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Резюме ___________________________________________________________________________________________________ 

Введение. Мальформация Киари I типа (МКI) – врожденная аномалия краниоверте-
брального перехода, характеризующаяся опущением миндалин мозжечка, что при-
водит к компрессии ствола мозга и нарушению ликвороциркуляции. Клинические 
проявления заболевания и эффективность хирургического лечения могут суще-
ственно различаться в зависимости от возраста пациента.
Цель. Выявить возрастные особенности клинических проявлений МКI у пациентов 
из Азербайджана и оценить эффективность декомпрессионных операций на уровне 
краниовертебрального перехода.
Материалы и методы. Ретроспективный анализ проведен на 102 пациентах с маль-
формацией Киари I типа, прошедших хирургическое лечение в Азербайджанском 
медицинском университете и Республиканском нейрохирургическом центре в 2016–
2024 гг. Пациенты разделены на 6 возрастных групп. Диагноз подтвержден данными 
МРТ, клиническая симптоматика оценивалась с использованием структурированно-
го опросника. Оценка хирургического лечения проведена по шкале Chicago Chiari 
Outcome Scale (CCOS). 
Результаты. Классическая форма мальформация Киари I типа выявлена у 66,7% па-
циентов, осложненная (с сирингомиелией и гидроцефалией) – у 33,3%. Сирингоми-
елия диагностирована у 36,3% пациентов, преимущественно в возрасте до 40 лет. 
Средний балл CCOS варьировал от 14,6 (<20 лет) до 12,6 (60–69 лет). У пожилых паци-
ентов частота послеоперационных осложнений была выше, однако хирургическое 
лечение демонстрировало положительную динамику во всех возрастных группах. 
Полученные данные подчеркивают необходимость индивидуального подхода к диа-
гностике и терапии в зависимости от возраста пациента.
Заключение. Возраст оказывает значительное влияние на течение и исходы лече-
ния мальформации Киари I типа. Молодые пациенты демонстрируют лучший ре-
гресс симптомов после операции, в то время как у пожилых отмечается более вы-
сокий риск осложнений. Хирургическое лечение эффективно во всех возрастных 
группах, что подчеркивает необходимость индивидуального подхода к диагностике 
и терапии.
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Abstract ___________________________________________________________________________________________________ 

Introduction.  Chiari Malformation Type I is a congenital anomaly of the 
craniovertebral junction characterized by the descent of the cerebellar tonsils, leading 
to brainstem compression and cerebrospinal fluid circulation disturbances. The 
clinical manifestations and effectiveness of surgical treatment can vary significantly 
depending on the patient’s age. 
Purpose. To identify age-specific clinical features of Chiari Malformation Type I in 
Azerbaijani patients and to assess the effectiveness of decompression surgery at the 
craniovertebral junction.
Materials and methods. A retrospective analysis was conducted on 102 patients with 
Chiari Malformation Type I who underwent surgical treatment at Azerbaijan Medical 
University and the Republican Neurosurgery Center from 2016 to 2024. The patients were 
divided into six age groups. The diagnosis was confirmed by MRI, and clinical symptoms 
were assessed using a structured questionnaire. Surgical outcomes were evaluated using 
the Chicago Chiari Outcome Scale (CCOS). 
Results. The classical form of Chiari Malformation Type I was identified in 66.7% of patients, 
while the complicated form (with syringomyelia and hydrocephalus) was observed in 
33.3%. Syringomyelia was diagnosed in 36.3% of patients, predominantly under the age 
of 40. The average CCOS score ranged from 14.6 (<20 years) to 12.6 (60–69 years. The 
rate of postoperative complications was higher in elderly patients; however, the surgical 
treatment showed a favorable progression across all age groups. The findings highlight 
the need for an individualized approach to diagnosis and therapy based on patient age.
Conclusion.  The age significantly influences the course and outcomes of Chiari 
Malformation Type I treatment. Younger patients demonstrated greater symptom 
regression after surgery, while older patients had a higher risk of complications. The 
surgical treatment was effective in all age groups, emphasizing the importance of a 
personalized approach to diagnosis and therapy.
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	� ВВЕДЕНИЕ
Изучение мальформации Киари I типа (МКI) началось в конце  XIX в., когда ав-

стрийский патологоанатом Ханс Киари впервые описал аномалии мозжечка, ствола 
мозга и верхних шейных сегментов спинного мозга на основе 40 аутопсий. Он пред-
ложил классификацию мальформаций, выделив 4 типа, где МКI является наиболее 
распространенной формой [1].

Классически МКI характеризуется как врожденная аномалия, сопровождающая-
ся опущением миндалин мозжечка ниже уровня большого затылочного отверстия 
(БЗО), что приводит к компрессии ствола мозга и нарушению ликвороциркуляции. 
МКI может сочетаться с сирингомиелией, гидроцефалией или идиопатическим ско-
лиозом, что усложняет клиническую картину заболевания [2]. У детей сколиоз встре-
чается часто и требует тщательного ортопедического обследования [3], тогда как у 
взрослых сирингомиелия выявляется в 70% случаев [4].

Распространенность МКI варьирует от 0,1 до 0,5%, но этот показатель может быть 
занижен из-за случайных находок на МРТ. Несмотря на значительное число публи-
каций, многие аспекты заболевания остаются дискутабельными. Долгое время ос-
новным диагностическим критерием считалось опущение миндалин мозжечка ниже 
линии Мак-Рея на 3–5 мм, однако современные исследования подчеркивают диагно-
стическую важность краниовертебральных анатомических особенностей, компрес-
сии невральных структур и нарушения ликвороциркуляции [5, 6].

Клинические проявления МКI крайне разнообразны и зависят от возраста па-
циента, выраженности компрессии и степени нарушения ликвороциркуляции на 
уровне БЗО [7, 8]. У детей младше 6 лет преобладает орофарингеальная дисфункция, 
включая затруднения при глотании, а также задержка речевого развития. В возрасте 
3–5 лет чаще встречаются сирингомиелия (85,7%), сколиоз (38,1%) и головные боли 
(57,1%). У подростков и взрослых преобладают хронические головные боли, боли 
в шее, онемение конечностей и нарушение глотания [4, 7]. В пожилом возрасте МКI 
может проявляться менее специфично, что затрудняет диагностику и требует диффе-
ренциального подхода [9, 10]. 

Хирургическая декомпрессия краниовертебрального перехода остается основ-
ным методом лечения, направленным на устранение компрессии и восстановление 
ликвороциркуляции. Различные хирургические стратегии, включая декомпрессию 
задней черепной ямки, пластику твердой мозговой оболочки и коагуляцию минда-
лин мозжечка, показывают разную эффективность в зависимости от возраста паци-
ента [11].

Долгосрочные результаты зависят также и от степени компрессии ствола мозга. 
У детей хирургическое лечение часто улучшает неврологические симптомы и спо-
собствует регрессу сколиоза [9, 12]. У взрослых прогноз определяется длительно-
стью заболевания и степенью поражения нервной системы. Исследования показы-
вают, что своевременное вмешательство улучшает качество жизни и снижает риск  
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прогрессирования [11]. Однако выбор хирургической тактики остается предметом 
дискуссий и зависит от индивидуальных особенностей пациента [12].

Несмотря на прогресс в изучении МКI, возрастные особенности клинических 
проявлений и результаты хирургического лечения недостаточно изучены. Данные 
о пациентах из Азербайджана отсутствуют в международной литературе. Настоящее 
исследование направлено на восполнение этого пробела. Результаты могут способ-
ствовать совершенствованию диагностических и лечебных подходов, особенно в 
регионах с ограниченным доступом к специализированной медицинской помощи.

	� ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ
Выявить возрастные особенности клинических проявлений МКI у пациентов из 

Азербайджана и оценить эффективность декомпрессионных операций на уровне 
краниовертебрального перехода.

	� МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
В ретроспективное исследование включены 102 пациента с МКI, перенесшие 

хирургическое лечение в Азербайджанском медицинском университете и Респу-
бликанском нейрохирургическом центре (2016–2024 гг.). Средний возраст соста-
вил 35,1±1,4 года (58 женщин, 44 мужчины). Пациенты распределены по возрасту:  
<20 лет (n=14), 20–29 лет (n=22), 30–39 лет (n=31), 40–49 лет (n=16), 50–59 лет (n=14), 
60–69 лет (n=5).

МКI представлена в 66,7% (n=68) случаев в классической форме и в 33,3% (n=34) в 
осложненной (сирингомиелия, гидроцефалия). Клинический диагноз подтверждал-
ся по данным МРТ головного мозга и шейного отдела позвоночника. Симптоматика 
оценивалась с использованием структурированного опросника на основе очных 
консультаций, телефонных интервью и анализа медицинской документации.

Постоперационные результаты оценивались с использованием 16-балльной 
Chicago Chiari Outcomes Scale (CCOS), позволяющей объективно определить степень 
восстановления пациента. Шкала состоит из 4 доменов, включающих болевые сим-
птомы (головная и шейная боль, чувствительные нарушения), неболевые симптомы 
(атаксия, нарушения глотания, сирингомиелия, вегетативные расстройства), функ-
циональность (восстановление способностей пациента) и осложнения (инфекци-
онные и неинфекционные). Каждый из доменов оценивается по 4-балльной шкале. 
При этом наивысшая оценка (4 балла) свидетельствует об устранении симптомов и 
отсутствии осложнений. Пациенты с 3 баллами имели значительное улучшение, но 
частичные симптомы сохранялись. При 2 баллах состояние оставалось неизменным 
или ухудшалось, а осложнения требовали дополнительного лечения. Оценка 1 балл 
указывала на тяжелый функциональный дефицит и некупируемые осложнения. Сум-
ма баллов по всем категориям позволяла определить общий результат операции, где 
≥13 баллов – хороший функциональный результат, 9–12 баллов – частичное восста-
новление, 4–8 баллов – выраженные нарушения [13].

Полученные цифровые данные обрабатывались методами вариационного 
(Н-тест Краскела – Уоллиса), дискриминантного (χ2 Пирсона) и корреляционного  
(ρ Спирмaна) анализов в статистическом пакете SPSS-26 [14].
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	� РЕЗУЛЬТАТЫ
Анализ данных показал, что во всех группах преобладала изолированная форма 

МКI (66,7%, n=68). Причем чаще всего она выявлялась в возрастной группе 50–59 лет 
(85,7%), тогда как среди пациентов 20–29 лет данный показатель был наименьшим 
и составил 54,5%. Частота встречаемости сочетанной МКI была противоположной и 
варьировала от 14,3% у пациентов 50–59 лет до 45,5% в 20–29-летнем возрасте. Сре-
ди сопутствующих патологий сирингомиелия диагностирована у 36,3% пациентов, 
чаще в 60–69 лет (71,4%), а гидроцефалия – у 31,3% пациентов 40–49 лет. Сколиоз 
выявлен у 8,8% пациентов (n=9), с небольшим преобладанием в группе 40–49 лет 
(12,5%).

Радиологические данные
Дистопия миндалин мозжечка уровня Grade2 (6–11 мм, n=60) встречалась  

у 50% пациентов младше 20 лет и у 100% в 60–69 лет. Опущение миндалин уровня 
Grade3 (≥13 мм, n=30) чаще наблюдалось в 30–39 лет (32,3%) и 50–59 лет (35,7%),  
а уровень Gradе1 (≤5 мм, n=12)  регистрировался только у пациентов младше 40 лет, 
преимущественно в 30–39 лет (22,6%). Средняя глубина дистопии варьировала от  
8,2 мм (40–49 лет) до 10,9 мм (50–59 лет). Статистически значимых различий по уров-
ню расположения миндалин и степени их опущения между возрастными группами 
не выявлено (p>0,05).

Клинические проявления
Средняя продолжительность симптомов увеличивалась с возрастом – от 1,7 го-

да (<20 лет) до 10,4 года (60–69 лет). Медиана варьировала от 0,8 года (<20 лет) до  
3,7 года (50–59 лет), в группе 60–69 лет – 1,0 года. Анализ времени от появления пер-
вых симптомов до операции показал, что диагноз в течение первого года устанавли-
вался чаще у пациентов <20 лет (64,3%), тогда как в группе 20–29 лет этот показатель 
составил всего 18,2%. Длительность симптомов более 3 лет до постановки диагно-
за чаще отмечалась у пациентов 40–49 лет (62,5%). Половина пациентов (n=51) до 
диагностики МКI получали консервативное лечение из-за ошибочной диагностики, 
причем частота не различалась между возрастными группами (χ2=0,664, p=0,985; 
H=0,658).

Проанализировав неврологические симптомы на момент постановки диагноза, 
мы выявили, что субъективно худшим симптомом во всех возрастных группах была 
головная боль (ГБ) (64,3–80,6%), чаще встречаясь в 30–39 лет (80,6%), преимуще-
ственно Вальсальва-индуцированная (72,7–87,1%).  Реже у пациентов были жалобы 
на мигренеподобную (12,5–22,6%, чаще в группе 30–39 лет) и головную боль напря-
жения (9,1–35,7%, чаще у пациентов <20 лет). Дополнительно наиболее частыми жа-
лобами у пациентов всех возрастных групп были общая слабость (78,6% у пациентов 
<20 лет, 14,3% в группе 50–59 лет), онемение в верхних конечностях (в 30–39 лет –  
80,6% и в 60–69 лет –  80,0%), слабость в верхних (35,7–61,3%) и нижних (7,1–41,9%) 
конечностях (у 40,9–45,2% пациентов 20–49 лет) и парестезии в конечностях у  22,7–
80,0% пациентов. Нарушения равновесия и атаксия чаще встречались в возрастной 
группе 40–49 лет (56,3%). Головокружение регистрировалось у 28,6–68,8% пациен-
тов с наибольшей частотой в 40–49 лет.  Нарушение походки отмечалось у 14,3–50,0% 
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пациентов, чаще в 30–49 лет. Синдром ночного апноэ наблюдался у 7,1–25,0% па-
циентов, а дисфагия – у 12,5–21,4%. Нарушения слуха (4,5–7,1%), снижение памяти, 
апатия и ухудшение внимания (≤9,1%) отмечались в отдельных возрастных группах 
без значимых различий (p>0,05) (табл. 1). У большинства пациентов (72,7–87,1%) жа-
лобы носили постоянный характер, тогда как эпизодические симптомы встречались 
значительно реже (≤28,6%).

Таблица1
Распределение симптомов в разных возрастных группах
Table 1
Distribution of symptoms across different age groups

Симптомы Koл-во
Возрастная группа, лет

<20 20–29 30–39 40–49 50–59 60–69 Pχ2

Общая слабость
N 11 8 11 7 2 1
% 78,6% 36,4% 35,5% 43,8% 14,3% 20,0% 0,016

Боль в шейно-затылоч-
ной области

N 13 18 29 15 13 4
% 92,9% 81,8% 93,5% 93,8% 92,9% 80,0% 0,672

Боль в надплечье
N 9 14 22 13 11 3
% 64,3% 63,6% 71,0% 81,3% 78,6% 60,0% 0,798

Диффузная боль в верх-
них конечностях

N 4 9 14 6 3 4
% 28,6% 40,9% 45,2% 37,5% 21,4% 80,0% 0,259

 Диффузная боль в ниж-
них конечностях

N 0 7 7 3 2 0
% 0,0% 31,8% 22,6% 18,8% 14,3% 0,0% 0,195

 Онемение в верхних 
конечностях

N 5 14 25 9 8 4
% 35,7% 63,6% 80,6% 56,3% 57,1% 80,0% 0,081

 Онемение в нижних 
конечностях

N 0 9 14 5 4 0   
% 0,0% 40,9% 45,2% 31,3% 28,6% 0,0% 0,030

Слабость в верхних 
конечностях

N 5 10 19 9 6 2
% 35,7% 45,5% 61,3% 56,3% 42,9% 40,0% 0,602

Слабость в нижних конеч-
ностях

N 1 8 13 6 6 0
% 7,1% 36,4% 41,9% 37,5% 42,9% 0,0% 0,124

Нарушение походки
N 2 4 15 8 5 1
% 14,3% 18,2% 48,4% 50,0% 35,7% 20,0% 0,076

Головокружение
N 4 7 17 11 5 3
% 28,6% 31,8% 54,8% 68,8% 35,7% 60,0% 0,118

Тошнота
N 4 4 11 3 3 1
% 28,6% 18,2% 35,5% 18,8% 21,4% 20,0% 0,715

Рвота
N 3 3 8 2 2 1
% 21,4% 13,6% 25,8% 12,5% 14,3% 20,0% 0,840

Нарушение артикуляции
N 0 0 2 0 1 0
% 0,0% 0,0% 6,5% 0,0% 7,1% 0,0% 0,559

Нарушение глотания
N 2 1 5 1 2 2
% 14,3% 4,5% 16,1% 6,3% 14,3% 40,0% 0,341

Нарушение равновесия
N 3 4 13 9 4 3
% 21,4% 18,2% 41,9% 56,3% 28,6% 60,0% 0,098
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Окончание таблицы 1

Оперативное лечение
Наиболее частым хирургическим вмешательством была  микрохирургическая 

субокципитальная декомпрессия ЗЧЯ с резекцией дуги С1 без вскрытия ТМО 
(PFD1), выполненная у 9,7–28,6% пациентов, в 6,5–14,3% случаев дополнявшаяся 
резекцией С2.

Самой распространенной процедурой у пациентов 30–59 лет стала PFDD с суба-
рахноидальной ревизией отверстия Мажанди, иссечением арахноидальных спаек 
и резекцией/коагуляцией миндалин мозжечка (PFD1D-RM/CT), проведенная у 31,3–
35,7%. В группе 60–69 лет эта методика не применялась. PFDD с расширительной ду-
ропластикой чаще выполнялась у пациентов 20–29 лет (7,1–27,3%). Дополнительные 
вмешательства, включая пластику твердой мозговой оболочки и ревизию отверстия 
Мажанди, чаще выполнялись у пациентов 20–39 лет (29,0–31,8%). PFD2D-RM прово-
дилась реже (≤9,1% в 20–29 лет). Статистический анализ (χ2=45,064, p=0,119) не вы-
явил достоверных различий в частоте хирургических методов между возрастными 
группами. 

Симптомы Koл-во
Возрастная группа, лет

<20 20–29 30–39 40–49 50–59 60–69 Pχ2

 Осиплость голоса
N 0 0 3 1 1 0

% 0,0% 0,0% 9,7% 6,3% 7,1% 0,0% 0,572

Затруднение дыхания
N 1 5 6 4 2 1

% 7,1% 22,7% 19,4% 25,0% 14,3% 20,0% 0,838

 Эпизоды приступов 
кашля

N 0 2 2 1 0 0

% 0,0% 9,1% 6,5% 6,3% 0,0% 0,0% 0,738

Ночное апноэ
N 3 7 7 3 5 2

% 21,4% 31,8% 22,6% 18,8% 35,7% 40,0% 0,803

Потеря сознания
N 1 8 6 0 2 0

% 7,1% 36,4% 19,4% 0,0% 14,3% 0,0% 0,043

Судороги в конечностях
N 0 2 1 0 0 0

% 0,0% 9,1% 3,2% 0,0% 0,0% 0,0% 0,492 

Нарушение зрения
N 1 1 0 2 0 0

% 7,1% 4,5% 0,0% 12,5% 0,0% 0,0% 0,350

 Спинальный пирамид-
ный синдром

N 0 4 4 0 1 0

% 0,0% 18,2% 12,9% 0,0% 7,1% 0,0% 0,263

Бульбарный синдром
N 3 6 8 7 4 1

% 21,4% 27,3% 25,8% 43,8% 28,6% 20,0% 0,780

 Мозжечковый синдром
N 0 1 7 3 2 1

% 0,0% 4,5% 22,6% 18,8% 14,3% 20,0% 0,273

Гипертензионно-гидроце-
фальный синдром

N 11 20 27 15 10 4

% 78,6% 90,9% 87,1% 93,8% 71,4% 80,0%    0,506

Синдром центрального 
канала

N 4 5 10 8 3 3

% 28,6% 22,7% 32,3% 50,0% 21,4% 60,0% 0,325
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Таблица 2
Постоперационные результаты 
Table 2
Postoperative results

Симптомы
Возрастная группа, лет

<20 20–29 30–39 40–49 50–59 60–69 Pχ2

CCOS

>13 
баллов

N 12 18 23 12 9 3

% 85,7% 81,8% 74,2% 75,0% 64,3% 60,0%

9–12 
баллов

N 2 2 8 4 4 2

% 14,3% 9,1% 25,8% 25,0% 28,6% 40,0% 0,467

4–8 
баллов

N 0 2 0 0 1 0

% 0,0% 9,1% 0,0% 0,0% 7,1% 0,0%

Pain

1
N 0 0 1 0 0 0

% 0,0% 0,0% 3,2% 0,0% 0,0% 0,0%

2
N 2 3 4 1 2 2

% 14,3% 13,6% 12,9% 6,3% 14,3% 40,0%

3
N 2 4 10 10 3 2

% 14,3% 18,2% 32,3% 62,5% 21,4% 40,0% 0,254

4
N 10 15 16 5 9 1

% 71,4% 68,2% 51,6% 31,3% 64,3% 20,0%

Non-pain

1
N 0 1 0 0 0 0

% 0,0% 4,5% 0,0% 0,0% 0,0% 0,0%

2
N 1 3 4 6 2 1

% 7,1% 13,6% 12,9% 37,5% 14,3% 20,0%

3
N 5 12 14 7 6 4

% 35,7% 54,5% 45,2% 43,8% 42,9% 80,0% 0,328

4
N 8 6 13 3 6 0

% 57,1% 27,3% 41,9% 18,8% 42,9% 0,0%

Постоперационные результаты
Статистически значимых различий между возрастными группами по общему 

послеоперационному результату (H=2,695, p=0,747), выраженности боли (H=7,402, 
p=0,192), неврологическим симптомам (H=10,093, p=0,073) и функциональному вос-
становлению (H=5,684, p=0,338)  не выявлено. Выраженность болевого синдрома 
(Pain) варьировала: более сильная боль (1–2 балла) чаще встречалась в 50–59 лет 
(14,3%) и 60–69 лет (40,0%), тогда как менее интенсивная (4 балла) регистрировалась 
у пациентов <20 лет (71,4%) и 20–29 лет (68,2%). В 40–49 лет чаще отмечалась умерен-
ная боль (3 балла – 62,5%).

Неврологические симптомы, не связанные с болью (Non-pain), были наиболее 
выражены в 60–69 лет (80,0%), в 40–49 лет преобладали умеренные проявления  
(3 балла – 43,8%). Функциональное восстановление (Functionality) варьировало меж-
ду возрастными группами: максимальный уровень (4 балла) чаще встречался у па-
циентов <20 лет (64,3%) и 30–39 лет (54,8%), тогда как в 60–69 лет пациенты с таким 
показателем отсутствовали (табл. 2).
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Частота послеоперационных осложнений (Complications) была низкой:  86,4–
100% пациентов  не имели осложнений. Ранние послеоперационные осложнения 
наблюдались в 9,7% случаев у пациентов 30–39 лет, тогда как в остальных возраст-
ных группах их частота была минимальной. Поздние осложнения также регистри-
ровались редко (80,0–100% без осложнений). Инфекционные осложнения чаще 
встречались у пациентов старше 50 лет (14,3–20,0%), а неинфекционные – у паци-
ентов 30–39 лет (6,5%). Статистический анализ методом Краскела – Уоллиса не вы-
явил значимых различий между возрастными группами по частоте ранних (H=3,217, 
p=0,667), поздних (H=4,031, p=0,545) и общих (H=6,338, p=0,275) осложнений.

	� ОБСУЖДЕНИЕ
МКI представляет собой сложное заболевание с возрастными различиями в кли-

нических проявлениях, сопутствующих патологиях и эффективности лечения. Ана-
лиз клинической картины пациентов из нашей когорты выявил существенные воз-
растные различия в манифестации заболевания, частоте сопутствующих патологий 
и эффективности хирургического лечения.

В нашей серии пациентов старше 50 лет преобладает изолированная форма МКI 
(85,7%), тогда как у пациентов 20–29 лет чаще встречались сочетанные формы (45,5%). 
Это может быть связано с более агрессивным течением заболевания в молодом воз-
расте, ранней диагностикой сирингомиелии и сколиоза у молодых пациентов, тогда 
как у пожилых заболевание прогрессирует медленнее, приводя к структурным из-
менениям и усилению симптомов [3, 4]. Интересно отметить, что у пациентов старше 
50 лет изолированная форма МКI встречалась в 85,7% случаев, тогда как у пациентов 
20–29 лет этот показатель составлял лишь 54,5%. Это может свидетельствовать о том, 

Симптомы
Возрастная группа, лет

<20 20–29 30–39 40–49 50–59 60–69 Pχ2

Functionality

1
N 0 1 0 0 0 0

% 0,0% 4,5% 0,0% 0,0% 0,0% 0,0%

2
N 1 2 1 1 2 0

% 7,1% 9,1% 3,2% 6,3% 14,3% 0,0%

3
N 4 9 13 7 6 5

% 28,6% 40,9% 41,9% 43,8% 42,9% 100,0% 0,537

4
N 9 10 17 8 6 0

% 64,3% 45,5% 54,8% 50,0% 42,9% 0,0%

Complications

1
N 0 2 1 0 0 0

% 0,0% 9,1% 3,2% 0,0% 0,0% 0,0%

2
N 1 0 1 0 1 0

% 7,1% 0,0% 3,2% 0,0% 7,1% 0,0%

3
N 0 1 2 0 0 0

% 0,0% 4,5% 6,5% 0,0% 0,0% 0,0% 0,789

4
N 13 19 27 16 13 5

% 92,9% 86,4% 87,1% 100,0% 92,9% 100,0%

Окончание таблицы 2
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что изолированная МКI имеет более плавное прогрессирование симптомов и сгла-
женную клиническую картину. Однако с возрастом заболевание прогрессирует, при-
водя к более выраженным структурным изменениям, которые усиливают симптомы. 
В то же время у молодых пациентов повышенная частота сочетанных форм может 
быть связана с активным ростом и развитием организма, что способствует раннему 
выявлению сопутствующих нарушений, и более агрессивным течением заболевания 
[8]. Среди сопутствующих патологий наиболее часто встречалась сирингомиелия, 
причем ее распространенность достигала 71,4% в группе 50–59 лет, что может сви-
детельствовать о накоплении патологических изменений при длительном течении 
заболевания. Эти данные соответствуют исследованиям Ozerdemoglu et al. (2003), ко-
торые выявили, что сирингомиелия является ключевым фактором, влияющим на не-
врологический дефицит и функциональные исходы пациентов с МКI, особенно при 
наличии сколиоза [4].

Особенности болевого синдрома и неврологических симптомов
Головная боль, особенно Вальсальва-индуцированная, была ведущим симптомом 

во всех возрастных группах, что подтверждается данными предыдущих исследова-
ний [7, 13]. Ее выраженность зависела от возраста и степени компрессии ликворных 
путей. У пациентов старше 50 лет болевой синдром был более интенсивным, веро-
ятно, из-за длительности заболевания и прогрессирования патологических измене-
ний. В группе 50–59 лет выраженная боль (1–2 балла) отмечалась у 14,3% пациентов, 
тогда как среди пациентов младше 20 лет этот показатель составлял лишь 7,1%. Это 
подчеркивает важность учета длительности симптоматики при оценке тяжести за-
болевания и планировании лечения.

Неврологические симптомы, включая астению, атаксию, головокружение и па-
рестезии, встречались с разной частотой, но их возрастные различия не достигли 
статистической значимости. Сенсомоторные нарушения и атаксия чаще выявлялись 
у пациентов с выраженным краниовертебральным сужением и сирингомиелией, 
что согласуется с данными Grahovac et al. (2018) и Krieger et al. (2011) [3, 6]. Слабость 
в верхних конечностях чаще встречалась у пациентов <20 лет (78,6%), тогда как у 
пациентов 50–59 лет она регистрировалась лишь в 14,3% случаев. Это может быть 
связано с более активной диагностикой у молодых пациентов и возрастными изме-
нениями нервной системы, которые могут маскировать симптомы у пожилых паци-
ентов [10, 15].

Возрастные различия в диагностике и оперативном лечении
Анализ времени от появления первых симптомов до постановки диагноза пока-

зал значительное увеличение диагностического периода у пациентов старших воз-
растных групп. Данные Poca et al. (2024) также подтверждают, что более молодые 
пациенты получают диагноз быстрее, что может быть связано с выраженной клини-
ческой симптоматикой и большей диагностической настороженностью у педиатри-
ческих неврологов [15].

В нашей когорте 50% пациентов до постановки диагноза обращались за меди-
цинской помощью по поводу различных симптомов, однако получали неверные 
диагнозы и проходили неподходящее консервативное лечение. Подобные данные 
ранее были описаны в исследовании Tam et al. (2021), где отмечалось, что пациенты 
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с МКI часто первоначально диагностируются с мигренью, шейной миелопатией или 
функциональными расстройствами, что задерживает хирургическое вмешатель-
ство [16].

Хирургическое лечение и послеоперационные исходы
Mикрохирургическая субокципитальная декомпрессия, резекция дуги С1 с экс-

траарахноидальной расширительной дуропластикой [PFD1D] была наиболее часто 
выполняемой операцией в нашем исследовании, что соответствует данным других 
авторов (Tubbs et al., 2003; Poca et al., 2024) [7, 15]. У пациентов 20–39 лет чаще вы-
полнялись дополнительные процедуры, такие как коагуляция миндалин мозжеч-
ка, экстраарахноидальная диссекция и ревизия отверстия Мажанди, что связано с 
более высокой частотой сирингомиелии и нарушений ликвороциркуляции в этой 
возрастной группе. Результаты исследования показали, что большинство пациентов 
достигают благоприятных послеоперационных исходов, независимо от возраста, с 
низкой частотой осложнений. Однако степень функционального восстановления и 
выраженность болевого синдрома варьировали в зависимости от возрастной груп-
пы. У пациентов старше 50 лет чаще наблюдалась более выраженная боль, что может 
быть связано с длительностью симптоматики и наличием сопутствующих дегенера-
тивных изменений позвоночника (Schijman, 2004; Rick Labuda et al., 2022) [5, 8]. 

Согласно данным Gilmer et al. (2018), хирургическая декомпрессия в детском и 
подростковом возрасте чаще приводит к регрессу симптомов, тогда как у взрослых 
пациентов снижение давления в задней черепной ямке не всегда ведет к улучшению 
неврологического статуса [11]. В нашей работе существенный регресс симптомов 
после декомпрессионных операций наблюдался преимущественно у пациентов мо-
лодого возраста (20–39 лет), что может быть связано с более ранним обращением за 
медицинской помощью и меньшей длительностью заболевания. У пациентов стар-
ших возрастных групп регресс симптомов был менее выражен, что может указывать 
на необходимость более агрессивного подхода к лечению и реабилитации у этой ка-
тегории пациентов (Yates et al., 2020; Poca et al., 2024) [10, 15].

Средний балл по шкале Chicago Chiari Outcome Scale (CCOS) варьировал от 12,6 
(60–69 лет) до 14,6 (<20 лет). В группе 40–49 лет у 62,5% пациентов наблюдалась уме-
ренная боль (оценка 3 балла), тогда как в группе 60–69 лет у 40,0% пациентов боль 
была более выраженной (оценка 1–2 балла). Это подчеркивает важность индивиду-
ального подхода к лечению пациентов разных возрастных групп, учитывая их физио-
логические и клинические особенности. Интересно также отметить, что у пациентов 
младше 20 лет максимальный уровень функционального восстановления (оценка  
4 балла) наблюдался у 64,3% пациентов, тогда как в группе 60–69 лет пациенты с 
такой оценкой отсутствовали. Это может свидетельствовать о том, что молодые па-
циенты имеют больший потенциал для восстановления после хирургического вме-
шательства, тогда как у пожилых пациентов восстановление может быть ограничено 
возрастными изменениями и сопутствующими заболеваниями (Yates et al., 2020; Poca 
et al., 2024) [10, 15]. Это также соответствует результатам Aliaga et al. (2012), которые 
показали, что у молодых пациентов CCOS выше, чем у пожилых, а функциональное 
восстановление происходит быстрее [13].

Частота послеоперационных осложнений была низкой, не превышая 10% в боль-
шинстве возрастных групп. Это согласуется с исследованиями Yates et al. (2020),  
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где было показано, что у 85% пациентов после PFD1 наблюдается значительное улуч-
шение без существенных осложнений [10].

Патофизиологические механизмы и возрастные различия
Одним из ключевых факторов, определяющих клиническую картину МКI, являет-

ся краниоцервикальная нестабильность и ее влияние на цереброспинальную дина-
мику. Согласно данным Labuda et al. (2022), у взрослых пациентов с МКI компрессия 
ликворных путей может быть менее выраженной, но более устойчивой к хирурги-
ческой коррекции, что объясняет меньшую частоту регресса симптомов у пожилых 
пациентов [5]. Возрастные различия в эффективности хирургического лечения могут 
быть связаны не только с анатомическими изменениями, но и с нейропластичностью. 
Исследование Schijman (2004) показало, что адаптационные механизмы ликворной 
циркуляции у молодых пациентов выражены лучше, что может способствовать вос-
становлению после хирургической декомпрессии [8].

	� ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Проведенное исследование клинических проявлений МКI у пациентов разных 

возрастных групп из Азербайджана и оценка эффективности декомпрессионных 
операций на уровне краниовертебрального перехода выявили ряд важных законо-
мерностей, согласующихся с результатами ранее опубликованных исследований, но 
также подчеркивающих уникальные возрастные аспекты заболевания и его хирур-
гического лечения. Эти результаты позволяют углубить понимание патогенеза МКI, 
а также оптимизировать подходы к диагностике и лечению пациентов разных воз-
растных категорий.

Настоящее исследование подтверждает, что МКI характеризуется выраженной 
клинической вариабельностью, при этом возраст пациента играет значительную 
роль в проявлениях заболевания, частоте сочетанных патологий и послеопераци-
онных исходах. 

У пациентов младших возрастных групп чаще диагностируются сочетанные 
формы МКI с сирингомиелией и гидроцефалией, тогда как у пожилых пациентов 
преобладает изолированная форма заболевания. В младших возрастных группах  
(до 20 лет) наиболее распространенными симптомами являлись головная боль, 
боль в шее, атаксия и слабость в конечностях. Эти проявления часто были связа-
ны с сирингомиелией, которая диагностировалась у 36,3% пациентов. У пациентов  
20–39 лет отмечалась высокая частота сочетанных форм МКI, включая гидроцефа-
лию и сколиоз. В возрастной группе 40–49 лет чаще выявлялись нарушения коор-
динации, головокружение и нарушения равновесия, тогда как у пациентов старше  
50 лет симптомы были менее специфичными, что затрудняло диагностику.

Результаты хирургического лечения демонстрируют выраженный регресс сим-
птомов у пациентов младше 40 лет. Средний балл по шкале Chicago Chiari Outcome 
Scale (CCOS) в этой группе составил 14,6, тогда как в группе старше 50 лет – 12,6. Веро-
ятно, это связано с меньшей длительностью заболевания и лучшими компенсатор-
ными возможностями нервной системы.

Интересно, что у пожилых пациентов (60–69 лет) частота осложнений была 
выше, особенно инфекционных, что может быть связано с возрастными изменени-
ями иммунной системы и особенностями послеоперационного восстановления.  
Тем не менее даже в этой возрастной группе у большинства пациентов наблюдалась 

Клинические особенности и динамика симптоматики мальформации Киари  
I типа у пациентов различных возрастных групп в Азербайджане  
после декомпрессионных операций на краниовертебральном переходе
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положительная динамика, что подтверждает эффективность хирургического вмеша-
тельства независимо от возраста.

Важно отметить, что статистический анализ не выявил значимых различий между 
возрастными группами по частоте послеоперационных осложнений, что позволяет 
говорить о высокой безопасности хирургического лечения МКI вне зависимости от 
возраста пациента. 

Наше исследование также подтверждает гипотезу о том, что патофизиология МКI 
включает не только механическую компрессию структур задней черепной ямки, но 
и более сложные нарушения ликвороциркуляции, которые могут быть различными 
в разные возрастные периоды. Кроме того, вероятно, возрастные особенности влия-
ют на клинические проявления и эффективность хирургического лечения.

Таким образом, полученные данные свидетельствуют о том, что МКI представляет 
собой гетерогенное заболевание с выраженной возрастной зависимостью. У моло-
дых пациентов преобладают формы, ассоциированные с сирингомиелией и сколио-
зом, тогда как у взрослых и пожилых пациентов наблюдаются более выраженные не-
врологические нарушения, связанные с компрессией ствола мозга. Хирургическое 
лечение эффективно во всех возрастных группах, однако у пациентов старшего воз-
раста результаты могут быть менее выраженными, что требует дальнейших исследо-
ваний для оптимизации подходов к их лечению.

В будущем целесообразно проводить дополнительные исследования, направ-
ленные на выявление факторов, определяющих эффективность хирургического ле-
чения в разных возрастных группах, а также на разработку персонализированных 
подходов к диагностике и терапии МКI.
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