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Использование нейровизуализационной диагностики мальформации Киари 1-го типа (МК1) позволяет расширить представления

как о спектре клинических проявлений аномалии, так и о ее радиологических характеристиках. К новым направлениям в изучении

симптомокомплекса МК1 относятся когнитивная дисфункция и механизмы ее формирования. Большой исследовательский инте-

рес представляет ранее не изучавшаяся связь когнитивной дисфункции у пациентов с МК1 с эктопией миндалин мозжечка той или

иной степени.

Цель исследования – выявить особенности когнитивного статуса у пациентов с МК1 и оценить взаимосвязь МК1 со степенью эк-

топии миндалин мозжечка.

Пациенты и методы. В исследование было включено 110 взрослых пациентов с МК1 в возрасте 25,61±6,9 года. Контрольную груп-

пу составили 50 человек в возрасте 26,36±5,0 года без признаков МК1 и иной органической патологии мозга. Оценка нейровизу-

ализационных показателей проводилась на магнитно-резонансном томографе с индукцией магнитного поля 1,5 Тл. Когнитивный

статус оценивали при помощи Краткой шкалы оценки психического статуса (Mini-Mental State Examination, MMSE), Монреаль-

ской когнитивной шкалы (Montreal Cognitive Assessment, MоCA) и теста прокладывания пути (Trail Making Test, TMT; субтесты

А и В – TMTA, TMTB).

Результаты и обсуждение. При оценке когнитивного статуса пациентов с МК1 и лиц контрольной группы были получены стати-

стически значимые различия в доменах исполнительного функционирования, зрительно-пространственных навыков, внимания, от-

сроченного воспроизведения и речи. Все пациенты, вне зависимости от степени эктопии миндалин мозжечка, имели более низкие

когнитивные показатели по сравнению с контрольной группой. Была отмечена тенденция к нарастанию когнитивного дефицита

с увеличением степени эктопии миндалин мозжечка. Наиболее выраженный когнитивный дефицит со значимым снижением в до-

менах исполнительного функционирования, зрительно-пространственных навыков, внимания, отсроченного воспроизведения и ре-

чи был отмечен в подгруппе пациентов с высокой степенью эктопии миндалин.

Заключение. Выявлено наличие специфического когнитивного дефицита у пациентов с МК1, а также установлена значимая связь

когнитивной дисфункции со степенью эктопии миндалин мозжечка.
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The use of neuroimaging diagnostics of Chiari malformation type 1 (CM1) allows us to expand our understanding of both the spectrum of clin-

ical manifestations of the anomaly and its radiological characteristics. New approaches in the study of the CM1 symptom complex include cog-

nitive dysfunction and the mechanisms of its formation. Of great research interest is the previously unexplored relationship of cognitive dysfunc-

tion in patients with CM1 with different degree of tonsils ectopia. 

Objective: to identify the features of the cognitive status in patients with CM1 and to assess the relationship of CM1 with the degree of cerebel-

lar tonsil ectopia.

Patients and methods. The study included 110 adult patients with CM1 aged 25.61±6.9 years. The control group consisted of 50 people aged

26.36±5.0 years without signs of CM1 and other organic brain pathology. The assessment of neuroimaging parameters was carried out on a

magnetic resonance tomograph with a magnetic field induction of 1.5 T. Cognitive status was assessed using the Mini-Mental State Examination

(MMSE), the Montreal Cognitive Assessment (MoCA) and the Trail Making Test (TMT; subtests A and B – TMTA, TMTB).

Results and discussion. When assessing the cognitive status of patients with СM1 and those of the control group, statistically significant differ-

ences were determined in the domains of executive functioning, visuospatial skills, attention, delayed recall, and speech. All patients, regard-

less of the degree of cerebellar tonsil ectopia, had lower cognitive performance compared to the control group. There was a trend towards an

increase in cognitive deficit with an increase in the degree of ectopia of the cerebellar tonsils. The most pronounced cognitive deficit with a sig-



Использование нейровизуализационной диагности-

ки мальформации Киари 1-го типа (МК1) позволяет рас-

ширить представления как о спектре клинических прояв-

лений данной аномалии, так и о ее радиологических хара-

ктеристиках. 

Наряду с основным критерием нейровизуализацион-

ной диагностики МК1 в виде опущения миндалин моз-

жечка ниже большого затылочного отверстия на 5 мм

и более обсуждаются клиническая значимость минималь-

ной эктопии миндалин (2–3 мм) [1–4], а также необходи-

мость выделения пограничных подтипов (МК0, МК0,5,

МК1,5) с учетом дополнительных нейровизуализацион-

ных параметров [5].

Клиническая картина МК1 характеризуется значи-

тельным полиморфизмом неврологических симптомов

у разных пациентов, в большинстве случаев составляя тра-

диционный симптомокомплекс МК1, складывающийся из

ликвородинамических, мозжечково-стволовых и спиналь-

ных расстройств [6–10]. 

Новым направлением в изучении симптомокомплекса

МК1 является когнитивная дисфункция и обсуждаемая по-

лиэтиологичность ее формирования [11, 12]. 

Преобладающий дефицит в структуре исполнительно-

го функционирования, зрительно-пространственных навы-

ков, внимания и речи, описываемый авторами в небольшом

количестве работ последних лет, обсуждается в контексте

«когнитивно-аффективного синдрома и теории дисметрии

мышления» при МК1 [4, 13, 14]. Полярные мнения основа-

ны на иных механизмах формирования когнитивной дис-

функции при данной патологии, обусловленных значимой

ролью таких факторов, как болевой синдром и аффектив-

ные расстройства, сопровождающие клиническую картину

МК1 [15, 16].

Взаимосвязь неврологических проявлений МК1

с нейровизуализационными данными, в частности со сте-

пенью эктопии миндалин мозжечка, уже длительное время

является предметом активных дискуссий. Авторы пишут

как о тесной связи между показателями, так и об ее отсутст-

вии [3, 5, 7, 8, 10, 17]. 

Следует отметить, что связь когнитивной дисфункции

у пациентов с МК1 с той или иной степенью эктопии мин-

далин мозжечка ранее не изучалась и на сегодняшний день

представляет большой исследовательский интерес. 

Цель исследования – выявить особенности когнитив-

ного статуса у пациентов с МК1 и оценить взаимосвязь ме-

жду ним и степенью эктопии миндалин мозжечка.

Пациенты и методы. В исследование было включено

110 взрослых пациентов с МК1, 78 мужчин (71%) и 32 жен-

щины (29%) в возрасте 25,61±6,9 года. Контрольную груп-

пу составили 50 человек, 31 мужчина (62%) и 19 женщин

(38%) в возрасте 26,36±5,0 года без признаков МК1 и иной

органической патологии мозга. Сформированы две одно-

родные группы, значимо не различавшиеся по уровню об-

разования. Пациенты с наличием когнитивных наруше-

ний иной известной этиологии были исключены из иссле-

дования.

Оценка нейровизуализационных показателей прово-

дилась на магнитно-резонансном томографе с индукцией

магнитного поля 1,5 Тл. Когнитивный статус оценивался

при помощи Краткой шкалы оценки психического статуса

(Mini-Mental State Examination,

MMSE), Монреальской когнитивной

шкалы (Montreal Cognitive Assessment,

MоCA-тест) и теста прокладывания

пути (Trail Making Test, TMT, субтесты

А и В – TMTA, TMTB).

Статистический анализ данных

проводился на базе IBM SPSS

Statistics 28.0 с использованием непа-

раметрического критерия Ман-

на–Уитни, t-критерия Стьюдента для

количественных данных, критерия χ2

для анализа частот. Оценка силы и на-

правления связи между количествен-

ными признаками проводилась с ис-

пользованием коэффициента корре-

ляции Спирмена. Критическим уров-

нем значимости принято значение

p<0,05. 
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nificant decrease in the domains of executive functioning, visuospatial skills, attention, delayed recall and speech was noted in a subgroup of

patients with a high degree of tonsil ectopia.

Conclusion. The presence of a specific cognitive deficit in patients with СM1 was revealed, and a significant relationship between cognitive dys-

function and the degree of cerebellar tonsil ectopia was established.
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Таблица 1. Результаты MMSE и MoCA-теста

Table 1. Resul ts  o f  MMSE and MoCA

Нейропсихологические шкалы МК1 (n=110) Контроль (n=50) р

MMSE 28,91±1,27 29,26±1,16 0,049

MоCA-тест, общий 27,06±1,38 28,58±1,46 <0,001

Домены МоСА-теста:

зрительно-конструктивные/ 1,77±0,42 1,92±0,27 0,012

исполнительные навыки

тест рисования часов 2,55±0,57 2,88±0,33 <0,001

называние 3,0±0,0 3,0±0,0 1,0

внимание 4,95±0,67 5,58±0,83 <0,001

речь 2,55±0,50 2,86±0,41 <0,001

абстракция 1,94±0,25 1,90±0,30 0,211

отсроченное воспроизведение 4,35±0,66 4,58±0,73 0,027

ориентация 5,95±0,21 5,96±0,20 0,876
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Результаты. Оценка когнитивного статуса в группах

сравнения показала минимальные значимые различия по

данным MMSE – 28,91±1,27 в группе МК1 против

29,26±1,16 в группе контроля (p=0,049) и значимую разни-

цу по MoCA-тесту. Так, суммарный балл по МоСА-тесту

в группе пациентов с МК1 составил 27,06±1,38, против

28,58±1,46 в группе контроля (p<0,001). Статистически зна-

чимое различие было получено в доменах исполнительного

функционирования, зрительно-пространственных навы-

ков, внимания, отсроченного воспроизведения и речи

(табл. 1).

Анализ выполнения пациентами теста прокладывания

пути показал сходные различия в группах сравнения. ТМТА

в группе пациентов с МК1 – 39,15±3,37 против 38,0±2,51

в группе контроля (p=0,016), ТМТВ – 92,73±12,05 против

78,4±4,57 соответственно (р<0,001; табл. 2). 

Результаты демонстрируют дефицит в структуре ис-

полнительного функционирования, зрительно-про-

странственных навыков и внимания у пациентов с МК1,

что согласуется с полученными результатами субтестов

МоСА.

Для оценки влияния степени эктопии мозжечка на

когнитивный статус пациенты с МК1 были разделены на

три подгруппы: пациенты с пограничной эктопией (3–4 мм;

n=41), с умеренной эктопией (5–9 мм; n=51) и с высокой

эктопией (>10 мм; n=18).

По результатам оценки когнитивного статуса в трех

подгруппах было выявлено, что все пациенты, вне зависи-

мости от степени эктопии миндалин, имели более низкие

когнитивные показатели по сравнению с контрольной

группой. Кроме того, была отмечена тенденция к нараста-

нию когнитивного дефицита с увеличением степени экто-

пии миндалин мозжечка. Так, суммарный балл MMSE был

значимо ниже показателя контрольной группы у пациентов

с умеренной и высокой эктопией миндалин мозжечка и до-

стоверно не отличался от показателя контрольной группы

у пациентов с пограничной эктопией.В то же время суммар-

ный балл MoCA-теста был ниже во всех трех подгруппах

с разной степенью эктопии миндалин мозжечка – между

степенью эктопии и суммарным баллом MoCA-теста полу-

чена отрицательная корреляционная связь (Rs=-0,55;

p<0,001). 

Наиболее низкие показатели в субтестах МоСА-теста

имели пациенты с высокой степенью эктопии. Значимые

различия были получены в доменах исполнительного функ-

ционирования, зрительно-пространственных навыков,

внимания, отсроченного воспроизведения и речи, что не

отличалось от приведенных выше показателей, отражаю-

щих особенности когнитивного функционирования во всей

совокупности пациентов с МК1.

Менее выраженный когнитивный дефицит со сни-

жением в тех же доменах, что и в подгруппе с высокой сте-

пенью эктопии миндалин мозжечка, был выявлен в под-

группе пациентов с умеренной степенью эктопии. В то же

время следует отметить, что пациенты с умеренной степе-

нью эктопии миндалин мозжечка, имея более низкие по-

казатели в тесте рисования часов по сравнению с конт-

рольной группой, не показали значимых отличий при вы-

полнении двух других заданий в рамках оценки исполни-

тельного функционирования и зрительно-пространствен-

ных навыков.Таким образом, вероятно, тест рисования

часов является наиболее чувствительным к дефициту

в указанных доменах.

Пациенты с пограничной эктопией миндалин моз-

жечка имели наименее выраженные значимые отличия

в когнитивном статусе по сравнению с контрольной груп-

пой, демонстрируя преобладающий дефицит в структуре

внимания и обработки речи (табл. 3).
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Таблица 2. Результаты ТМТ

Table 2. Resul ts  o f  TMT

Показатель МК1 (n=110) Контроль (n=50) р

ТМТА 39,15±3,37 38,0±2,51 0,016

ТМТВ 92,73±12,05 78,4±4,57 <0,001

Таблица 3. Когнитивный статус по группам эктопии

Table 3. Cogni t ive  s tatus  in  ectopia  groups

Пограничная  Умеренная Высокая Контроль 
Показатели степень (n=41) степень (n=51) степень (n=18) (n=50)

1 2 3 4

MMSE 29,43±0,92#, * 28,76±1,36§, * 28,28±1,12§, # 29,26±1,16

МОСА-тест, общий 27,82±0,97§, *, # 26,98±1,15§, £, * 25,61±1,46§, £, # 28,58±1,46

Домены МоСА-теста:

зрительно-конструктивные/исполнительные навыки 1,80±0,40# 1,82±0,38£ 1,56±0,51§, £, # 1,92±0,27

тест рисования часов 2,61±0,58§ 2,56±0,53§ 2,38±0,50§ 2,88±0,33

называние 3,0±0,0 3,0±0,0 3,0±0,0 3,00±0,0

внимание 5,17±0,66§, # 4,94±0,64§, £ 4,50±0,51§, £, # 5,58±0,83

речь 2,68±0,47§ 2,49±0,50§ 2,44±0,51§ 2,86±0,41

абстракция 2,0±0,0 1,90±0,30 1,89±0,32 1,9±0,30

отсроченное воспроизведение 4,56±0,54# 4,31±0,67§ 3,94±0,72§, # 4,58±0,73

ориентация 6,0±0,0 5,94±0,23 5,89±0,32 5,96±0,20

Примечание. Здесь и в табл. 4: § – значимые отличия от контрольной группы, р≤0,05; * – значимые различия групп 1 и 2, р≤0,05; # – значимые различия групп

1 и 3, р≤0,05; £ – значимые различия групп 2 и 3, р≤0,05.
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Оценка выполнения теста прокладывания пути по

трем подгруппам также показала значимые различия показа-

телей среди всех пациентов с МК1 вне зависимости от степе-

ни эктопии по сравнению с контрольной группой. Была по-

лучена положительная корреляционная связь между степе-

нью эктопии и временем, в среднем затрачиваемым пациен-

тами на выполнение субтеста В (Rs=0,88; p<0,001). Чем вы-

ше степень эктопии, тем дольше в среднем пациенты с МК1

выполняли данный субтест. Наибольшее время на выполне-

ние субтеста В требовалось пациентам с высокой эктопией,

наименьшее – пациентам с пограничной степенью эктопии. 

Значимые отличия по данным субтеста А были выяв-

лены только среди пациентов с высокой степенью эктопии

по сравнению с контрольной группой, в то время как паци-

енты с пограничной и умеренной степенью эктопии не по-

казали значимых отличий во времени, требовавшемся на

выполнение данного субтеста (табл. 4).

Обсуждение. Оценка когнитивного статуса пациен-

тов молодого и среднего возраста с МК1 продемонстриро-

вала наличие познавательного дефицита. Полученные на-

ми результаты согласуются с данными ряда современных

работ [4, 11–13, 15, 16]. В то же время изучение когнитив-

ного статуса пациентов в среднем возрастном диапазоне

(25,61±6,9 года) позволило нам получить более точные ре-

зультаты, устранив влияние возрастзависимых когнитив-

ных нарушений. 

По результатам настоящего исследования был устано-

влен преобладающий дефицит в структуре исполнительно-

го функционирования, зрительно-пространственных навы-

ков, рабочей памяти, внимания и речи. Сходные данные

были получены в ряде современных исследований [4,

11–13].

Нарушения в доменах исполнительного функциони-

рования, лингвистической обработки, визуально-простран-

ственных навыков, а также в процессах эмоционального ре-

гулирования неоднократно были описаны у лиц с дегенера-

тивными заболеваниями мозжечка и очаговыми поражени-

ями, ограниченными задней долей. Данная совокупность

симптомов и признаков определяет мозжечковый когни-

тивно-аффективный синдром, или синдром Шмахманна

[18, 19].

Интегрируя множество внутренних представлений

с внешними стимулами и соответствующими реакциями,

мозжечок автоматически бессознательно поддерживает го-

меостаз моторных и немоторных процессов, оптимизируя

производительность в соответствии с контекстом. Основ-

ным клиническим проявлением, со-

гласно теории универсального моз-

жечкового преобразования, служит

дисметрия. В частности, в основе ког-

нитивного дефицита лежит теория

дисметрии мышления. Подразумева-

ется, что мозжечок может регулиро-

вать согласованность когнитивных

процессов точно так же, как способен

вести поправочную деятельность в от-

ношении последовательности, ритма

и точности движений [20].

Церебро-церебеллярная дисфункция лежит в основе

преобладающей на сегодняшний день гипотезы формиро-

вания когнитивного дефицита у пациентов с МК1.

Рассматривая самостоятельную роль МК1 в про-

цессах формирования когнитивного дефицита, законо-

мерно поставить вопрос о взаимосвязи когнитивной

дисфункции с нейровизуализационными параметрами

мальформации.

Полученные нами результаты свидетельствуют о на-

личии когнитивной дисфункции у пациентов с МК1 вне

зависимости от степени эктопии, в то же время отчетливо

прослеживается тенденция к нарастанию когнитивного

дефицита с увеличением степени эктопии миндалин моз-

жечка. Наиболее выраженный когнитивный дефицит со

значимым снижением в доменах исполнительного функ-

ционирования, зрительно-пространственных навыков,

внимания, отсроченного воспроизведения и речи был от-

мечен в подгруппе пациентов с высокой эктопией. Наиме-

нее выраженный дефицит, прослеживающийся в структуре

доменов внимания и обработки речи, продемонстрирова-

ли пациенты с пограничной эктопией, что, вероятно, сви-

детельствует о наибольшей уязвимости доменов внимания

и обработки речи у пациентов с МК1 в генеральной сово-

купности. 

Анализ результатов позволил нам согласиться со зна-

чимостью самостоятельной роли мальформации в форми-

ровании особенностей когнитивного статуса. Тенденция

к нарастанию когнитивного дефицита с увеличением степе-

ни эктопии миндалин мозжечка, вероятно, сопряжена с по-

вышением степени компрессии задней доли и дисфункцией

церебро-церебеллярных связей. 

Несмотря на полученные нами данные, для формиро-

вания целостной картины механизмов, лежащих в основе

когнитивной дисфункции у пациентов с МК1, требуется

изучение всех возможных факторов, способных оказывать

влияние на когнитивный статус пациентов с данной пато-

логией.

Заключение. Нами было выявлено наличие специфи-

ческого когнитивного дефицита у пациентов с МК1, а так-

же установлена значимая связь когнитивной дисфункции

со степенью эктопии миндалин мозжечка. Для дальней-

шей оценки самостоятельной роли мальформации в фор-

мировании когнитивной дисфункции и влияния дополни-

тельных факторов на когнитивный статус пациентов

с МК1 требуется всестороннее изучение возможных при-

чинных механизмов.

О Р И Г И Н А Л Ь Н Ы Е И С С Л Е Д О В А Н И Я И М Е Т О Д И К И

Таблица 4. Результаты ТМТ по группам эктопии

Table 4. Resul ts  o f  TMT in ectopia  groups

Пограничная Умеренная Высокая Контроль 
Показатели степень (n=41) степень (n=51) степень (n=18) (n=50)

1 2 3 4

ТМТА 37,51±1,96#, * 38,34±2,82£, * 43,55±3,66§, £, # 38,0±2,51

ТМТВ 83,43±2,31§, *, # 90,82±4,03§, £, * 116,44±7,93§, £, # 78,4±4,57
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