 

супутня патологія головного мозку при синдромі 

Арнольда-Кіарі представлена агенезією прозорої 

перегородки (15,6%), гіпоплазією мозолистого 

тіла (12,5%), частковою атрофією півкуль голов-

ного мозку(12,5%). 3. Найбільш частими скар-

гами у пацієнтів з вродженою мальформацією Ар-

нольда-Кіарі були: головний біль (93,7%) та за-

паморочення (84,4%), в неврологічному статусі 

переважала мозочкова атаксія (59,4%) та 

провідникові рухові порушення (56,25%). 

Перспективи подальшого дослідження. 

Дослідження розвитку та становлення структур 

шийного відділу хребтового стовпа в пренаталь-

ному періоді онтогенезу людини дозволить вста-

новити морфологічні передумови формування 

вроджених вад краніовертебрального переходу. 
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НЕВРОЛОГИЧЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯ АНО-

МАЛИЙ РАЗВИТИЯ КРАНИОВЕРТЕБРАЛЬ-

НОЙ ЗОНЫ 

Резюме. Изучено 37 случаев аномалии Арнольда-

Киари без и в сочетании с сопутствующей пато-

логией краниовертебральной зоны. Проведен 

сравнительный анализ жалоб, неврологической 

симптоматики в группах больных без врожден-

ного дефекта развития краниовертебрального пе-

рехода и с врожденным дефектом развития кра-

ниовертебрального перехода. 

Ключевые слова: аномалия Арнольда-Киари, ги-

поплазия атланта, атлантоаксиальний подвывих, 

ассимиляция атланта, гипоплазия зуба осевого 

позвонка, клиника. 

NEUROLOGICAL MANIFESTATIONS OF 

CONGENITAL MALFORMATIONS OF THE 

CRANIOVERTEBRAL REGION 

Abstract. 37 cases of Arnold-Chiari malformation 

without and in combination with concomitant pathol-

ogy of the craniovertebral region were studied. A 

comparative analysis of complaints and neurological 

symptoms was conducted in the group of patients 

without congenital developmental defect of cranio-

vertebral transition and with congenital developmen-

tal defects of craniovertebral transition. 

Key words: Arnold-Chiari malformation, atlas hypo-

plasia, atlantoaxial subluxation, assimilation of atlas, hy-

poplasia of the axial vertebra tooth, clinical manifestation. 
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