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Резюме
Формирование гидроцефалии при аномалии Арнольда – Киари II типа имеет механизм обструкции, заключающийся 
в разобщении ликворной системы головного мозга и спинномозгового ликворного пространства, выключая демпферную 
функцию последнего. При рассмотрении патогенетических основ и анатомических вариантов взаимоотношений струк-
тур задней черепной ямки выявлено, что эндоскопическая фенестрация дна III желудочка не обеспечивает восстановле-
ния сообщения двух ликворных компартментов и, как следствие, не может быть методом лечения гидроцефалии при 
данной патологии. Декомпрессия задней черепной ямки имеет крайне ограниченное применение. Имплантация вен-
трикуло-перитонеального шунта является универсальным и эффективным способом лечения гидроцефалии при маль-
формации Арнольда – Киари II типа. Внутриутробная коррекция порока – единственный метод профилактики гидроце-
фалии у детей с открытыми формами спинальных дизрафизмов.
Ключевые слова: мальформация Арнольда – Киари, spina bifida, спинальные дизрафии, гидроцефалия, задняя 
черепная ямка, декомпрессия задней черепной ямки
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Abstract
The formation of hydrocephalus in Arnold  – Chiari type II anomaly has an obstruction mechanism, which consists in 
disconnecting the cerebrospinal fluid system of the brain and the cerebrospinal fluid space, turning off the damper function. 
Having considered the pathogenetic foundations and anatomical variants of the relationship between the structures of the 
posterior cranial fossa, it was revealed that endoscopic third ventriclostomy does not restore the communication of two liquor 
compartments and, as a result, cannot be a method of treating hydrocephalus in this pathology. Decompression of the posterior 
cranial fossa has extremely limited use. Ventriculo-peritoneal shunting is a universal and effective method of treating 
hydrocephalus in Arnold-Chiari type II malformation. Intrauterine correction myelomeningocele is the only method of 
preventing hydrocephalus in children with open forms of spinal dysraphism.
Keywords: Arnold – Chiari malformation, spina bifida, spinal dysraphy, hydrocephalus, posterior cranial fossa, decompression 
of the posterior cranial fossa
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построил патогенетическую цепочку фор-
мирования мальформации Арнольда  – Киа- 
ри вследствие градиента ликворного давления 
в  краниокаудальном направлении, возника-
ющего из-за ликвореи при открытых формах 
spina bifida и обструктивного механизма фор-
мирования гидроцефалии на уровне кранио-
вертебрального перехода [8]. Эта теория дала 
новый вектор изучению патофизиологических 
основ ликвородинамических нарушений при 
пороках развития позвоночного столба, отда-
вая наибольшее предпочтение вторичному ме-
ханизму возникновения гидроцефалии вслед-
ствие формирования мальформации Арноль-
да – Киари.

В настоящий момент существует множество 
теорий развития гидроцефалии при мальфор-
мации АК, основывающихся на нахождении 
уровня окклюзии ликворных путей: анатоми-
ческий, либо функциональный блок на уровне 
отверстия Можанди [9], Сильвиева водопрово-
да, блок на уровне краниовертебрального пе-
рехода, на уровнях циркуляции в  субарахно-
идальных пространствах головного и спинно-
го мозга из-за воспалительных процессов, си-
ностозирование швов задней черепной ямки 
(ЗЧЯ) с формированием анатомического суже-

Введение
Гидроцефалия  – это состояние, возникаю-

щее в  результате дисбаланса между выработ-
кой и резорбцией ликвора, приводящее к повы-
шению внутричерепного давления, расшире-
нию желудочков головного мозга и сдавлению 
субарахноидальных пространств [1]. У  детей 
с открытыми формами spina bifida, по данным 
мировой литературы, гидроцефалия наблюда-
ется в 66–91 % случаев [2–4]. Выбор метода ле-
чения гидроцефалии до сих пор остается акту-
альным дискуссионным вопросом из-за обилия 
оперативных техник и до конца не изученно-
го патогенеза нарушений ликвороциркуляции 
при пороках развития спинного мозга и сопут-
ствующей им мальформации Арнольда – Киа-
ри (АК) [5, 6].

Патофизиология
Первое описание пролабирования минда-

ликов мозжечка появилось благодаря наблюде-
нию Hans Chiari в 1891 г. при аутопсии ребенка 
с  признаками хронического течения гидроце-
фалии. Благодаря этому наблюдению первой 
теорией возникновения данной мальформации 
считалось длительное повышение внутриче-
репного давления [7]. Но уже в 1976 г. V. Caviness 
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ния яремного отверстия, приводящее к гипоре-
зорбтивной гидроцефалии [5, 10, 11].

Несмотря на множество теорий, истинный 
патогенез формирования гидроцефалии до сих 
пор остается не ясным [12]. Масштабное иссле-
дование National Spina Bifida Patient Registry 
(NSBPR) показало, что лечению гидроцефалии 
в первый год жизни подверглись лишь 12,5 % 
детей с  миеломенингоцеле, в  то время как 
у  остальных 81,5  % детей признаки гидроце-
фалии возникли позже [4]. Данное течение ги-
дроцефалии невозможно при истинно обструк-
тивном процессе. Также нельзя не упомянуть о 
развитии гидроцефалии в ранние сроки после 
закрытия источника ликвореи, наличие кото-
рой невозможно при обструкции выше находя-
щихся ликворных путей, которая компенсиро-
вала избыточное давление.

Наиболее достоверной, на наш взгляд, при-
чиной развития гидроцефалии при мальфор-
мации АК является снижение демпферной 
функции спинномозгового ликворного про-
странства вследствие затруднения тока ликво-
ра на уровне краниовертебрального простран-
ства, роль которого доказал A. Marmarou [13], 
что приводит к развитию медленно прогресси-
рующей гидроцефалии.

Анатомические варианты строения 
задней черепной ямки

Имея долгосрочный опыт лечения детей 
с  разными формами спинальных дизрафиз-
мов, в том числе с открытыми формами spina 
bifida с  формированием мальформации Ар-
нольда – Киари II типа, мы заметили два прин-
ципиально разных варианта строения задней 
черепной ямки.

При первом анатомическом соотношении 
отмечается расширение всех цистерн основа-
ния черепа. Если допускать наличие анатоми-
ческого блока ликворных путей, то только на 
уровне непосредственно краниовертебрально-
го перехода (рис. 1).

При втором варианте цистерны не визуа-
лизируются, и ствол головного мозга смещен 
к  скату, что объясняется малыми размерами 
задней черепной ямки (ЗЧЯ), которые сфор-
мировались за счет раннего закрытия швов 
между базальными частями затылочной ко-
сти вследствие гипотензии, развившейся в ре-
зультате ликвореи из спинномозговой грыжи. 
При таком анатомическом варианте, если до-
пускать теорию блока ликворооттока, цирку-
ляция спинномозговой жидкости (СМЖ) нару-
шена во всех ликворных путях ЗЧЯ (рис. 2).

Рис. 1. Анатомический вариант компрессии структур ЗЧЯ на уровне большого затылочного отверстия: прослеживаются 
цистерны основания черепа
Fig. 1. Anatomical variant of compression of structures of the posterior cranial fossa at the level of the large occipital foramen: there 
are cisterns of skull base
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Методы лечения
В настоящее время основным фокусом дис-

куссий является метод выбора оперативного 
вмешательства гидроцефалии у детей со spina 
bifida. Общепризнанными являются три мето-
дики: декомпрессия задней черепной ямки, эн-
доскопическая тривентрикулостомия и шунти-
рующие операции.

Декомпрессия задней черепной ямки. Если 
возвращаться к  теории обструкции ликворо-
проводящих путей на уровне большого заты-
лочного отверстия (БЗО) опущенными мин-
даликами мозжечка, то логичным патогномо-
ничным путем лечения гидроцефалии у  де-
тей с миеломенингоцеле была бы декомпрессия 
задней черепной ямки для возобновления лик-
воротока по естественным путям и в результа-
те восстановления сообщения между полостя-
ми черепа и спинномозгового канала.

Исходя из наших наблюдений и разных ва-
риантов строения ЗЧЯ, декомпрессия с  це-
лью купирования гидроцефалии имеет крайне 
ограниченный спектр применения.

При первом анатомическом варианте, когда 
прослеживаются цистерны перед стволом го-
ловного мозга, допуская анатомический блок 

на уровне БЗО, выполнение декомпрессии ЗЧЯ 
анатомически обосновано (рис. 3).

Но если цистерны щелевидные (т. е. сдавле-
ны), а визуально блок ликвора происходит на 
протяжении всех структур ЗЧЯ, данное опера-
тивное вмешательство будет анатомически не-
рационально, поскольку декомпрессия ЗЧЯ не 
влияет на вышележащие отделы ликворных 
путей (рис. 4).

Эндоскопическая тривентрикулостомия. 
С  тех пор, как эндоскопические методики ру-
тинно вошли в мир нейрохирургии, спектр их 
применения чрезвычайно расширился, и во 
многих клинических ситуациях принято от-
давать предпочтение именно им, благодаря 
предупреждению состояния шунтозависимо-
сти. Однако выполнение тривентрикулосто-
мии в  обоих анатомических вариантах нера-
ционально ввиду сохранения блока ликворо-
оттока в  спинномозговое пространство и, как 
следствие, отсутствия демпферной функции 
спинномозгового канала. При втором анато-
мическом типе строения ЗЧЯ выполнение эн-
доскопической тривентрикулостомии сопряже-
но не только с анатомической нерационально-
стью, но и с высокими операционными риска-

Рис. 2. Анатомический вариант компрессии структур «тесная ЗЧЯ»: цистерны основания черепа не прослеживаются
Fig. 2. Anatomical variant “small posterior cranial fossa”: there are not cisterns of skull base
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ми, что подтверждается мировой литературой 
[5] (рис. 5).

Шунтирующие операции. Опираясь на от-
сутствие точного патогенеза, анатомическую 
нерациональность выполнения иных хирур-
гических вмешательств с  целью купирова-
ния внутричерепной гипертензии, наиболее 
универсальным способом лечения гидроце-
фалии при миеломенингоцеле можно считать 
имплантацию шунтирующего устройства. Di 
Rocco описывает опасения на счет импланта-
ции шунта в  связи с  возможностью создания 
гипотензионного состояния, вследствие кото-

рого синостозирование швов основания чере-
па будет более выражено, что приведет к еще 
бóльшему уменьшению объема ЗЧЯ [5, 14]. По 
нашему мнению, имплантация программируе-
мых клапанов шунтирующих систем с  подбо-
ром оптимальной пропускной способности и 
строгий контроль за состоянием ребенка в по-
слеоперационном периоде позволят избежать 
гипердренажных осложнений, в том числе усу-
губления процессов синостозирования.

Фетальная хирургия. Оптимальным спо-
собом борьбы с  заболеванием является его 
профилактика. В  глобальном исследовании 

Рис. 3. При анатомическом варианте с наличием цистерн основания черепа, компрессии структур на уровне большого 
затылочного отверстия путем декомпрессии ЗЧЯ возможно восстановить сообщение двух компартментов, создавая 
физиологический отток ликвора
Fig. 3. In the anatomical variant with cisterns of skull, compression of structures at the level of the large occipital foramen by 
decompression of the posterior cranial fossa, it is possible to restore the communication of two compartments, creating a physiological 
outflow of cerebrospinal fluid by decompression of the posterior cranial fossa

Рис. 4. При анатомическом варианте «тесной ЗЧЯ» с отсутствием цистерн основания черепа декомпрессия ЗЧЯ не приведет 
к нормализации ликворооттока
Fig. 4. In the anatomical variant of “small posterior cranial fossa” with absence of cisterns at skull base, decompression of the 
posterior cranial fossa will not lead to normalization of cerebrospinal fluid outflow
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Management of Myelomeningocele Study (MOMS) 
были доказаны статистически значимое сни-
жение развития гидроцефалии у детей с поро-
ками развития спинного мозга при фетальном 
оперативном закрытии дефекта спинномозго-
вого канала, минимизация рисков развития 
мальформации АК [2].

Заключение
Несмотря на большой выбор оперативных 

вмешательств, наиболее универсальным мето-
дом лечения гидроцефалии при миеломенин-
гоцеле является имплантация шунтирующих 
устройств.

Своевременное выявление порока развития 
у плода и проведение фетальных оперативных 
вмешательств позволят избежать развития ги-
дроцефалии и, как следствие, выбора опера-
тивного вмешательства у ребенка после рожде-
ния.
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Рис. 5. Эндоскопическая перфорация дна третьего 
желудочка не обеспечивает сообщения двух компартментов 
ни при каком анатомическом варианте
Fig. 5 Endoscopic third ventriculostomy does not provide 
communication between the two compartments in any 
anatomical variant
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