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Коды МКБ Х, которые относятся к данным рекоменциям:
Q07.0 – Синдром Арнольда-Киари
O99.3 – Психические расстройства и болезни нервной систе-

мы, осложняющие беременность, роды и послеродовой период

ВВЕДЕНИЕ

Определение
Мальформация Арнольда-Киари – врожденная патология, ха-

рактеризующаяся опущением структур задней черепной ямки 
ниже уровня большого затылочного отверстия.

Классификация
Выделяют 4 типа аномалии Арнольда-Киари; чаще встречаются 

I и II тип.
I тип. Характеризуется каудальным смещением мозжечка и опу-

щением миндалин ниже большого затылочного отверстия. Может 
сочетаться с фиброзом мягкой и арахноидальной оболочек вокруг 
ствола мозга и миндалин мозжечка, гидромиелией, сирингомиели-
ей, костными краниовертебральными аномалиями.

II тип. Каудальная дислокация в шейный канал нижних отделов 
червя, продолговатого мозга, IV желудочка, часто сопровождает-
ся 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 встре-
чается у женщин, соотношение больных женщин и мужчин – 3:1.

II тип. Обычно проявляется в детстве и юности.

Патофизиология
I тип. Редко развивается блок циркуляции СМЖ, с формирова-

нием несообщающейся гидроцефалии.
Аномалии тела шейных позвонков (обычно первого шейного) 

имеются приблизительно в 5% случаев. Очень редко эти наруше-
ния сочетаются с миеломенингоцеле.

II тип. Обычно имеются spina bifida, гидроцефалия и сиринго-
миелия.
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ОСНОВНЫЕ ПОЛОЖЕНИЯ

ПОЛОЖЕНИЕ 1
Клинические проявления

Тип I.
Характерные симптомы – головная боль, провоцируемая прие-

мом Вальсальвы, боли в области шеи и верхних конечностей, моз-
жечковая симптоматика (включая атаксию, головокружение).

Возможны слабость в конечностях и расстройства чувстви-
тельности (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, сла-

бость 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 хирур-
гическая декомпрессия, роды можно вести консервативно с вы-
ключением потужного периода и максимальным обезболиванием. 
Решение о способе родоразрешения принимается совместно аку-
шером-гинекологом, нейрохирургом и анестезиологом-реанимато-
логом.

ПОЛОЖЕНИЕ 3
Влияние заболевания на течение беременности 

и состояние плода
Не отмечено отрицательного влияния на течение беременно-

сти и состояние плода. 

ПОЛОЖЕНИЕ 4
Исследования

Диагноз ставится при помощи нейровизуализационной мето-
дики (предпочтительно МРТ).
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ПОЛОЖЕНИЕ 5
Лечение

Лечение чаще консервативное, может потребоваться хирурги-
ческая декомпрессия или наложение шунта при наличии выражен-
ной гидроцефалии.

Хирургическое лечение
При отсутствии клинических проявлений хирургическое лече-

ние не показано.
В случае прогрессирования тяжелой симптоматики – субокци-

питальная 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 на-
ложение шунта.

ПОЛОЖЕНИЕ 6
Обезболивание родов 

Существуют описания случаев консервативного ведения ро-
дов в условиях эпидуральной аналгезии и комбинированной спи-
нально-эпидуральной анальгезии.

Ранняя эпидуральная или комбинированная спинально-эпиду-
ральная 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 бо-
люсном введении предотвращает повышение давления в эпиду-
ральном пространстве 

Исключение потужного периода минимизирует вероятность 
подъема внутричерепного давления при маневре Вальсальвы.

Сохранение гемодинамической стабильности защищает мозго-
вой 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 эпиду-
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ральная анестезия или быстрая последовательная индукция при 
предстоящей общей анестезии.

Если внутричерепное давление высокое, а хирургическая де-
компрессия не проводилась, то рекомендуется общая анестезия.

Есть данные о впервые диагностированной аномалии Арноль-
да-Киари после пункции твердой мозговой оболочки (возникно-
вение неврологических симптомов: головной боли, нарушений 
зрения и слуха) и выполнения спинномозговой анестезии. В этих 
случаях проводилась дифференциальная диагностика с постпунк-
ционной головной болью.

В то же время, существуют описания случаев и серии случаев о 
неосложненных эпидуральных анестезиях у пациенток с невроло-
гической 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 шей-

но-затылочной области, нарушения зрения и отоневрологические 
симптомы, атаксия, головокружение, слабость и онемение в ко-
нечностях.

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 грыже-
образования (вклинения) низкий.

При высоком внутричерепном давлении после пункции твер-
дой мозговой оболочки возможно дальнейшее опущение минда-
лин мозжечка в большое затылочное отверстие и усугубление 
неврологической симптоматики у пациенток, которым хирургиче-
ская 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 исключени-
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ем потужного периода или выполнения операции кесарева сече-
ния.

Необходимо продумать и оценить, в каждом конкретном слу-
чае, приведет ли пункция твердой мозговой оболочки к прогрес-
сированию процесса, вплоть до дислокации и вклинения.

Спросить нейрохирурга – выполнил бы он пункцию у такой па-
циентки.

При выполнении общей анестезии операции кесарево сечение, 
избегать поверхностного уровня анестезии, применяя наркотиче-
ские анальгетики до извлечения плода для премедикации и индук-
ции, поставив в известность о необходимости этого неонатологов.
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