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РЕЗЮМЕ
Аномалия Арнольда — Киари (ААК) — это группа врожденных аномалий развития заднего мозга, влияющих на структурные вза-
имоотношения мозжечка, ствола мозга, верхних шейных отделов спинного мозга и костей основания черепа. В литературе опи-
саны единичные случаи сочетания ААК с нарушением сердечного ритма. Представлено собственное описание клинического случая 
сочетания ААК с сирингомиелией, ретроцеребеллярной кистой и некорригируемым лекарственными средствами нарушением сер-
дечного ритма по типу тахиаритмии у пациентки 49 лет. Пациентка наблюдалась у терапевта, кардиолога по поводу нарушения 
ритма, продолжительность заболевания составляет 6 лет. После нейрохирургического лечения сердечный ритм восстановился 
и наблюдается регресс неврологической симптоматики. В описанном случае у пациентки, длительно наблюдавшейся у кардиолога 
по поводу нарушения сердечного ритма, появилась новая симптоматика в виде приступов с кратковременной потерей сознания, 
головокружением, нарушением координации, что потребовало проведения диагностического обследования нервной системы.
Приведенное наблюдение подтверждает, что ААК может приводить к развитию нарушения сердечного ритма. В клинической 
практике при сочетании фармакорезистентной кардиальной аритмии и неврологической симптоматики необходимо исключать 
патологию краниовертебрального перехода, своевременная коррекция которой позволяет добиться полного разрешения кардиаль-
ной патологии.
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Arnold–Chiari malformation is a group of congenital malformations of the posterior encephalon affecting structural relations between 
cerebellum, brainstem, upper cervical spinal cord, and bones of the skull base. Sporadic published data on Arnold–Chiari malformation 
associated with cardiac rhythm disturbances are available. This paper describes authors’ case history of Arnold–Chiari malformation 
associated with syringomyelia, retrocerebellar cyst, and tachyarrhythmia uncontrollable by medications in a 49-year-old woman. The 
woman was observed by therapist and cardiologist for abnormal heart rhythm (disease duration 6 years). She was presented with novel 
complaints of temporary loss of consciousness, dizziness, and abnormal coordination which required additional neurological diagnostics. 
After neurosurgery, cardiac rhythm has restored, neurological signs have regressed.
This case history demonstrates that Arnold–Chiari malformation can result in abnormal heart rhythm. Clinically, craniovertebral junction 
disorders should be excluded in patients with cardiac arrhythmias uncontrollable by medications in association with neurological signs. Early 
management of craniovertebral junction disorders provides complete resolution of cardiac disorder.
Keywords: Arnold–Chiari malformation, syringomyelia, retrocerebellar cyst, cardiac rhythm disorders.
For citation: Gilemkhanova I.M., Safin Sh.M., Derevyanko Kh.P. Surgery for Arnold–Chiari malformation associated with persistent atrial 
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Аномалия Арнольда — Киари 1 типа (ААК) представля-
ет собой одно- или двустороннюю каудальную экто-
пию миндалин мозжечка со смещением через большое 

затылочное отверстие в позвоночный канал. Нередко она 
сочетается с сирингомиелией и аномалиями краниоверте-
брального перехода. Впервые о данном заболевании упомя-
нул J. Cleland в 1883 г., увидев опущение миндалин мозжечка 
в позвоночный канал, удлинение ствола головного мозга у 9 
умерших младенцев [1]. В 1891–1894 гг. J. Arnold и Н. Chiari 

описали порок развития головного мозга, характеризую-
щийся опущением мозжечка и мозгового ствола в расши-
ренный спинномозговой канал, вызывающий определенные 
изменения в верхнешейном отделе спинного мозга, и от-
несли его к врожденным порокам развития, которые имеют 
наследственно обусловленную природу. В настоящее время 
классификация ААК представляет определенную сложность 
[2]. Симптомы заболевания в большинстве случаев прояв-
ляются в среднем возрасте после провоцирующего фактора 
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(инфекция, травма, интоксикация, сильная эмоциональная 
нагрузка), но могут проявиться и в детстве или младенче-
стве и стать причиной синдрома внезапной детской смер-
ти [3, 4]. ААК приводит к неврологической дисфункции 
в результате прямого сдавливания нервной ткани на уровне 
краниовертебрального соединения или нарушения оттока 
спинномозговой жидкости, что вызывает сирингомиелию 
или гидроцефалию. При краниовертебральных аномалиях 
в зависимости от уровня повреждения развиваются невро-
логические симптомы, которые подразделяют на церебраль-
ные, цереброспинальные, спинальные. Наиболее частыми 
симптомами являются головная боль, головокружение, 
нарушения зрения, апноэ во сне и признаки дисфункции 
нижних черепных нервов, включая фасцикуляцию языка, 
дисфагию, дизартрию. Моторные и сенсорные симптомы, 
вызванные нарушениями функций спинного мозга, связаны 
с сирингомиелией или сколиозом [3–5]. Из редко встречаю-
щихся клинических проявлений ААК можно отметить кло-
нический блефароспазм, поражение зрительного нерва, ли-
цевой гемиспазм, сердечно-сосудистые нарушения. Среди 
пароксизмальных расстройств неэпилептической природы 
встречаются синкопальные состояния, drop attacks [6].

Представляем клинический случай фармакорезистент-
ной синусовой тахиаритмии, ассоциированной с аномали-
ей Арнольда — Киари.

Клиническое наблюдение
Пациентка  Ф., 49 лет, поступила на лечение в нейро-

хирургическое отделение Республиканской клиничес­
кой больницы (РКБ) им. Г.Г.  Куватова по направлению 
невролога в плановом порядке. При поступлении основ-
ные жалобы: учащенное сердцебиение, головные боли, 
головокружение, шаткость при ходьбе, боль в левой руке 
с иррадиацией в лопатку. За 3 нед. до госпитализации 
у пациентки появились кратковременные приступы с по-
терей сознания на несколько секунд до 4 раз в день. Жен-
щина наблюдается у кардиолога по поводу фибрилляции 
предсердий. Лечение в кардиологическом отделении рай-
онной больницы, попытки подобрать антиаритмический 
препарат не увенчались успехом, значимого эффекта 
от терапии не было. Учитывая синкопальные состояния, 
неэффективность лекарственной терапии, с целью восста-
новления сердечного ритма пациентка направлена на об-
следование в РКБ им. Г.Г. Куватова. Наследственный анам-
нез не отягощен. Вредных привычек не имеет.

Объективное исследование: у пациентки нормаль-
ное телосложение, ИМТ=24,2. Дыхание везикулярное, 
хрипов нет. Сердечные тоны аритмичные, артериальное 
давление 110/70 мм рт. ст., пульс 102 уд./мин (без дефи-
цита пульса). В неврологическом статусе: вертикальный 
нистагм «бьющий вниз», умеренно выраженная сенситив-
но-мозжечковая атаксия, снижение поверхностной чув-
ствительности по проводниковому типу с уровня С3. При 
проведении нейропсихологического исследования когни-
тивных нарушений не выявлено. Проведенные рутинные 
клинико-лабораторные исследования не выявили патоло-
гических изменений.

По данным МРТ головного мозга выявлены призанки 
ААК с эктопией миндалин мозжечка на 9 мм, с дорсаль-
ной компрессией на уровне шейно-медуллярного сое-
динения, с ассоциированной сирингомиелией на уровне 
С1–С6 и ретроцеребеллярной кистой (рис. 1А). По дан-

ным электрокардиограммы до операции: фибрилляция 
предсердий, тахисистолическая форма, частота сокра-
щения желудочков 92–170 уд./мин, диффузные измене-
ния в миокарде.

Пациентке проведено нейрохирургическое оператив-
ное лечение: типичная резекция миндалин мозжечка с вос-
становлением оттока ликвора через большую цистерну, 
дуропластикой аутотрансплантатом, ревизия входа в цен-
тральный канал. После проведения хирургического вме-

Рис. 1. МРТ головного мозга, Т1-взвешенное изображе-
ние, сагиттальная плоскость:

А — аномалия Арнольда — Киари с эктопией миндалин мозжечка 
на 9 мм, дорсальной компрессией на уровне шейно-медуллярного соеди-
нения, ассоциированная с сирингомиелией С1–С6 и ретроцеребелляр-
ной кистой (до операции); Б — регресс ретроцеребеллярной, сиринго-
миелитической кист с разрешением дорсальной компрессии на уровне 
цервикомедуллярного соединения (через 5 мес. после операции)
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шательства у пациентки зафиксирован синусовый ритм 
с частотой сердечных сокращений 50–60 уд./мин. При 
контрольной МРТ через 5 мес. после хирургического ле-
чения: регресс ретроцеребеллярной и сирингомиелити-
ческой кист, а также разрешение дорсальной компрессии 
на уровне цервикомедуллярного соединения (рис. 1Б).

Обсуждение
Происхождение ретроцеребеллярной кисты 

и дорсальной компрессии на уровне шейно-медул-
лярного соединения можно объяснить, основываясь 
на гидродинамической теории W.J.  Gardner, соглас-
но которой гидромиелитические полости образуют-
ся в результате пульсовой гидродинамической волны, 
возникающей в системе желудочков мозга при пульса-
ции хориоидальных сплетений. Вследствие препятствия 
на уровне большого затылочного отверстия, вызван-
ного эктопией миндалин мозжечка, пульсация гасится 
о стенки центрального канала спинного мозга при со­
ударении, что способствует постепенному расширению 
центрального канала [7]. B.  Williams объяснил образо-
вание гидромиелии тем, что при ААК опущенные мин-
далины мозжечка блокируют отток ликвора на уровне 
цервикомедуллярного перехода, чем создают разницу 
давлений между полостью черепа и спинномозговым ка-
налом [8]. Гипотеза E.H. Oldfield et al. (1994) гласит, что 
формирование гидромиелитических полостей связано 
с «поршневым механизмом»: во время каждой сердечной 
систолы дистопированные миндалины мозжечка созда-
ют разницу давлений между краниальным и спинальным 
субарахноидальным пространствами [9].

Нарушение сердечного ритма при ААК связывают с рас-
стройством вегетативной иннервации сердца в сфере выс-
шей нейрогормональной регуляции с преобладанием вагус-
ных нарушений на фоне гипертензионно-гидроцефального 
синдрома. В 2005 г. O. Prilipko et al. опубликовали наблю-
дение пациента, страдавшего ААК I типа с синдромом хро-
нической усталости, ортостатической интолерантностью, 
частыми синкопальными состояниями и синдромом ор-
тостатической постуральной тахикардии. По данным МРТ, 
эктопия миндалин мозжечка составила 7 мм ниже уров-
ня большого затылочного отверстия. После проведения 
декомпрессионного хирургического вмешательства вы-
шеперечисленные симптомы, кроме синдрома хрониче-
ской усталости, были купированы. Исходя из этого авторы 
выдвинули гипотезу о компрессии структур задней череп-
ной ямки c воздействием на nucleus tractus solitarii или 
на проводящие пути, обеспечивающие барорефлекс [10]. 
C.  Elia et al. (2017) опубликовали наблюдение пациентки 
31 года с тахиаритмией, резистентной к фармакотерапии 
и кардиоабляции. МРТ головного мозга выявила у нее ААК 
(эктопия миндалин мозжечка 12 мм) в сочетании с сирин-
гомиелией. Субокципитальная декомпрессия позволила 
добиться полного разрешения аритмии [11].

Патофизиологические механизмы, способствующие 
нарушению ауторегуляции сердечного ритма у нашей 
пациентки с ААК, могут быть объяснены: а) компрессией 
и ангуляцией в цервикомедуллярном соединении, затра-
гивающем нижние черепные нервы и ядра ствола голов-
ного мозга; б) компрессией восходящей ретикулярной 
системы среднего мозга; в) компрессией нисходящих 
волокон, берущих начало в ядре блуждающего нерва, 

сердечно-сосудистом центре продолговатого мозга, 
представленного nucleus ambiguus, на уровне шейно-ме-
дуллярного соединения, а также дорсального моторного 
ядра и восходящих волокон от хеморецепторов, механо-
рецепторов и барорецепторов.

Заключение
В описанном случае у пациентки, длительное время 

наблюдавшейся у кардиолога по поводу нарушения сер-
дечного ритма, появилась новая симптоматика в виде 
приступов с кратковременной потерей сознания, голо-
вокружением, нарушениями координации, что потре-
бовало проведения диагностики со стороны нервной 
системы. После клинического обследования и нейрови-
зуализации был выставлен диагноз ААК в сочетании с си-
рингомиелией, ретроцеребеллярной кистой и нарушени-
ем сердечного ритма. После успешного хирургического 
лечения сердечный ритм восстановился, купировался 
неврологический дефицит, приступов с потерей созна-
ния более не наблюдалось.

Приведенное наблюдение подтверждает, что ААК мо-
жет приводить к развитию нарушений сердечного рит-
ма. В клинической практике при сочетании фармако-
резистентной кардиальной аритмии и неврологической 
симптоматики необходимо исключать патологию кра-
ниовертебрального перехода, своевременная коррекция 
которой позволяет добиться полного разрешения карди-
альной патологии.
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