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В данном случае также наблюдалось статистически

достоверное различие в частоте генотипов и аллелей у моло-

дых пациентов с ИИ и тромбозом МАГ и инсультом без

тромбоза. Достоверно чаще у пациентов с тромбозом каро-

тидных и позвоночных артерий встречались генотипы СС и

СТ (p=0,03; ОШ 3,4; ДИ 1,2; 10,2) и аллель С (p=0,02; ОШ

2,7; ДИ 1,2; 6,2). 

Полученные результаты позволяют сделать вывод о

том, что носительство аллеля С и генотипов СС и СТ указы-

вает на риск развития тромбоза мозговых артерий и как

следствие – на риск ИИ. 

Данные анализа ассоциации между -5Т/С-полимор-

физмом гена GP1BA и ИИ указывают на то, что этот поли-

морфизм ассоциирован с развитием ИИ у мужчин молодого

возраста. Фактором повышенного риска развития ИИ явля-

ется аллель -5С и содержащие его генотипы -5Т/С и -5С/С.

У таких пациентов аллель -5С и генотипы -5Т/С и -5С/С

также являются фактором повышенного риска лакунарного

подтипа ИИ и ИИ в результате артериального тромбоза.

Таким образом, использование молекулярно-генети-

ческой диагностики полиморфного локуса -5Т/С гена

GP1BA у молодых мужчин способствует определению при-

чин инсульта и установлению его риска при наличии отяго-

щенного семейного анамнеза и, таким образом, позволяет

повысить эффективность первичной и вторичной профила-

ктики этого грозного заболевания.
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Одним из патологических состояний краниовертебраль-

ного отдела (КВО) является мальформация Киари (МК) –

спектр врожденных и приобретенных синдромов грыжевого

выпячивания структур мозга, подразделяющаяся на различ-

ные типы [1, 2]. Наиболее распространена МК 1-го типа –

МК1 (взрослый тип МК), которая часто ассоциируется с си-

рингомиелией и представляет собой каудальное смещение

деформированных миндалин мозжечка более чем на 5 мм

ниже плоскости большого затылочного отверстия (БЗО) [3].

Степень эктопии миндалин вариабельна и может состав-

лять, по разным данным, от 3 до 29 мм [4–6]. Кроме того, не-

которые исследователи не считают радиологический крите-

рий диагностики МК абсолютным, предлагая рассматривать

его в клинико-радиологическом контексте [1].

Клинические симптомы МК1 имеют значительный

полиморфизм, проявляющийся комбинацией стволовых и

мозжечковых нарушений, обозначаемых как патология

уровня БЗО [7, 8]. Разнообразие неврологической симпто-

матики обусловлено прежде всего совокупностью патологи-

ческих нарушений в КВО: компрессионными, ликвороди-

намическими и сосудистыми циркуляторными расстрой-

ствами. За последние годы накоплены данные, демонстри-

рующие выявление МК1 при магнитно-резонансной томо-

графии (МРТ) при ряде иных заболеваний или при отсутст-

вии клинических симптомов [9]. Многообразие и неспеци-

фичность симптомов МК1, а также превалирование субъек-

тивных проявлений над объективными часто являются по-

водом для неправильной диагностики МК1 и обращения к

специалистам другого профиля. Так, распространенность

МК1 составляет 0,9% среди пациентов, обращающихся к

оториноларингологам, и 26% среди пациентов с подозрени-

ем на различные патологические изменения шейного отде-

ла позвоночника (ШОП) и краниоспинальные опухоли

[10]. Одними из самых трудных для интерпретации и кли-

нического распознавания симптомов при МК1 являются

мозжечковая и вестибулярная дисфункция, а также наруше-

ния слуха – шум и давление в ушах [11]. 

Цель исследования – изучение спектра координатор-

ных и сочетанных с ними расстройств у больных с МК1. 

Пациенты и методы. Обследовано 73 пациента – 

52 женщины (71%) и 21 мужчина (29%) с верифицирован-

ным при МРТ диагнозом МК1. Возраст больных состав-

лял от 17 лет до 71 года. В 32 (53,3%) случаях – у 20 (95%)

мужчин и 12 (23%) женщин – МК1 сочеталась с сиринго-

миелией. Выраженность опущения миндалин мозжечка

по данным МРТ составила от 3 до 23 мм. Сроки появления

жалоб на головокружение к моменту исследования соста-

вили от 1 года до 40 лет. В исследование не включали па-

циентов с головокружением, вызванным другими диагно-

стированными заболеваниями нервной системы и пери-

ферического вестибулярного аппарата, а также с психо-

генными головокружениями.

Проводили неврологический осмотр, в том числе с

оценкой координаторных проб, нистагма, изучение вести-

буломозжечковых функций, саккадических движений глаз,

провокационные пробы на головокружение, модифициро-

ванные пробы Ромберга, оценку тонических вестибулярных

реакций, особенностей походки. Всем пациентам проведе-

на МРТ головного мозга с оценкой позиции мозжечка отно-

сительно линии БЗО. 

Результаты исследования. Оценка субъективных рас-

стройств координации показала, что наиболее распростра-

ненным было головокружение – у 56 (76,7%) пациентов

(табл.1). Клинические феномены головокружения были

различными: у 57,1% больных отмечалось несистемное го-

ловокружение в виде ощущений «проваливания» или шат-

кости при ходьбе. Из них у 68,7% головокружение было по-

стоянным, а у 31,2% – приступообразным, длительностью

до нескольких минут. У 13 (23,2%) больных головокружение

носило системный характер с ощущением вращения окру-

жающих предметов. У 38,4% из них клинические симптомы

напоминали доброкачественное пароксизмальное позици-

онное головокружение. Среди провоцирующих факторов

системного головокружения отмечены: изменение положе-

ния тела, проба Вальсальвы, резкие движения, физические

нагрузки, передвижение на автомобиле, подъем артериаль-
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Таблица 1. Р а с п р о с т р а н е н н о с т ь  с у б ъ е к т и в н ы х
р а с с т р о й с т в  к о о р д и н а т о р н о й  
с ф е р ы  у  б о л ь н ы х  с  М К 1

Симптом                                                                Частота

56 (76,7)
32 (57,1)
13 (23,2)
11 (19,6)

18 (25)
6 (8)
4 (5)
2 (3)
2 (3)

13 (17,8)

Головокружение:
несистемное
системное
оба варианта

Эпизоды падений:
вазовагальные синкопы
дроп-атаки
ортостатический обморок
проба Вальсальвы

Зрительные нарушения
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ного давления. Комбинация системного и несистемного го-

ловокружения встречалась у 19,6% пациентов.

У 25% больных отмечались эпизоды падений, характе-

ризовавшиеся различными клиническими проявлениями.

Среди их причин были обморочные состояния, протекав-

шие с утратой сознания и расцененные как вазовагальные,

а также ортостатические синкопы. При падениях без утраты

сознания у части пациентов диагностированы дроп-атаки.

У некоторых больных падение с кратковременной потерей

сознания возникало при действиях, сходных по механизму с

пробой Вальсальвы.

При объективной оценке неврологического статуса у

больных с МК1 установлена различная частота координа-

торных нарушений (табл. 2). 

Наиболее частым симптомом была асинергия Бабин-

ского: у 51% пациентов – у 1 (2,7%) только горизонтальная,

у 13 (35%) только вертикальная, у 23 (62,3%) оба варианта. 

У 13 (35,1%) таких пациентов не отмечалось двигательных

расстройств в конечностях. 

Анализ нистагма показал, что у 52% больных он

был горизонтальным, у 48% имел смешанное направле-

ние (горизонтально-вертикальное, горизонтально-рота-

торное или вертикально-ротаторное). По соотношению

быстрой и медленной фаз у большинства пациентов

(90%) отмечался клонический нистагм, у 10% – клони-

ко-тонический. У 14 (45%) отмечалась мелкоразмаши-

стая амплитуда нистагма, у 13 (42%) – среднеразмаши-

стая, у 4 (13%) – крупноразмашистая.

Результаты дополнительных проб приведены в табл. 3. 

Применение провокационных проб на головокру-

жение показало их высокую, но различную результатив-

ность. Ортостатическая проба вызывала головокружение

у 65,7% пациентов, гипервентиляционная – у 49,3%, вра-

щательная – у 57,5%, калорическая – у 56,1%, с встряхи-

ванием головы – у 58,9%, «ходьба-поворот» – у 50,6%,

проба Вальсальвы – у 54,7%. У 22 (30,1%) больных поло-

жительными были все указанные пробы. 

Частота нарушений варьировала

при использовании обычных методов

неврологического обследования и

специальных проб (табл. 4). Она уве-

личивалась при применении углуб-

ленных тестов.

Тонические вестибулярные ре-

акции отмечались у 67% больных. На-

иболее распространенным вариантом

патологии была реакция Водак–Фи-

шера (появление разницы в мышеч-

ном тонусе рук после раздражения ве-

стибулярного аппарата при враща-

тельной или калорической пробе), вы-

явленная у 67,3% больных с аномальными вестибулотони-

ческими реакциями. Значительно реже выявлялись фено-

мен Отана (отклонение одной или обеих рук в положении

сидя с закрытыми глазами) – у 9 (18,3%) и реакция Во-

дак–Фишера – у 7 (14,2%) пациентов. Распространенным

симптомом были нарушения равновесия и отклонения ту-

ловища при модифицированных пробах Ромберга (Грахе,

Оппенгейма, Циммермана). При этом у 26 (50,9%) пациен-

тов до этого не выявлялось отклонений в простой позе Ром-

берга, а 13 (25,4%) не жаловались на шаткость при ходьбе.

Оценка движений глазных яблок показала наличие патоло-

гических изменений у 37% больных с преимущественным

проявлением в виде гипометрии саккад – у 85%. 

Обсуждение. Распространенность головокружения при

МК1 составляет около 84% [8, 12] и является вторым по час-

тоте субъективным симптомом [8], что согласуется с полу-

ченными результатами. Одним из возможных механизмов

возникновения головокружения у пациентов с МК1 является

ухудшение кровотока в позвоночной артерии, особенно при

вращательных движениях головы и шеи (резкий поворот, сон

на животе с поворотом головы, запрокидывание головы

вверх или наклон вниз). У больных с МК1 изменения цереб-

Таблица 2. Р а с п р о с т р а н е н н о с т ь  о б ъ е к т и в н ы х
к о о р д и н а т о р н ы х  н а р у ш е н и й  
у  б о л ь н ы х  с  М К 1

Симптом                                                                                Частота

Асинергия Бабинского

Нарушения динамических координаторных проб

Нистагм

Неустойчивость в пробе Ромберга

Атаксия при ходьбе

Адиадохокинез

37 (51)

35 (48)

31 (42)

27 (37)

18 (25)

17 (23)

Таблица 3. Результаты дополнительных тестов  у  больных с  МК1

Координаторные тесты                                                   Число пациентов с положительным 
результатом теста

Провокационные пробы на головокружение

Модификации проб Ромберга

Тонические вестибулярные реакции

Тесты на варианты походки

Тест саккад

68 (93,1)

51 (70)

49 (67)

38 (52)

27 (37)

Таблица 4. Ч а с т о т а  к о о р д и н а т о р н ы х  н а р у ш е н и й  п р и  р у т и н н о й  о ц е н к е  и  п р и  в ы п о л н е н и и  
с п е ц и а л ь н ы х  т е с т о в  у  б о л ь н ы х  с  М К 1

Рутинная оценка                                                  Частота нарушений,                                 Специальные                                       Частота нарушений,
%                                                       тесты                                                              %

76,7

37

24,6

Головокружение

Неустойчивость в простой пробе Ромберга

Нарушения походки

Провокационные пробы на головокружение

Модификации проб Ромберга

Тесты на выявление нарушений походки

93,1

70
52
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ральной гемодинамики обусловлены комплексом причин:

недоразвитием сосудов вертебробазилярной системы (ВББ),

экстравазальной компрессией артерий ВББ, компенсатор-

ным перетоком крови из системы внутренней сонной арте-

рии в ВББ, наличием внутричерепной гипертензии [12]. Сре-

ди других механизмов появления головокружения отмечены

ликвородинамические расстройства с провоцирующими фа-

кторами, сходными с пробой Вальсальвы, и согнутое поло-

жение головы [13]. Спонтанное головокружение наблюда-

лось у 76,7% обследованных с МК1. Применение провокаци-

онных проб выявило нарушения у большинства (93,1%) па-

циентов. При этом не установлено специфичного провока-

ционного агента в развитии головокружения при МК. Отме-

чено, что у 4,2% больных со спонтанным головокружением

провокационные пробы дали отрицательный результат.

Показано увеличение частоты патологии координатор-

ной сферы при применении углубленных вестибуломозжеч-

ковых проб, с помощью которых патология дополнительно

выявлена у 13,7% больных, не имевших симптомов. При стан-

дартном неврологическом осмотре было обращено внимание

на диссоциацию жалоб и объективных нарушений: только 

18 (25%) пациентов, жаловавшихся на шаткость, имели объе-

ктивно выявляемые нарушения походки. Дополнительные

исследования нарушения ходьбы позволили выявить рас-

стройства ходьбы более чем у половины (52%) больных. 

Согласно полученным данным самым распространен-

ным объективным симптомом патологии координаторной

сферы была асинергия Бабинского, установленная более

чем в половине случаев. Анализ расстройств координации,

в том числе выявленных при проведении модификаций

пробы Ромберга, не позволил однозначно интерпретиро-

вать их как только мозжечковые либо вестибулярные. Полу-

ченные результаты свидетельствуют о наибольшей специ-

фичности у больных с МК1 вестибулотонического феноме-

на Водак–Фишера, который характерен для поражения

структур на уровне задней черепной ямки (вестибулярных

ядер ствола мозга или мозжечка). 

Классическим при МК1 является вертикальный, бью-

щий вниз нистагм, что, возможно, связано со структурными

повреждениями цервико-медуллярного соединения и моз-

жечка. Вертикальный нистагм, бьющий вверх, является

следствием поражения передних отделов червя мозжечка

[14], горизонтальный, как правило, – периферического от-

дела вестибулярного анализатора или задней черепной ям-

ки [15]. Однако в нашем исследовании более чем в полови-

не случаев отмечался чисто горизонтальный нистагм, что

согласуется с результатами других авторов [11]. 

Полученные данные свидетельствуют о наличии у

больных с МК1 в большей мере мозжечковой, чем вести-

булярной, симптоматики. Патогенетические механизмы

поражения мозжечка при МК1 связаны преимуществен-

но с компрессионными факторами. В настоящее время

неясно, каким образом эктопия миндалин может вызы-

вать вестибулярную дисфункцию. Предполагают, что в

случае МК1 дисфункция обусловлена компрессией мос-

томозжечкового угла, вестибулярных и слуховых ядер

опущенными миндалинами, натяжением VIII пары че-

репных нервов (ЧН) над слуховым проходом и ишемией,

вызванной сдавлением задней нижней мозжечковой ар-

терии или одной из ее ветвей. Близость ЧН в месте их вы-

хода из понтомедуллярного перехода делает их уязвимы-

ми для компрессии МК1 [16, 17]. 

Разграничение выявленных нами нарушений на

мозжечковые и вестибулярные представляет определен-

ные трудности, поскольку многократно описанная в ли-

тературе трактовка этих симптомов в отоневрологиче-

ской практике представляется дискуссионной при ее экс-

траполяции на МК1 и связанные с ней расстройства. По-

лученные в ходе исследования данные подтверждают вы-

сокую частоту при МК1 координаторных нарушений,

требующих своевременного выявления, в том числе с по-

мощью методов клинического исследования мозжечко-

вых и вестибулярных функций, дополняющих рутинную

оценку неврологического статуса.
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