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Реферат. Введение. Мальформация Киари 1 типа выявляется случайно у 0,7-1% детей и подростков среди субъ-
ектов, которым проводится магнитно-резонансная томография головного мозга и позвоночника, в 0,5% случаев 
у взрослого населения. Наиболее часто встречающейся патологией задней черепной ямки и сопровождающейся 
кашлевой головной болью, является мальформация Киари 1 типа, которая связана с мезодермальным дефектом 
и отсутствием соответствия размеров задней черепной ямки и невральных структур, заполняющих ее. Согласно 
последней международной классификации головной боли, принятой Committee of the International Headache 
Society, предполагается разделение кашлевой головной боли на первичную и вторичную (симптоматическую). 
Первичной кашлевой головной боли присуще доброкачественное течение. Симптоматическая кашлевая головная 
боль выявляется при патологии костной структуры задней черепной ямки головного мозга и ее содержимого, 
представленной преимущественно мальформацией Киари 1 типа. Цель: выявление особенностей головной 
боли при мальформации Киари. Материал и методы. Для анализа литературы использовались источники из 
международных баз данных Web of Science, Scopus, PubMed, а также отечественной библиотечной системы 
eLibrary. Результаты и их обсуждение. Наряду с гидросирингомиелией головные боли рассматриваются как 
показание к нейрохирургической операции. При этом, если считать, исключительно головные боли показанием 
к хирургическому вмешательству, возникает вопрос генеза цефалгии поскольку головные боли при мальформа-
ции Киари могут быть ассоциированными с мигренью или другой первичной головной болью, ввиду их широкой 
распространенности. Кашлевые и нагрузочные головные боли являются индикатором мальформации Киари. 
Однако в ряде случаев мальформация Киари 1 типа, при которой регистрируется дислокация миндалин моз-
жечка, является не первичным явлением, а вторичным феноменом, возникающим вследствие повышения или 
понижения внутричерепного давления. При этом в случае вторичной дислокации миндалин мозжечка также 
наблюдается головная боль. В связи с этим вопрос – является ли дислокации миндалин мозжечка, сопровождаю-
щаяся головной болью, первичной или вторичной становится крайне актуальным. Заключение. Таким образом, 
мальформация Киари 1 типа сопровождается головной болью различной локализации, которую иногда сложно 
дифференцировать от первичных головных болей, что требует проведения облигатной нейровизуализации, а 
также тщательной дифференциальной диагностики в практике невролога.
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Abstract. Introduction. Chiari malformation type 1 is found incidentally in 0.7-1% of children and adolescents undergoing 
magnetic resonance imaging of the brain and spine, and in 0.5% of cases in the adult population. The most common 
posterior fossa condition associated with cough headaches is Chiari malformation type 1. This condition results from 
a mesodermal defect, leading to a disparity between the sizes of the posterior cranial fossa and the neural structures 
it contains. According to the latest international classification of headaches, established by the Committee of the 
International Headache Society, cough headaches are categorized into primary and secondary (symptomatic) types. 
Primary cough headaches typically have a benign course. In contrast, symptomatic cough headaches are associated 
with pathological changes in the bone structure of the posterior cranial fossa and its contents, particularly seen in Chiari 
malformation type 1. Aim: To identify the characteristics of headaches in Chiari malformation. Materials and Methods. 
Literature analysis was conducted using international databases, such as Web of Science, Scopus, and PubMed, as 
well as the domestic library system eLibrary. Results and Discussion. Headaches, along with hydrosyringomyelia, 
are considered an indication for neurosurgical intervention. However, if we look at headaches as the sole reason for 
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surgery, we must consider their origin. In cases of Chiari malformation, headaches may be linked to migraine or other 
primary headache types due to their common occurrence. Cough and stress headaches are specific indicators of Chiari 
malformation. In some instances, Chiari malformation type 1 characterized by dislocation of the cerebellar tonsils, 
may be a secondary phenomenon resulting from fluctuations in intracranial pressure. This condition can also cause 
headaches that stem from the secondary dislocation of the cerebellar tonsils. Consequently, the question of whether 
the dislocation of the cerebellar tonsils, accompanied by headaches, is primary or secondary is particularly relevant. 
Conclusions. Chiari malformation type 1 is associated with headaches of various types, which can sometimes be 
challenging for distinguishing them from primary headaches. This necessitates mandatory neuroimaging and careful 
differential diagnosis by neurologists.
Keywords: chiari malformation, clinical manifestations, treatment.
For reference: Sakovets TG, Bogdanov EI. Headaches in Chiari malformation. The Bulletin of Contemporary Clinical 
Medicine. 2024; 17 (6): 78-83. DOI: 10.20969/VSKM.2024.17(6).78-83.

Наряду с гидросирингомиелией, головные 
боли рассматриваются как показание к ней-

рохирургической операции. При этом, если считать, 
исключительно головные боли показанием к хирур-
гическому вмешательству, возникает вопрос генеза 
цефалгии поскольку краниалгии при мальформации 
Киари (МК) могут являться широко распростране-
ными первичными головными болями. Головные 
боли, возникающие при кашле и/или физических 
нарузках, являются часто индикатором МК. Однако, 
в ряде случаев мальформация Киари 1 типа (МК-1), 
при которой регистрируется дислокация миндалин 
мозжечка, является не первичным явлением, а вто-
ричным феноменом, возникающим вследствие по-
вышения или понижения внутричерепного давления. 
При этом в случае вторичной дислокации миндалин 
мозжечка (ДММ) также наблюдается головная боль. 
В связи с этим, вопрос, является ли ДММ, сопрово-
ждающаяся головной болью, первичой или вторич-
ной становится крайне актуальным. 

Подразделение кашлевой головной боли на пер-
вичную и вторичную (симптоматическую) предлага-
ется в последней международной классификации 
головной боли. Первичной кашлевой головной боли 
присуще доброкачественное течение [1]. Симпто-
матическая кашлевая головная боль выявляется 
при патологии костной структуры задней черепной 
ямки головного мозга (ЗЧЯ) и ее содержимого. Ши-
рокое применение нейровизуализационных методов 
позволило выявить причину кашлевой головной 
боли у 1/5 пациентов, чаще всего к ней относились 
структурные изменения черепа и головного мозга, 
в частности МК-1. Некоторые авторы считают, что в 
50% случаев кашлевая головная боль вызывается 
МК-1 [2]. К основным вариантам головной боли, 
провоцируемой приемами Вальсальвы относятся 
кашлевая боль, головная боль при физическом на-
пряжении, головная боль, связанная с сексуальной 
активностью [3,4]. Первичная кашлевая головная 
боль наблюдается в возрасте старше 50 лет, для 
нее не характерна окципитальная локализация, 
длительность головной боли составляет секунды. 
Первичная кашлевая головная боль купируется 
приемом индометацина, люмбальной пункцией с 
удалением части спинно-мозговой жидкости (СМЖ) 
[1]. Симптоматическая кашлевая головная боль 
возникает в первые декады жизни, локализуется 
в окципитальной области, ее продолжительность 
составляет минуты и более. Указанная головная 
боль не купируется приемом индометацина. В этих 

случаях облигатным является назначение манит-
но-резонансной томографии (МРТ) для выявления 
аномалии краниовертебрального перехода (КВП). 
У женщин старше 40 лет регистрируется первичная 
боль при физическом напряжении и сексуальной 
активности, при этом ее продолжительность, как 
правило, составляет более 24 часов. Таким паци-
ентам необходимо проведение нейровизуализации, 
включая магнитно-резонансную ангиографию или 
мультиспиральную компьютерную томографию 
ангиографию для исключения опухоли или субарах-
ноидального кровоизлияния [4].

МК-1 выявляется случайно у 0,7-1% детей и под-
ростков среди субъектов, которым проводится МРТ 
головного мозга и позвоночника [5], в 0,5% случаев 
у взрослого населения. Наиболее часто встреча-
ющейся патологией ЗЧЯ является МК-1, которая 
связана с мезодермальным дефектом и отсутствием 
соответствия размеров ЗЧЯ и невральных структур, 
заполняющих ее. Возникновение МК-1 определяется 
истечением СМЖ через открытый дефект нервной 
трубки. Таким образом, возникает снижение вну-
тричерепного давления, сброс ликвора через цен-
тральный канал, что обусловливает уменьшение ко-
личества СМЖ в желудочковой системе вследствие 
нарушения ее возврата, возникает несоответствие 
размеров ЗЧЯ и невральных структур [6] с ДММ, 
деформацией продолговатого мозга, сдавлением 
четвертого желудочка [6,7,8].

При МК-1 предполагается опущение миндалин 
мозжечка не менее 5 мм. Эктопия миндалин разме-
ром от 3 до 5 мм часто оценивают, как «пограничные 
случаи» с учетом сужения четвертого желудочка у ря-
да больных [9,10]. Эта «серая зона» в классификации 
эктопии миндалин мозжечка требует дополнительно-
го изучения клинических симптомов и картины нейро-
визуализации для выявления клинико-лабораторных 
ассоциаций. Полемика относительно значимости 
МК-1 ведется уже более 40 лет [11,12]. Недавние 
исследования, направленные на определение значи-
мости клинических симптомов при случайной находке 
ДММ, наблюдаемой на МРТ, обнаружили сходство в 
основных клинических симптомах [13-20].

Чаще всего МК-1 выявляется случайно при про-
ведении МРТ, головная боль остается наиболее 
частой жалобой при МК-1 [21-23]. Некоторые авторы 
полагают, что цефалгии сложно связать с небольшой 
ДММ (менее 5 мм), из-за различных характеристик 
головных болей и отсутствия определенной их ло-
кализации [13].
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МК-1 имеет различные проявления, наиболее 
частым симптомом является головная боль. Рас-
пространенность первичных головных болей у 
пациентов с аномалией МК-1 сходна с таковым в 
общей популяции в целом. Характерный для МК-1 
тип затылочной головной боли чаще возникает у 
пациентов с ДММ [24]. Часто описывается субокци-
питально-окципитальная головная боль различной 
степени тяжести, определенно связанная с МК-1, 
усугубляемая приемом Вальсальвы, физическим 
усилием, кашлем, изменением позы, смехом, пла-
чем, чиханием, напряжением или сексуальным воз-
буждением [16,25]. Преобладающей жалобой, как 
указывают большинство исследователей, является 
головная боль в затылочной области [16], часто 
односторонняя, иногда с иррадиацией боли в лоб-
но-височную зону. Головная боль в ряде случаев от-
мечается с двух сторон, носит диффузный характер, 
цефалгия может усиливаться при движении в шей-
ном отделе позвоночника. Иногда наблюдаются боли 
в области шеи при сгибании, кашле, болезненность 
при пальпации паравертебральных мышц. При не-
значительной ДММ  боль локализуется в шейном от-
деле позвоночника, плечевой области. Сообщается 
также о тупой, пульсирующей, разрывающей, реже 
стреляющей цефалгии. Цервикогенная головная 
боль может напоминать головную боль при МК-1.

Считается рядом авторов, что головные боли как 
лобные, так и диффузные редко ассоциируются со 
значительной ДММ и нарушением ликвородинамики, 
которая верифицируется при проведении фазово-
контрастной МРТ области КВП, в отличие от крани-
алгий в затылочной области, наблюдающихся при 
обструкции ликоворопроводящих путей [26].

При МК-1 головная боль имеет тенденцию к 
усилению при прессорном воздействии в окципи-
тальной/субокципитальной области с иррадиацией 
в верхнетеменную, ретроорбитальную зону и шею, 
которая усиливается при повышении внутричереп-
ного давления [26-30]. Головная боль в затылочной 
области может возникать приступообразно, харак-
терна продолжительность менее 5 минут. Цефал-
гия может продолжаться также более длительный 
период времени: от нескольких часов до суток. 
Часто отмечается кратковременная головная боль, 
которую сложно отличить от цервикогенных голов-
ных болей или более продолжительных головных 
болей, соответствующих по критериям International 
Headache Society первичным головным болям [16].  
Оценка и лечение головной боли, связанной с МК-
1 затруднены, поскольку боль в затылочной и/или 
субокципитальной области, том числе и цефалгия, 
провоцирующаяся кашлем, может сочетаться с ми-
гренью и/или головной болью напряжения. Головная 
боль в затылочной области иногда купируется в 
случаев приема традиционных симптоматических 
лекарственных агентов, но они не всегда эффек-
тивны [16]. 

У пациентов с МК-1 наряду с головными болями 
может наблюдаться поражение бульбарной группы 
черепных нервов, сколиоз, сенсорные нарушения 
или слабость [31, 32], те же самые клинические 
симптомы могут наблюдаться при эктопии миндалин 

менее 3 мм [33]. У некоторых пациентов наблюдает-
ся невралгия тройничного [34] или языкоглоточного 
нервов [35]. 

Таким образом, пациентами описываются голов-
ные боли, связанные с МК-1, как кратковременные 
приступы «кашлевой головной боли» продолжитель-
ностью менее 5 мин. Патофизиология кашлевой 
головной боли связана с повышением внутриче-
репного давления, вызванном кашлем; что связано 
с увеличением внутригрудного и внутрибрюшного 
давления, что в последствии приводит к повышению 
центрального венозного давления [36]. У пациентов 
с мальформацией Киари 1-го типа это, по-видимому, 
вызвано ДММ [27,37,38].  

Исходя из вышеизложенного можно заключить, 
что головные боли чаще всего имеют локализацию 
в окципитальной, субокципитальной, окципитально-
субокципитальной области, иррадиируют в лобную, 
височную, ретроорбитальную область, сопрово-
ждаются болями в шейном отеле позвоночника, 
длятся менее 5 минут, но могут продолжаться сутки. 
Редко головные боли имеют пульсирующий, тупой, 
стреляющий, диффузный характер, локализуются 
в лобной области.

Фазово-контрастная МРТ при МК-1 демонстри-
рует наличие потока СМЖ в виде пульсирующего 
нисходящего потока с движением миндалин, что 
приводит к дальнейшей окклюзии ограниченного 
субарахноидального пространства на уровне боль-
шого затылочного отверстия БЗО у этих пациентов 
[31,39-40]. Снижение количества и скорости движе-
ния СМЖ внутри этого пространства в сочетании с 
нормальным потоком в супратенториальном про-
странстве и области позвоночника обусловливает 
возникновение градиента давления, который на-
рушает способность типичной системы с открытым 
потоком к гашению воздействия венозного давления 
и СМЖ. При анализе циркулирующего ликвора в об-
ласти незначительно ниже БЗО, у пациентов с МК-1 
наблюдалась значительно более короткая систола 
ликвора и более длинная диастола. 

Патологическая подвижность клиновидно-ре-
шетчатного и клиноводно-затылочного синходрозов, 
связанная с родовой травмы, на фоне пульсации 
различных структур головного мозга может обу-
словливать возникновение МК [41]. Такая картина 
морфологии основания черепа наблюдается в се-
мейных случаях симптоматических вариантов МК-1 
[42] при семейной гипофосфатемии, рахите [43]. 
Указывается на бессимптомное [44] и манифестное 
[32] течение МК.

Прием Вальсальвы и изменения позы вызывают 
увеличение диссоциации градиента потока СМЖ с 
преходящим повышением внутричерепного давле-
ния, что сопровождается различной симптоматикой 
по выраженности и продолжительности [6]. Анало-
гичным образом происходит образование полости 
внутри спинного мозга. Предполагается, что это 
результат динамической обструкции с нарушением 
тока спинномозговой жидкости в БЗО, при этом в 
спинальном субарахноидальном пространстве на-
блюдаются избыточные систолические пульсовые 
волны [45]. В результате волны жидкости проникают 
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в центральный спинномозговой канал через пери-
васкулярные и интерстициальные пространства, 
что вызывает расширение канала и развитие ги-
дросирингомиелии [38]. Важно учитывать, что могут 
инициировать ноцицептиивную перцепцию в зоне 
ЗЧЯ с сенсибилизацией в медуллярных и верхне-
шейных путях болевой чувствительности ритмичные 
колебания диссоциации градиента краниального и 
спинального давления, вызывая кратковременные 
головные боли при физической нагрузке и способ-
ствуя формированию ДММ [6, 23].

Имеются доказательства механической связи 
между твердой мозговой оболочкой в области за-
тылочной кости, первым шейным позвонком и малой 
задней прямой мышцей головы через соединитель-
нотканные мостики [46]. Указанные анатомические 
структуры иннервируются верхне-шейными нервами 
и поражение этих нервных волокон вызывает акти-
вацию ноцицепторов и возникновение отраженной 
боли от миофасциальных триггерных точек в зоне 
структур, иннервируемых указанными нервами. 

Гипоплазия ЗЧЯ может определять возникнове-
ние патологических взаимодействий между этой ана-
томической структурой и лоцирующейся рядом с ней 
зоной кровоснабжения с кровеносными сосудами, 
что обусловиливает стимуляцию болевых нервных 
волокон на шейном уровне и/или уровне ЦНС [47]. 

Предложен ряд критериев, согласно которым 
подтверждается МК-1 [3]. К ним относится окципи-
тальная и/или субокципитальная цефалгия, про-
воцирующаяся кашлем и/или пробой Вальсальвы, 
наблюдающаяся до нескольких суток. Важно от-
метить, что головная боль проходит в течение 3 
месяцев после успешного хирургического лечения 
мальформации Киари. 

При обследовании больных с головными болями 
при МК-1 тест Вальсальвы может быть ложнополо-
жительным [48,49], что усложняет дифференциаль-
ную диагностику.

В случае нейрохирургического лечения МК-1 
положительные результаты регистрировались в 
85% случаев не характерных для МК цефалгий 
и 93% случаев типичных головных болей при 
корректной оценке показаний к операции [49]. По 
данным литературы, наблюдается слабая корре-
ляция между клиническим симптомокомплексом 
и радиологической степенью ДММ. Вследствие 
этого сложно выявлять корреляции между радио-
логическими находками и различными вариантами 
головной боли [50,51]. Некоторые авторы считают, 
что выраженность клинических симптомов, на-
блюдаемых при ДММ, часто связаны со степенью 
деформации ЗЧЯ [6]. Считается, что головные боли, 
ассоциированные с МК-1, не характерные для этой 
аномалии развития, будут нивелироваться после 
декомпрессии БЗО [52].

Если рассмотривать возможный дифференци-
альный диагноз при наличии головной боли у детей, 
то иногда сложно исключить симптоматическое 
происхождение краниалгий и в этих случаях МК-1 
может являться значимой скрытой причиной воз-
никновения головной боли [53-54]. У детей, как и у 
взрослых, в 80% случаев головные боли, ассоции-

рованные с МК-1 регрессируют в долгосрочном пе-
риоде времени после декомпрессии БЗО. Пластика 
твердой мозговой оболочки способствует регрессу 
головной боли при декомпрессии БЗО как у детей 
[54], так и у взрослых. 

Таким образом, МК-1 сопровождается головной 
болью различной локализации, которые иногда 
сложно дифференцировать от первичных головных 
болей, что требует проведения облигатной нейрови-
зуализации, а также тщательной дифференциаль-
ной диагностики в практике невролога. 

Прозрачность исследования. Исследование 
не имело спонсорской поддержки. Авторы несут 
полную ответственность за предоставление 
окончательной версии рукописи в печать.
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