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РЕЗЮМЕ. Представлен литературный обзор некоторых врожденных аномалий краниовер-
тебрального перехода, частота встречаемости которых сильно варьирует (чаще всего выбран-
ные для анализа аномалии являлись случайной диагностической находкой), а также обзор 
коморбидных заболеваний и их симптоматических проявлений. Проанализированные пато-
логии могут быть обнаружены у пациентов любой возрастной группы, так как патологии 
костно-мышечной и нервной системы и связанные с ними жалобы, в частности боль в голове 
и шее, могут беспокоить как взрослых, так и детей. Имеются коморбидные признаки, встре-
чающиеся только при определенной аномалии, что может помочь заподозрить конкретную 
нозологическую форму. Болезненность в области головы и шеи — одна из наиболее частых 
жалоб при обращении к специалистам как общей практики, так и к неврологам. Первопри-
чиной таких симптомов могут служить различные патологии сосудов и костной системы, в 
частности краниовертебральные аномалии (КВА). В менее чем половине случаев КВА прояв-
ляются клинически, причем симптомы часто схожи с симптомами других заболеваний.

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА: краниовертебральные аномалии, аномалия Киммерли, синдром 
Клиппеля–Фейля, мальформация Киари
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ABSTRACT. The article presents a literary review of some congenital anomalies of the 
craniovertebral junction, the frequency of which varies greatly (most often the anomalies 
selected for analysis were an accidental diagnostic finding), as well as a review of comorbid 
diseases and their symptomatic manifestations. The analyzed pathologies can be found in 
patients of any age group, since pathologies of the musculoskeletal and nervous systems 
and related complaints, in particular pain in the head and neck, can bother both adults and 
children. There are comorbid signs that occur only with a certain anomaly, which may help 
to suspect a specific nosological form. Soreness in the head and neck is one of the most 
frequent complaints when contacting specialists in both general practice and neurologists. 
The root cause of such symptoms may be various vascular and bone system pathologies, in 
particular craniovertebral abnormalities (CVA). In less than half of cases, CVA is manifes-
ted clinically, and the symptoms are often similar to those of other diseases.

KEYWORDS: craniovertebral anomalies, Kimmerli anomaly, Klippel–Feil syndrome, Chiari 
malformation

первым может столкнуться с проявлениями 
этих заболеваний, а значит, раньше напра-
вить пациента на углубленное дообследова-
ние с использованием современных методов 
визуализации, окончательно верифицирую-
щих клинический диагноз. В данной статье 
собраны наиболее частые как неспецифиче-
ские, так и патогномоничные симптомы, по-
могающие заподозрить КВА.

АНОМАЛИЯ КИММЕРЛИ

Аномалия Киммерли (АК) — наиболее ча-
сто встречающаяся аномалия краниовертеб-
рального перехода, которая заключается в 
оссификации задней атлантозатылочной мем-
браны, в результате чего формируется костная 
перемычка, образующая из борозды атланта 
канал или полуканал, через который проходят 
позвоночная артерия (ПА) и затылочный нерв 
(рис. 1). Общая распространенность АК, по 
данным ряда авторов, варьирует от 5,5 до 9,6%, 
при этом нет однозначных сведений о преобла-
дании этой патологии у мужского или женского 
пола [3, 4, 43, 48].

АК классифицируется следующим образом.
1. По расположению мостика:

• ponticulus posterior atlantis — зад ний 
мостик над ПА между суставным от-
ростком и задней дугой ат ланта (встре-
чается в 10–15,5% случаев);

ВВЕДЕНИЕ

Краниовертебральные аномалии (КВА) — 
дефекты развития структур, локализующихся 
в районе краниовертебрального перехода, ко-
торые могут вовлекать структуры головного 
и спинного мозга или костные образования 
основания черепа и двух первых шейных по-
звонков [5]. Врожденные аномалии кранио-
вертебрального перехода включают невро-
логические мальформации (сирингомиелия), 
костные мальформации (атлантоаксиальная 
дислокация), базилярная инвагинация, пло-
ское основание черепа и неполную шейную 
сегментацию, а также пороки развития мяг-
ких тканей (короткая шея) [2, 49]. Ключевым 
моментом в улучшении качества жизни и ее 
продолжительности является своевремен-
ная диагностика таких состояний. В боль-
шинстве случаев (80–90%) КВА протекают 
бессимптомно, что значительно осложняет 
их диагностику, однако манифестация при-
знаков, возникающая зачастую либо в ран-
нем возрасте, либо в периоде 20–30 лет на 
фоне провоцирующего фактора, например 
травмы, клинически проявляется полимор-
физмом, что во многом объясняется вовле-
чением в процесс позвоночной артерии и ее 
нервных образований [1, 6, 23, 38]. Обладая 
такой информацией, становится очевид-
на роль педиат ра как специалиста, который 
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• ponticulus lateralis atlantis — лате-
ральный мостик между суставным 
и поперечным отростками атланта 
(встречается в 7% случаев);

• рonticulus posterolateralis — мостик 
между поперечным отростком и зад-
ней дугой атланта (встречается в 5% 
случаев) [20].

2. По полноте кольца:
• полностью закрытое кольцо (встреча-

ется в 9,1% случаев);
• неполное кольцо (встречается в 13,6% 

случаев) [32].
3. По расположению дуги справа или слева:

• полная правосторонняя дуга — 11,4% 
случаев;

• полная левосторонняя дуга — 7,7% 
случаев;

• полная двусторонняя дуга — 24,9% 
случаев;

• неполная двусторонняя дуга — 
17,25% случаев;

• неполная правосторонняя дуга — 
18,7% случаев;

• неполная левосторонняя дуга — 
20,05% случаев [36].

В ходе анализа литературы было выявлено 
10 наиболее часто встречающихся патологий 
у пациентов с аномалией Киммерли (табл. 1). 
При этом у большинства пациентов отмеча-
лись хроническая головная боль и головокру-
жения, которые могут иметь как сосудистую, 
так и неврологическую этиологию.

МАЛЬФОРМАЦИИ КИАРИ

Мальформации  Киари представляют собой 
гетерогенную группу аномалий задней черепной 
ямки и краниовертебрального соединения, ха-
рактеризующихся грыжей миндалин мозжечка 
ниже уровня большого затылочного отверстия, 
обычно в сочетании с различной степенью опу-
щения ствола мозга. Эти пороки развития были 
описаны в конце XVIII века австрийским патоло-
гоанатомом Хансом Киари, проводившим вскры-
тия детей [14, 16, 33, 42]. Классификация, изна-
чально состоящая из трех вариантов этой пато-
логии, сегодня насчитывает 9 подтипов (табл. 2). 

а/a                                        б/b
Рис. 1. Рентгенограммы пациентов с аномалией Киммерли: а — рентгенограмма мужчины 40 лет с неполной од-

носторонней аномалией Киммерли (указана стрелкой); б — рентгенограмма мужчины 64 лет с полной од-
носторонней аномалией Киммерли (указана стрелкой)

Fig. 1. Radiographs of patients with Kimmerli anomaly: a — radiograph of a 40-year-old man with incomplete unilateral 
Kimmerli anomaly (indicated by the arrow); b — radiograph of a 64-year-old man with complete unilateral 
Kimmerli anomaly (indicated by the arrow)
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Несмотря на многочисленные формы, наиболее 
распространенным является 1-й тип, выделен-
ный самим Киари. Долгое время мальформа-
ция Киари 1-го типа считалась спорадическим 

заболеванием и, к сожалению, одно из немно-
гочисленных упоминаний о встречаемости 
этой нозологии имеется в статье 2000 года, где 
авторы ретроспективно оценили более 22 500 

Таблица 2
Современная классификация типов мальформации Киари

Table 2
Modern classification of types of Chiari malformation

Тип / Type
Автор и год публикации / 

Author and year of publication
Признаки данного варианта / 

The signs of this variant

Мальформация 
Киари 0-го типа / 

Chiari malformation 
type 0

Таббс и соавт. (2001) [44] / 
Tubbs et al. (2001) [44]

Низкое расположение мозжечка, увеличение 
затылочного отверстия в переднезаднем размере, 

наличие сирингомиелии / 
Low location of the cerebellum, enlargement 

of the occipital foramen in anteroposterior size, 
the presence of syringomyelia

Мальформация 
Киари 0,5-го типа / 
Chiari malformation 

type 0.5

Моргенштерн и соавт. 
(2020) [27] / 

Morgenstern et al. (2020) [27]

Вентральное обвитие миндалин вокруг 
продолговатого мозга / 

Ventral entanglement of the tonsils around 
the medulla oblongata

Мальформация 
Киари 1-го типа / 

Chiari malformation 
type 1

Киари (1891) [14] / 
Chiari (1891) [14]

Грыжевое выпячивание мозжечка 
в спинномозговой канал через большое затылочное 

отверстие / 
Herniated protrusion of the cerebellum into 

the spinal canal through the large occipital foramen

Мальформация 
Киари 1,5-го типа / 
Chiari malformation 

type 1.5

Таббс и соавт. (2004) [44] / 
Tubbs et al. (2004) [44]

Дистопия миндалин мозжечка, 
небольшое растяжение IV желудочка 

и ствола головного мозга / 
Herniated protrusion of the cerebellum into 

the spinal canal through the large occipital foramen

Мальформация 
Киари 2-го типа / 

Chiari malformation 
type 2

Киари (1891) [14] / 
Chiari (1891) [14]

Смещение миндалин, нижней части червя мозжечка, 
моста, продолговатого мозга, растянутого 

IV желудочка  / 
Displacement of the tonsils, the lower part of the cerebellar 

worm, the bridge, the medulla oblongata, the stretched 
fourth ventricle

Мальформация 
Киари 3-го типа / 

Chiari malformation 
type 3

Киари (1891) [14] / 
Chiari (1891) [14]

Выраженное каудальное смещение всех образований 
задней черепной ямки с формированием 
подзатылочного или высокого шейного 

энцефаломенингоцеле / 
Pronounced caudal displacement of all formations 
of the posterior cranial fossa with the formation 

of an occipital or high cervical encephalomeningocele

Мальформация 
Киари 3,5-го типa / 
Chiari malformation 

type 3.5

Фисан и соавт. (2016) [17] / 
Fisan et al. (2016) [17]

Мозжечково-шейное энцефалоцеле, 
соединенное с передней кишкой / 

Cerebellar-cervical encephalocele connected 
to the anterior intestine

Мальформация 
Киари 4-го типа / 

Chiari malformation 
type 4

Киари (1895) [13] / 
Chiari (1895) [13]

Гипоплазия или аплазия мозжечка без смещения / 
Hypoplasia or aplasia of the cerebellum without 

displacement

Мальформация 
Киари 5-го типа / 

Chiari malformation 
type 5

Таббс и соавт. (2012) [45] / 
Tubbs et al. (2012) [45]

Грыжа затылочной доли через большое 
затылочное отверстие / 

Hernia of the occipital lobe through 
the large occipital foramen
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Рис. 3. Сагиттальный разрез головы, шеи и туловища 
пациента с мальформацией Киари 3,5-го типа 
[17]: 1 — мост и продолговатый мозг; 2 — про-
свет пищевода; 3 — желудок; 4 — кишечник; 
5 — пещера энцефаломиелоцистоцеле, соеди-
няющаяся с пищеводом; 6 — голосовая щель; 
7 — передняя мозговая оболочка; 8 — четырех-
главые тела; 9 — сердце; 10 — печень

Fig. 3. Sagittal incision of the head, neck and trunk of a 
patient with Chiari malformation type 3.5 [17]: 1 — 
pons cerebelli and medulla oblongata; 2 — lumen of 
the esophagus; 3 — stomach; 4 — intestines; 5 — 
cave of encephalomyelocystocele connecting to the 
esophagus; 6 — glottis; 7 — anterior meninges; 
8 — quadriceps; 9 — heart; 10 — liver

магнитно-резонансных томограмм (МРТ) го-
ловного мозга, а распространенность состави-
ла 0,8% [24]. Однако сами авторы утверждают, 
что исследовались пациенты исключительно с 
неврологическими проявлениями, а это значит, 
что пациентов без симптоматики может быть 
гораздо больше.

В таблице 3 представлены наиболее ча-
стые клинические проявления, например це-
фалгия и цервикалгия. Однако помимо пере-
численных коморбидных состояний суще-
ствует множество более редких проявлений. 
Так, например, гидроцефалия встречается у 
4–18% больных, страдающих мальформацией 
Киари, у 5–20% снижено количество гормона 
роста [28, 29]. Были найдены публикации, в 
которых имел место паралич голосовых свя-
зок у детей до года, а также дисфагия у не-
скольких взрослых [10, 11, 25, 46, 47]. 

СИНДРОМ КЛИППЕЛЯ–ФЕЙЛЯ

В основе синдрома Клиппеля–Фейля ле-
жит аномальное сращение шейных позвонков, 
часто на уровне СII и СIII, что обусловлено на-
рушением деления или нормальной сегмента-
ции позвонков шейного отдела позвоночника 
в раннем внутриутробном развитии. Это со-
стояние приводит к характерному появлению 
трех самых распространенных симптомов: ко-
роткой шее, низкой линии роста волос, асим-
метрии лица и ограниченной подвижности 
шеи [19]. Синдром Клиппеля–Фейля — редкое 

заболевание (встречается приблизительно в 
1 случае из 40 000), однако имеющиеся дан-
ные основаны на наблюдениях за пациентами 
с неврологическими симптомами. И поэтому 
реальная распространенность синдрома, как 
и мальформации Арнольда–Киари, вероятно, 
значительно выше [18]. 

По рентгенологической классификации, 
предложенной Самарцисом и соавт. в 2006, 
синдром Клиппеля–Фейля подразделяют на 
три типа: 

1) наличие одного сросшегося сегмента 
шейного отдела;

2) несколько несмежных сросшихся сег-
ментов шейного отдела;

Рис. 2. Мальформация Киари 1-го типа (выпячивание 
миндалин мозжечка указано стрелкой)

Fig. 2. Chiari malformation type 1 (bulging of the tonsils 
of the cerebellum is indicated by an arrow)
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3) несколько смежных сросшихся сегмен-
тов шейного отдела [18]. 

Клинические проявления данного син-
дрома имеют характерную картину, которая 
помогает в постановке диагноза: короткая 
шея, низкая линия роста волос и ограничен-
ное движение шеи. Однако симптоматическая 
триада проявляется менее чем у 50% пациен-
тов, и может присутствовать широкий спектр 
иных аномалий (табл. 4). Среди наиболее ча-
сто встречающихся сопутствующих патоло-
гий были выявлены: деформация Шпренгеля 
(20–30%), сопутствующие врожденные поро-
ки сердца (5–30%), сколиоз (50%) [37].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Обзор исследований, посвященных про-
блеме врожденных патологий краниоверте-
брального перехода, показал, что несмотря 
на нередко бессимптомное течение мальфор-
мация Киари, аномалия Киммерли и синдром 
Клиппеля–Фейля имеют схожие симптомы, 
затрудняющие дифференциальную диагно-
стику до проведения инструментального ис-
следования. Несмотря на это существуют 
и некоторые патогномоничные проявления, 
помогающие специалистам в постановке пра-

вильного диагноза и, как следствие, в выбо-
ре верной тактики лечения. Результаты, по-
лученные нами, могут быть использованы в 
клинической практике врачей при дифферен-
циальной диагностике этих нозологий или 
помогут заподозрить какую-либо из них, ори-
ентируясь на жалобы и объективный осмотр 
пациента.
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