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Q07.0 Синдром Арнольда-Киари 

O99.3 Психические расстройства и болезни нервной системы,  

осложняющие беременность, роды и послеродовой период 

 

База для разработки клинических рекомендаций 

 Порядок оказания медицинской помощи взрослому населению по профилю 

"анестезиология и реаниматология", утвержденному приказом Министерства 

здравоохранения Российской Федерации от 15 ноября 2012 г. N 919н  

 Порядок оказания медицинской помощи по профилю «акушерство и гинекология 

(за исключением использования вспомогательных репродуктивных технологий)», 

утвержденному приказом Министерства здравоохранения        Российской Федерации от 

«01» ноября 2012 г. № 572н. 

 

При разработке клинических рекомендаций использовались материалы ведущих 

мировых организаций 

World Health Organization, American Academy of Family Physicians, Royal College of 

Obstetricians and Gynaecologists (RCOG), International Federation of Obstetrics and 

Gynecology (FIGO), Collège National des Gynécologues et Obstétriciens Français, American 

College of Obstetricians and Gynecologists (ACOG), Cochrane Reviews, рекомендации  World 

Federation of Societies of Anaesthesiologists, American Society of Anesthesiologists, American 

Society of Regional Anesthesia and Pain Medicine, Association of Women's Health, Obstetric 

and Neonatal Nurses, Société française d’anesthésie et de reanimation, Association of 

Anaesthetists of Great Britain and Ireland, European Society of Anaesthesiology, European 

Society for Regional Anaesthesia, Society for Obstetric Anesthesia and Perinatology, 

Obstetric Anaesthetists' Association (OAA),  European Resuscitation Council, материалы 

форумов «Мать и дитя», «Репродуктивный потенциал России», стандарты оказания 

медицинской помощи по данной проблеме, утвержденные МЗ РФ. 



Методы для сбора/селекции доказательств 

Доказательной базой для рекомендаций являются публикации, вошедшие в Cochrane 

Reviews,базы данных EMBASE и MEDLINE. 

Методы, использованные для оценки качества и силы доказательств 

 Консенсус экспертов 

 Оценка значимости в соответствии с рейтинговой схемой 

Рейтинговая схема для оценки уровня доказательств 

 

Уровни 

доказательств 
Описание 

1++ 

Мета-анализы высокого качества, систематические обзоры 

рандомизированных контролируемых исследований (РКИ), или РКИ с 

очень низким риском систематических ошибок 

1+ 
Качественно проведенные мета-анализы, систематические, или РКИ с 

низким риском систематических ошибок 

1- 
Мета-анализы, систематические, или РКИ с высоким риском 

систематических ошибок 

2++ 

Высококачественные систематические обзоры исследований случай-

контроль или когортных исследований. Высококачественные обзоры 

исследований случай-контроль или когортных исследований с очень 

низким риском эффектов смешивания или систематических ошибок и 

средней вероятностью причинной взаимосвязи 

2+ 

Хорошо проведенные исследования случай-контроль или когортные 

исследования со средним риском эффектов смешивания или 

систематических ошибок и средней вероятностью причинной 

взаимосвязи 

2- 

Исследования случай-контроль или когортные исследования с высоким 

риском эффектов смешивания или систематических ошибок и средней 

вероятностью причинной взаимосвязи 

3 
Не аналитические исследования (например: описания случаев, серий 

случаев) 

4 Мнение экспертов 

 

Описание методов, использованных для анализа доказательств: 

При отборе публикаций, как потенциальных источников доказательств, использованная 

в каждом исследовании методология изучается для того, чтобы убедиться в её валидности. 

Результат изучения влияет на уровень доказательств, присваиваемый  публикации, что в 



свою очередь влияет на силу, вытекающих из нее рекомендаций. Методологическое 

изучение базируется на нескольких ключевых вопросах, которые сфокусированы на тех 

особенностях дизайна исследования, которые оказывают существенное влияние на 

валидность результатов и выводов. Эти ключевые вопросы могут варьировать в 

зависимости от типов исследований, и применяемых вопросников, используемых для 

стандартизации процесса оценки публикаций. На процессе оценки несомненно может 

сказываться и субъективный фактор. Для минимизации потенциальных ошибок каждое 

исследование оценивалось независимо, т.е. по меньшей мере двумя независимыми 

членами рабочей группы. Какие-либо различия в оценках обсуждались уже всей группой в 

полном составе. При невозможности достижения консенсуса, привлекался независимый 

эксперт. 

 

Методы, используемые для формулирования рекомендаций 

Консенсус экспертов. 

Рейтинговая схема для оценки силы рекомендаций 

Сила Описание 

 

A 

По меньшей мере, один мета-анализ, систематический обзор или РКИ, оцененные 

как 1++, напрямую применимые к целевой популяции и демонстрирующие 

устойчивость результатов или группа доказательств, включающая результаты 

исследований, оцененные как 1+, напрямую применимые к целевой популяции и 

демонстрирующие общую устойчивость результатов 

 

B 

Группа исследований, оцененные как 2++, напрямую применимые к целевой 

популяции и демонстрирующие общую устойчивость результатов или 

экстраполированные доказательства из исследований, оцененных как 1++ или 1+ 

 

C 

Группа доказательств, включающая результаты исследований, оцененные как 2+, 

напрямую применимые к целевой популяции и демонстрирующие общую 

устойчивость результатов или экстраполированные доказательства из 

исследований, оцененных, как 2++ 

D Доказательства уровня 3 или 4; или экстраполированные доказательства из 

исследований, оцененных как 2+. 

Индикаторы доброкачественной практики (Good Practice Points –GPPs) 

Рекомендуемая доброкачественная практика базируется на клиническом опыте членов 

рабочей группы по разработке рекомендаций. 

Экономический анализ: 

Анализ стоимости не проводился и публикации по фармакоэкономике не 

анализировались.  

 



Метод валидизации рекомендаций: 

• Внешняя экспертная оценка;  

• Внутренняя экспертная оценка.  

 

Описание метода валидизации рекомендаций: 

Настоящие рекомендации в предварительной версии были рецензированы 

независимыми экспертами, которых попросили прокомментировать прежде всего то, 

насколько интерпретация доказательств, лежащих в основе рекомендаций доступна для 

понимания. Получены комментарии со стороны врачей анестезиологов-реаниматологов в 

отношении доходчивости изложения рекомендаций и их оценки важности  рекомендаций, 

как рабочего инструмента повседневной практики.  

Комментарии, полученные от экспертов, тщательно систематизировались и обсуждались 

членами рабочей группы. Каждый пункт обсуждался, и вносимые в результате этого 

изменения в рекомендации регистрировались. Если же изменения не вносились, то 

регистрировались причин отказа от внесения изменений.  

 

Консультация и экспертная оценка: 

Предварительная версия была выставлена для широкого обсуждения на сайте ФАР 

(www.far.org.ru) и на сайте «Ассоциации акушерских анестезиологов-реаниматологов» 

(www.arfpoint.ru), для  того, чтобы лица, не участвующие в форумах  имели возможность 

принять участие в обсуждении и совершенствовании рекомендаций.  

Проект рекомендаций был рецензирован так же независимыми экспертами, которых 

попросили прокомментировать, прежде всего, доходчивость и точность интерпретации 

доказательной базы, лежащей в основе рекомендаций.  

 

Рабочая группа: 

Для окончательной редакции и контроля качества рекомендации были повторно 

проанализированы членами рабочей группы, которые пришли к заключению, что все  

замечания и комментарии экспертов приняты во внимание, риск систематических ошибок 

при разработке рекомендаций сведен к минимуму.  

 

ВВЕДЕНИЕ 

Определение 

Мальформация Арнольда-Киари – врожденная патология, характеризующаяся 

опущением структур задней черепной ямки ниже уровня большого затылочного 

отверстия. 

Классификация 

http://www.far.org.ru/


Выделяют 4 типа аномалии Арнольда-Киари; чаще встречаются I и II тип. 

I тип. Характеризуется каудальным смещением мозжечка и опущением миндалин ниже 

большого затылочного отверстия. Может сочетаться с фиброзом мягкой и арахноидальной 

оболочек вокруг ствола мозга и миндалин мозжечка, гидромиелией, сирингомиелией, 

костными краниовертебральными аномалиями. 

II тип. Каудальная дислокация в шейный канал нижних отделов червя, продолговатого 

мозга, IV желудочка, часто сопровождается миеломенингоцеле, в половине случаев - 

перегибом спинного мозга. 

III и IV тип не совместимы с жизнью. 

Эпидемиология 

I тип.  

Обычно диагностируется у лиц молодого возраста (с 12 лет, средний возраст 41 год), 

частота 8-9 на 100 000. Чаще встречается у женщин, соотношение больных женщин и 

мужчин – 3:1. 

II степень 

 Обычно проявляется в детстве и юности. 

Патофизиология 

I тип. 

Редко развивается блок циркуляции СМЖ, с формированием несообщающейся 

гидроцефалии. 

Аномалии тела шейных позвонков (обычно первого шейного) имеются 

приблизительно в 5% случаев. Очень редко эти нарушения сочетаются с 

миеломенингоцеле. 

II тип. 

Обычно имеются spina bifida, гидроцефалия и сирингомиелия. 

ОСНОВНЫЕ ПОЛОЖЕНИЯ 

Положение 1. Клинические проявления 

Тип I. 

Характерные симптомы - головная боль, провоцируемая приемом Вальсальвы, боли в 

области шеи и верхних конечностей, мозжечковая симптоматика (включая атаксию, 

головокружение). 

Возможны слабость в конечностях и расстройства чувствительности (онемение). 

Как правило, если миндалины опущены в большое затылочное отверстие более чем на 

5 мм, имеются клинические проявления поражения нервной системы. 

Тип II 



Нистагм, стридор, апноэ, снижение глоточного рефлекса, слабость в верхних 

конечностях. 

Положение 2. Влияние беременности на течение заболевания 

В большинстве случаев родоразрешение проводится путем операции кесарево сечение..  

Прием Вальсальвы в первом периоде родов может привести к значительному 

ухудшению неврологической симптоматики, вплоть до утраты сознания [4,5,6].  При 

отсутствии клинических проявлений, а так же у рожениц, которым была  проведена 

хирургическая декомпрессия, роды можно вести консервативно с выключением 

потужного периода и максимальным обезболиванием. Решение о способе родоразрешения 

принимается совместно акушером-гинекологом, нейрохирургом и анестезиологом-

реаниматологом. 

 

Положение 3. Влияние заболевания на течение беременности и состояние плода 

Не отмечено отрицательного влияния  на течение беременности и состояние плода.  

Положение 4. Исследования 

 Диагноз ставится при помощи нейровизуализационной методики (предпочтительно 

МРТ). 

Положение 5. Лечение 

Лечение чаще консервативное, может потребоваться хирургическая декомпрессия или 

наложение шунта при наличии выраженной гидроцефалии. 

Хирургическое лечение 

При отсутствии клинических проявлений хирургическое лечение не показано. 

В случае прогрессирования тяжелой симптоматики – субокципитальная краниотомия с 

пластикой дефекта твердой мозговой оболочкой. 

В сочетании с миеломенингоцеле (II тип) может быть показано хирургическое лечение. 

В сочетании с гидроцефалией (II тип) может потребоваться наложение шунта. 

 

Положение 6. Обезболивание родов  

Существуют описания случаев консервативного ведения родов в условиях 

эпидуральной аналгезии  и комбинированной спинально-эпидуральной анальгезии . 

Ранняя эпидуральная или комбинированная спинально-эпидуральная анальгезия 

уменьшает болезненные сокращения матки и ограничивает экскурсии брюшной стенки и 

грудной клетки, тем самым предотвращая повышение ликворного давления. 

Медленное титрование раствора местного анестетика при болюсном введении 

предотвращает повышение давления в эпидуральном пространстве  

Исключение потужного периода минимизирует вероятность подъема внутричерепного 



давления при маневре Вальсальвы. 

Сохранение гемодинамической стабильности защищает мозговой кровоток матери. 

 

Положение 7. Особенности проведения анестезии операции кесарево сечение 

У пациенток с проведенной хирургической декомпрессией, а так же без нее, 

применяется как общая, так и эпидуральная анестезия. 

Если пациентке была проведена хирургическая декомпрессия, риск грыжеобразования 

(вклинения) низкий. Возможна эпидуральная анестезия или быстрая последовательная 

индукция при предстоящей общей анестезии. 

Если внутричерепное давление высокое, а хирургическая декомпрессия не 

проводилась, то рекомендуется общая анестезия. 

Есть данные о впервые диагностированной аномалии Арнольда-Киари после пункции 

твердой мозговой оболочки (возникновение неврологических симптомов: головной боли, 

нарушений зрения и слуха) и выполнения спинномозговой анестезии. В этих случаях 

проводилась дифференциальная диагностика с постпункционной головной болью. 

В то же время, существуют описания случаев и серии случаев о неосложненных 

эпидуральных анестезиях у пациенток с неврологической симптоматикой при аномалии 

Арнольда-Киари . 

 

Заключение 

Мальформация Арнольда-Киари – врожденная патология, во время беременности чаще 

встречается I тип. 

Симптомы (по снижению частоты встречаемости): боли в шейно-затылочной области, 

нарушения зрения и отоневрологические симптомы, атаксия, головокружение, слабость и 

онемение в конечностях. 

Диагноз ставится при использовании нейровизуализационных методов – 

предпочтительнее выполнение МРТ. 

У пациенток с аномалией Арнольда-Киари после проведения хирургической 

декомпрессии можно выполнять как общую, так и эпидуральную анестезию. Если 

декомпрессия не проводилась, следует применять общую анестезию. 

После выполнения хирургической декомпрессии риск грыжеобразования (вклинения) 

низкий. 

При высоком внутричерепном давлении после пункции твердой мозговой оболочки 

возможно дальнейшее опущение миндалин мозжечка в большое затылочное отверстие и 

усугубление неврологической симптоматики у пациенток, которым хирургическая 

декомпрессия не выполнялась. 



Консультация нейрохирурга 

Оценить возможность выполнения потуг (приема Вальсальвы) во время 

родоразрешения. 

При наличии противопоказаний обсудите с акушером способ родоразрешения через 

естественные родовые пути с исключением потужного периода или выполнения операции 

кесарева сечения. 

Необходимо продумать и оценить,  в каждом конкретном случае, приведет ли пункция 

твердой мозговой оболочки к прогрессированию процесса, вплоть до дислокации и 

вклинения. 

Спросить нейрохирурга – выполнил бы он пункцию у такой пациентки. 

При выполнении общей анестезии операции кесарева сечения, избегать поверхностного 

уровня анестезии, применяя наркотические анальгетики до извлечения плода для 

премедикации и индукции, поставив в известность о необходимости этого  неонатологов. 
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