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К Л И Н И Ч Е С К И Е  Н А Б Л Ю Д Е Н И Я

Среди всех аномалий развития ЦНС дефекты нервной

трубки встречаются наиболее часто и составляют 1–2 случая

на 1000 новорожденных [1]. Аномалия Денди–Уокера (АДУ) –

порок развития ЦНС, который формируется во время орга-

ногенеза и характеризуется следующей морфологической

триадой: расширение IV желудочка с формированием лик-

ворной кисты задней черепной ямки, гипоплазия или апла-

зия червя и полушарий мозжечка, гидроцефалия [1].

АДУ – редкая патология задней черепной ямки, ее

частота составляет 1 на 25 000–35 000 новорожденных, она

чаще наблюдается у девочек и, как правило, диагностиру-

ется в дородовом периоде или раннем младенческом воз-

расте [2–6].

Первое описание этой аномалии принадлежит 

W.E. Dandy и K.D. Blackfan и относится к 1914 г. [7]. В 1942 г.

о клинических и морфологических особенностях этой пато-

логии сообщили T.K. Taggart и A.E. Walker [8], а в 1954 г. –

C.E. Benda и соавт. [9], которые назвали ее «аномалия Ден-

ди–Уокера» и ввели понятие триады АДУ: расширение IV же-

лудочка с формированием ликворной кисты задней череп-
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ной ямки, гипоплазия или аплазия червя и (в меньшей сте-

пени) полушарий мозжечка, гидроцефалия.

Гидроцефалия встречается при АДУ в 70–90% наблю-

дений [5]. Она может отсутствовать при рождении и часто

развивается в первый месяц жизни [10]. У детей без гидро-

цефалии патология протекает доброкачественно и может

клинически манифестировать уже во взрослом возрасте. 

M.N. Hart и соавт. [11] дополнили морфологическую

триаду АДУ еще одним важным признаком – увеличением

размеров задней черепной ямки с высоким расположением

поперечного синуса и намета мозжечка.

Этиология и патогенез АДУ до конца не изучены.

АДУ часто ассоциирована с трисомиями 3q, 6p, 9p, 11-й

или 22-й хромосом и редко – с транслокациями 13-й хро-

мосомы [4]. В отдельных случаях болезнь наследуется по

аутосомно-рецессивному признаку. Предрасполагающие

факторы АДУ: вирусная инфекция, алкогольная интокси-

кация и сахарный диабет у матери [10]. W.E. Dandy и 

K.D. Blackfan [7] предположили связь АДУ с атрезией от-

верстий Люшки и Мажанди, что приводит к расширению

IV желудочка, образованию ликворной кисты и деформа-

ции мозжечка различной степени. По их мнению, анома-

лия вторична по отношению к атрезии отверстий, соеди-

няющих IV желудочек с субарахноидальным пространст-

вом. Однако J.F. Hirsh и соавт. [12] выступили с критикой

этой концепции. Они указали, что атрезия отверстий Люш-

ки и Мажанди вызывает гидроцефалию, которая очевидна

уже во время рождения, и привели серию наблюдений АДУ,

в которой у большинства (80%) младенцев не было гидро-

цефалии при рождении. W.J. Gardner и соавт. [13, 14] пред-

положили, что аномалия развивается из-за дисбаланса ме-

жду продукцией цереброспинальной жидкости (ЦСЖ) в

боковых и III желудочках по отношению продукции ЦСЖ

в IV желудочке. Избыточное образование ЦСЖ на уровне

IV желудочка, по мнению авторов, может привести к ран-

ней дилатации и грыже крыши ромбовидного мозга, что в

свою очередь спровоцирует вторичную гипоплазию червя

мозжечка, а увеличение IV желудочка – к образованию ли-

кворной кисты задней черепной ямки.

С современных позиций АДУ рассматривается как

следствие аномального развития ромбовидного мозга.

Причины аномального расширения IV желудочка – нару-

шение формирования червя или дефекты внутри сосуди-

стой выстилки (tela choroidea). Слабость стенки желудоч-

ка приводит к его расширению и постепенной атрофии

червя [4, 15]. 

В 1989 г. A.J. Barkovich и соавт. [16] предложили клас-

сификацию ликворных скоплений в задней черепной ямке,

основанную на данных магнитно-резонансной томографии

(МРТ). Согласно этой классификации, они описывают по-

нятие «комплекс Денди–Уокера», которое включает четыре

разновидности аномалии: АДУ; вариант Денди–Уокера; ки-

сту кармана Блейка; фокальное увеличение субарахнои-

дального пространства в нижних и задних отделах задней

черепной ямки (mega cisterna magna; рис. 1). 

В 1996 г. P. Tortori-Donati и соавт. [17] выдвинули ори-

гинальную концепцию эмбриопатогенеза ликворных скоп-

лений, основанную на классификации А.J. Barkovich. Во

время эмбриогенеза складка сосудистой оболочки (plica

choroidea) делит крышу IV желудочка на переднее и заднее

мембранное пространство. Аномалии переднего мембран-

ного пространства приведут к АДУ или варианту Денди–Уо-

кера. Дефект заднего мембранного пространства может вы-

зывать два порока развития: mega cisterna magna и кисту кар-

мана Блейка. 

Классическая АДУ характеризуется увеличением зад-

ней черепной ямки с кистозной дилатацией IV желудочка.

Для нее типично высокое расположение намета мозжечка.

Поперечный синус находится выше ламбдовидного шва.

Отмечаются частичная или полная агенезия червя мозжеч-

ка, гипоплазия полушарий мозжечка. Ствол мозга смещен к

скату, большая цистерна не прослеживается, гидроцефалия

присутствует в 80% случаев. При данной патологии нет со-

общения расширенного IV желудочка с субарахноидальным

пространством. Этот тип аномалии часто ассоциируется с

агенезией мозолистого тела и энцефалоцеле. Клиническая

манифестация этой патологии происходит практически в

момент рождения.

Для варианта АДУ характерны менее грубые структур-

ные изменения: гипоплазия нижней части червя мозжечка и

сообщение IV желудочка с большой затылочной цистерной

через перфорированную мембрану, закрывающую выход из

IV желудочка. Расположение намета мозжечка и размер зад-

ней черепной ямки не изменены. Ствол головного мозга не

сдавлен, гидроцефалия встречается редко. 

При патологии типа mega cisternа magna наблюдается

увеличение размера большой затылочной цистерны. При

этом цистерна свободно сообщается с IV желудочком и со

смежными отделами субарахноидального пространства.

Увеличенная цистерна доходит до прямого синуса сверху и

до уровня СI–СII снизу [19].

Отличительные признаки кисты кармана Блейка: те-

травентрикулярная гидроцефалия, инфра- или ретроцере-

беллярная локализация кисты, сравнительно хорошо разви-

тый червь мозжечка, кистозное расширение IV желудочка

без сообщения его с большой затылочной цистерной. В эм-

бриогенезе карман Блейка представляет собой переходный

пальцеобразный выступ заднего мембранного пространства

крыши IV желудочка. Изначально это закрытая полость с
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Рис. 1. Разновидности АДУ по W.A. Azab и соавт. [18]
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эпендимальной выстилкой. Ее связь с

субарахноидальным пространством

формируется начиная с 7-й или 8-й

недели и до 4-го месяца беременно-

сти. Именно в кармане Блейка обра-

зуется отверстие Мажанди. Отсутст-

вие регрессии кармана Блейка – яв-

ление вторичное по отношению к ат-

резии отверстия Мажанди. Патология

сопровождается увеличением IV же-

лудочка и супратенториальной части

желудочковой системы. Расширение

желудочковой системы происходит

вплоть до открытия отверстий Люш-

ки, которые появляются в конце 4-го

месяца беременности [16].

Приводим наблюдение поздней

клинической манифестации АДУ, ко-

торая стала причиной развития си-

рингомиелии. Нам не встретилось

описаний подобных случаев в отече-

ственной литературе.

К л и н и ч е с к о е  н а б л ю д е н и е
Больная Ч., 29 лет, госпитализи-

рована в январе 2017 г. в Клинику нерв-

ных болезней Первого московского ме-

дицинского университета им. И.М. Се-

ченова. При поступлении предъявляла

жалобы на боль в затылочной области, слабость в левой руке и

ноге, онемение левой половины лица, шеи, левой руки и полови-

ны тела до паховой складки, осиплость голоса, нарушение ко-

ординации движений.

Боль давящего характера в затылочной области перио-

дически начала беспокоить с 2013 г., через год появилась ост-

рая простреливающая боль в затылочной области при кашле,

тогда же отметила шаткость при ходьбе. 

В 2015 г. при магнитно-резонансной томографии

(МРТ) головного мозга, шейного и верхнегрудного отделов по-

звоночника выявлена АДУ, сирингомиелическая киста на

шейно-грудном уровне. Наблюдалась у невролога по месту

жительства, с нейрохирургом не консультировалась. 

С 2015 г. пациентка стала поперхи-

ваться при глотании. 30 декабря 2016

г. состояние внезапно ухудшилось, по-

явились онемение в левой половине ли-

ца, шее, левой руке и половине тулови-

ща вплоть до паховой складки, осип-

лость голоса, а также слабость и не-

ловкость в левых конечностях. 

В Клинике нервных болезней при

поступлении выявлены горизонтальный

нистагм при взгляде в стороны, девиа-

ция языка влево, фасцикуляции и атро-

фия в левой половине языка. Обнаруже-

ны негрубый левосторонний централь-

ный гемипарез (4 балла) с повышением

тонуса по спастическому типу, нару-

шение чувствительности слева по сег-

ментарно-диссоциированному типу

(«полукуртка с капюшоном») до уровня

сегмента ТXII. В позе Ромберга неустой-

чива. Отмечались промахивание и ин-

тенционный тремор при выполнении

пальценосовой и пяточно-коленной

проб слева, асинергия Бабинского.

При МРТ краниовертебрального

перехода, а также шейного и верхне-

грудного отделов позвоночника визуа-

лизированы гипогенезия червя (нижние

отделы червя отсутствуют) и арахно-

идальная киста задней черепной ямки, сообщавшаяся с кис-

тозно расширенным IV желудочком (рис. 2). Киста занимала

всю цистерну червя мозжечка и спускалась вниз в большую за-

тылочную цистерну. Нижний полюс кисты тампонирувал

большое затылочное отверстие. В спинном мозге визуализиро-

вана сирингомиелическая киста, распространявшаяся с уровня

краниовертебрального перехода до ТIII.

Лабораторная диагностика: клинические анализы крови

и мочи, биохимический анализ крови, коагулограмма без грубых

отклонений от нормы; тесты на ВИЧ, сифилис, гепатит В и С

отрицательные. 

Рентгенограмма органов грудной клетки и электрокар-

диограмма без патологий. Глазное дно в норме.

1 февраля 2017 г. выполнена опе-

рация – декомпрессия краниовертеб-

рального перехода, иссечение нижних

отделов кисты, расположенных в про-

екции большого затылочного отвер-

стия, восстановление проходимости

отверстия Мажанди, пластика боль-

шой затылочной цистерны.

Описание операции: в положении

больной «park-bеnch» на левом боку под

эндотрахеальным наркозом из средин-

ного субокципитального доступа была

произведена ламинэктомия СI, резек-

ция нижних отделов чешуи затылочной

кости вплоть до нижней границы полу-

шарий мозжечка. Иссечена атланто-

окципитальная мембрана. Твердая моз-

говая оболочка (ТМО) краниовертеб-

рального перехода вскрыта овальным

Рис. 2. Предоперационная МРТ 

(режим Т2, сагиттальный срез). Раз-

личия интенсивности МР-сигнала от

желудочкового ликвора в боковом и

III желудочках, а также в кистозно-

расширенном IV желудочке и кисте

задней черепной ямки связаны с тур-

булентным движением ликвора

Рис. 3. Вид операционной раны после вскрытия твердой мозговой оболочки (интра-

операционное микрофото, а); вид раны после иссечения наружного уплотненного ли-

стка сосудистой оболочки (интраоперационное микрофото, б); фрагмент предопе-

рационной МРТ (в). 1 – уплотненный листок сосудистой оболочки; 2 – внутренняя

прозрачная тонкая мембрана; 3 – уровень ликвора в кисте в проекции большой ци-

стерны. Операция проводится в положении на левом боку с приподнятым головным

концом стола, что объясняет асимметричное положение уровня жидкости. 

В связи с разобщением кисты и ликвороносного пространства позвоночного канала

ликвор не уходит в заднее ликвороносное пространство спинного мозга

а б в



разрезом от верхнего края СII до ниж-

ней границы полушарий мозжечка с

формированием окна в ТМО размером

1,5×4,0 см. В дефект ТМО выстояла

замутненная (белесоватая) уплотнен-

ная арахноидальная оболочка (рис. 3).

После ее иссечения обнажилась лежа-

щая под ней прозрачная тонкая оболоч-

ка (задняя стенка кисты; см. рис. 3).

Ликвор из большой цистерны в ликворо-

носные пространства позвоночного ка-

нала эвакуировался медленно из-за на-

личия поперечной перегородки между

задним ликвороносным пространством

спинного мозга и цистерной. После ис-

сечения оболочки, закрывавшей подход

к IV желудочку, осуществлен доступ к

отверстию Мажанди. При ревизии об-

наружено, что выход из IV желудочка

закрыт прозрачной перфорированной

мембраной (рис. 4), которая была иссе-

чена. Восстановлена нормальная про-

ходимость отверстия Мажанди. По-

лость IV желудочка хорошо просмат-

ривалась через операционный микро-

скоп (рис. 5). Арахноидальная перего-

родка, затруднявшая вход в заднее лик-

вороносное пространство спинного

мозга, иссечена. С целью создания сво-

бодного пространства для формирова-

ния большой затылочной цистерны

произведена пластика ТМО затылоч-

но-шейной дуральной воронки фрагмен-

том широкой фасции бедра. Трансплан-

тат фиксирован непрерывным швом.

Послойное ушивание операционной ра-

ны, йод, асептическая повязка.

Ранний послеоперационный пери-

од протекал без осложнений. Экстуби-

рована в операционной. Нарастания

неврологической симптоматики не отмечалось.

В первые сутки после операции выполнена контрольная

МРТ (рис. 6, а), по данным которой восстановлена ликворо-

циркуляция на уровне краниовертебрального перехода. Пере-

мычка в проекции отверстия Мажанди четко не визуализиро-

валась. Большая затылочная цистерна свободно сообщалась с

задним ликвороносным пространством спинного мозга. Отме-

чалось уменьшение диаметра сирингомиелической кисты.

После операции в течение 2 нед отмечены нарастание

силы в левых конечностях, регресс чувствительных рас-

стройств, осиплости голоса и нарушений глотания. На мо-

мент выписки у пациентки имелись незначительный парез в

левой руке, выявляемый в пробе Барре, мозжечковые расстрой-

ства. Остаточные явления бульбарного синдрома были пред-

ставлены только гемиатрофией языка.

Рана зажила первичным натяжением. На 15-е сутки

после операции выполнена повторная МРТ (рис. 6, б), при ко-

торой отмечено значительное уменьшение диаметра сиринго-

миелической кисты, она стала щелевидной. Большая цистерна

свободно сообщается с задним ликвороносным пространством

спинного мозга.

Обсуждение. Все варианты патологических измене-

ний, входящих в «комплекс Денди–Уокера», крайне редко

являются причиной развития сирингомиелии. В литературе

описано только четыре случая АДУ, при которой была обна-

ружена сирингомиелия у взрослых [20, 21]. Два из этих на-

блюдений появились до внедрения МРТ в клиническую

практику, поэтому их трудно анализировать. Еще два паци-

ента перенесли шунтирующие операции на кисте задней че-

репной ямки в детском возрасте. Сирингомиелия у них раз-

вилась позднее. Авторы публикаций связывают развитие

сирингомиелии с дисфункцией шунта. С.J. Hammond и со-

авт. [21] сообщили о положительном результате лечения (в

виде уменьшения сирингомиелической кисты и регресса

неврологической симптоматики) после ревизии и переуста-

новки кистоперитонеального шунта. Во втором наблюде-

нии M. Erdal и соавт. [20] также выполнили переустановку

шунта, которая, однако, не улучшила состояние пациентки.

После этого было проведено сирингоперитонеальное шун-

тирование с положительным эффектом. Отсутствие резуль-

тата от ревизии шунта авторы связывают с фиксацией кау-

дальной части кисты в области краниовертебрального пере-
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Рис. 4. Вид операционной раны после доступа к отверстию Мажанди (интраопе-

рационное микрофото, а); фрагмент предоперационной МРТ (б). 1 – листок про-

зрачной мембраны, закрывающий выход из отверстия Мажанди; 2 – петли задних

нижних мозжечковых артерий; 3 – отверстие в мембране, через которое ликвор

выходил из полости IV желудочка в полость кисты

а б

Рис. 5. Вид операционной раны после иссечения мембраны, закрывавшей отверстие

Мажанди (интраоперационное микрофото, а); фрагмент предоперационной МРТ

(б). 1 – листок прозрачной мембраны, закрывающий выход из большой цистерны в

заднее ликвороносное пространство спинного мозга

а б
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хода арахноидальными спайками. В связи с неэффективно-

стью кистоперитонеального шунта было выполнено сирин-

гоперитонеальное шунтирование.

Развитие сирингомиелии при варианте АДУ у взрос-

лых связано, по нашему мнению, с внедрением каудальной

части кисты задней черепной ямки в большое затылочное

отверстие. Это приводит к нарушению ликвороциркуля-

ции на уровне краниовертебрального перехода и возник-

новению центрально-канальной несообщающейся сирин-

гомиелии. Механизм развития сирингомиелии в подобной

ситуации аналогичен таковому у взрослых с аномалией

Киари I типа [22].

Существует еще один возможный механизм образо-

вания сирингомиелической кисты при истинной АДУ.

При нарушении оттока ЦСЖ из IV желудочка в субарахно-

идальное пространство ЦСЖ под высоким давлением про-

никает в центральный канал спинного мозга, в результате

чего развивается центроканальная сообщающаяся сирин-

гомиелия. Данный механизм возникновения сирингомие-

лии тот же, что и при аномалии Киари II типа. Этот меха-

низм нехарактерен для взрослых, так как нарушение тока

ЦСЖ из IV желудочка в субарахноидальное пространство

сопровождается окклюзионной гидроцефалией, и клини-

ческие проявления потребуют коррекции уже в раннем

детском возрасте [20, 21]. 

В нашем наблюдении у паци-

ентки выявлен блок субарахнои-

дального пространства на уровне

краниовертебрального перехода.

Причиной блока явилось опущение

нижнего полюса кисты, исходящей

из IV желудочка, в большую цистер-

ну. Выход ЦСЖ из IV желудочка че-

рез отверстие Мажанди в большую

цистерну был сохранен за счет пер-

форации мембраны, закрывавшей

это отверстие. Отверстие в мембране

имело достаточный размер для эва-

куации ЦСЖ из желудочковой сис-

темы. Но полость, в которую попа-

дала ЦСЖ из отверстия Мажанди,

была изолирована от спинальных

ликвороносных пространств и, судя

по картине распространения ЦСЖ

по данным предоперационной МРТ,

плохо сообщалась с остальными ли-

квороносными пространствами го-

ловного мозга. Вероятно, еще в про-

цессе внутриутробного развития у

больной компенсаторно расшири-

лись отверстия Люшки, и через них

ЦСЖ свободно выходила в систему

базальных цистерн головного мозга.

Поэтому гидроцефалия не возникла.

МРТ-картина и интраоперационные

данные показывают, что в этом случае имел место вариант

АДУ без гидроцефалии, осложненный развитием сирин-

гомиелии и клинической манифестацией патологии уже

во взрослом возрасте.

В связи с крайней редкостью развития сирингомиелии

у взрослых с вариантом АДУ оптимальный метод лечения

этой патологии не определен. Мы полагаем, что образова-

ние сирингомиелической кисты у таких пациентов связано

с нарушением нормальной ликвороциркуляции между

большой цистерной и субарахноидальными пространства-

ми спинного мозга вследствие каудальной дислокации кис-

ты, формирующейся в IV желудочке. Это классический ме-

ханизм развития несообщающейся центральноканальной

сирингомиелии по Milhorat. Он очень близок к формирова-

нию сирингомиелии при изолированной арахноидальной

кисте большого затылочного отверстия или аномалии Киа-

ри I типа. Только в приведенном нами наблюдении функ-

цию опустившихся миндаликов взял на себя нижний полюс

кисты, исходившей из IV желудочка. Поэтому мы считаем

декомпрессию краниовертебрального перехода с резекцией

каудальной части кисты, дислоцированной в большое заты-

лочное отверстие, и восстановление свободного сообщения

большой цистерны с ликвороносными пространствами

спинного мозга, дополненное дуропластикой, оптималь-

ным методом лечения таких больных. 

Рис. 6. Послеоперационная МРТ области краниовертебрального перехода (режим

Т2, сагиттальный срез). Исследование через 1 сут (а) и на 15-е сутки (б) после

вмешательства. Различия интенсивности МР-сигнала от желудочкового ликвора

в боковом и III желудочках, а также в кистозно-расширенном IV желудочке и ки-

сте задней черепной ямки, связанные с турбулентным движением ликвора, значи-

тельно уменьшились. Диаметр сирингомиелической полости также уменьшился

уже через 1 сут и стал щелевидным через 15 сут

а б
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