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ЭПИЛЕПТИЧЕСКИЕ ПРИСТУПЫ У 
БОЛЬНЫХ С АНОМАЛИЕЙ 

КРАНИОВЕРТЕБРАЛЬНОГО ПЕРЕХОДА 
Ярмухаметова М.Р.

ГУЗ Республиканская клиническая больница МЗ РТ

Многолетняя история изучения аномалий кра-
ниовертебрального перехода (КВП) позволила 
выяснить многие вопросы этиологии, патофи-
зиологии и клиники, однако остаются недоста-
точно изученными эпилептические приступы 
у больных с аномалией КВП. Из всех аномалий 
КВП наиболее часто эпилептические приступы 
встречаются при аномалии Арнольда-Киари.  
Целью исследования явилось изучение характе-
ра эпилептических приступов у больных с А АК 
I типа.  Диагноз эпилепсии был установлен на 
основании к линической картины приступов, 
данных электроэнцефалографии, магнитно-
резонансной томографии (МРТ) головного моз-
га. Тип эпилептических приступов и форма 
(синдромы) эпилепсии определялись согласно 
к лассификации эпилептических приступов 
(ICES I) Международной лиги по борьбе с эпилеп-
сией (ILAE) 1981 г. и классификации эпилепсий 
и эпилептических синдромов (ICE 2) ILAE 1989 г., 
также учтена современная к лассификация 
приступов и эпилепсий, установленные IL AE 
2001 году. 

Во всей популяции отмечалось преобладание па-
циентов с фокальными (симптоматической 
или возможно симптоматической) синдрома-
ми эпилепсии, чем пациентов с генерализован-
ными синдромами эпилепсии. Наиболее часто у 
пациентов независимо от наличия аномалии 
Арнольда-Киари I типа наблюдались простые и 
сложные приступы с вторичной генерализаци-
ей, реже встречались: атонические, миоклони-
ческие,  тонические присту пы, абсансы,  
парциальные простые, парциальные сложные 
приступы, несколько типов парциальных при-
ступов, первично генерализованные тонико-
клонические приступы. 

А АК I типа в сочетании с синдромом «тесной» 
ЗЧЯ, с базиллярной импрессией или без нее явля-
ется анатомической находкой при проведении 
МРТ головного мозга у больных с эпилепсией.

Ключевые слова: эпилепсия, аномалия кранио-
вертебрального перехода, аномалия Арнольда-
Киари.

Введение 
Круг наиболее часто встречаемых в клинике ано-

малий краниовертебрального перехода (КВП) вклю-
чает: аномалию Арнольда-Киари, ассимиляцию ат-
ланта, платибазию, базиллярную импрессию [1]. Ре-
же встречаются аплазии затылочной кости, атланта, 
зубовидного отростка аксиса и недоразвитие связок 
атлантоаксиального сочленения [1]. Многолетняя 
история изучения аномалий КВП позволила выяс-
нить многие вопросы этиологии [8], патофизиологии 
и клиники [1; 2; 5; 10] однако остаются недостаточно 
изученными эпилептические приступы у больных с 
аномалией КВП. Из всех аномалий КВП наиболее ча-
сто эпилептические приступы встречаются при ано-
малии Арнольда-Киари. Chiari H. в 1891 году описал 
удлинение ствола мозга с распространением его в 
позвоночный канал, четвертый желудочек при этом 
достигал уровня пятого шейного позвонка. Arnold J.  
в 1894 году отметил нисхождение мозжечка в позво-
ночный канал до третьего шейного позвонка. Сочета-
ние этих поражений носит название аномалии 
Арнольда-Киари. Магнитно-резонансная томогра-
фия (МРТ) позволяет определить 4 анатомический 
варианта аномалии Арнольда-Киари. Согласно клас-
сификациям Doyon D. et al. (1987), Rhoton E.L. et al 
(1991), Willing D. (1995) аномалия Арнольда-Киари  
I типа (ААК I типа) – это смещение миндалин мозжеч-
ка ниже большого затылочного отверстия (рису- 
нок 2), ААК II типа – миндалины мозжечка опущены 
до уровня СII позвонка, варолиев мост и продолгова-
тый мозг расположены ниже линии Twining, идущей 
от tuberculum selle до внутреннего затылочного вы-
ступа, ААК III типа - то же, что при ААК II типа, но с на-
личием гипертензионно-гидроцефального синдрома 
(возможно грыжа мозжечка) (рисунок 1), ААК IV –  
гипоплазия мозжечка с эктопией продолговатого 
мозга. Аномалия Арнольда-Киари встречается у 40% 

Тел. (843) 269-05-42         epilepsy_1@inbox.ru
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пациентов неврологического профиля как в изоли-
рованном виде, так и в сочетании с другими пораже-
ниями центральной нервной системы [7].

Цель исследования
Изучение характера эпилептических приступов у 

больных с ААК I типа. 

Материалы и методы 
Диагноз эпилепсии был установлен на основании 

клинической картины приступов, данных электроэн-
цефалографии, магнитно-резонансной томографии 
(МРТ) головного мозга. Тип эпилептических присту-
пов и форма (синдромы) эпилепсии определялись 
согласно классификации эпилептических приступов 
(ICES I) Международный лиги по борьбе с эпилепси-
ей (ILAE) 1981 г. и классификации эпилепсий и эпи-
лептических синдромов (ICE 2) ILAE 1989 г., также 
учтена современная классификация приступов и 
эпилепсий, установленные ILAE 2001 году [9].

Проанализироаны следующие показатели: объем 
задней черепной ямки (ЗЧЯ), и интракраниального 
пространства, показатель «тесноты» ЗЧЯ (определя-
ли на срединно-сагитальных МРТ-изображениях как 
отношение площади поверхности мозгового веще-
ства в ЗЧЯ к площади всей ЗЧЯ), переднезадний раз-
мер IV желудочка, наибольшее расстояние между пе-
редними рогами боковых желудочков головного моз-
га, величина эктопии миндаликов мозжечка, перед-
незадний размер БЗО. 

Результаты 
Обследовано 111 пациентов (53 мужчин, 58 жен-

щин) с ААК I типа с эпилептическими приступами в 
возрасте 16 до 72 лет, со средним возрастом дебюта 
заболевания 22,9 лет у мужчин и 23,9 лет у женщин, 
с катамнезом заболевания 10,2 года. Анализ полу-
ченных данных показал преобладание симптомати-
ческих форм (53,9%) над криптогенными (43,4%) и 
идиопатическими (2,7%) и преобладание фокальных 
форм (77,5%) над генерализованными формами 
(22,5%). 

При оценке неврологического статуса только у 
37,8% больных с ААК I типа с симптоматической эпи-
лепсией были зарегистрированы отклонения следу-
ющего характера: поражение черепных нервов – 27% 
больных, двусторонняя пирамидная недостаточ-
ность – 10,8%, правосторонняя пирамидная недоста-
точность – 0,9%, левосторонний легкий гемипарез – 
0,9%, статическая атаксия – 0,9%, у остальных паци-
ентов патологии не выявлено. 

Всех больных обследовали в межприступном пе-
риоде. На фоне общемозговых нарушений 100% на-
блюдений были зафиксированы: очаговая эпилепти-
формная активность (комплексы спайк-медленная 
волна, острые волны, острая-медленная волна) у 
77,5% пациентов и генерализованная активность – 
22,5% больных.

При проведении МРТ головного мозга наряду с 
дислокацией миндалин мозжечка ниже БЗО более 5 
мм были выявлены: внутренняя гидроцефалия в 9% 
случаев, смешанная гидроцефалия – 5,4%, корти-

Рисунок 1. На МР-томограммах головного мозга 
выявляется опущение миндалин мозжечка ниже БЗО до 
уровня СIII позвонка, продолговатый мозг несколько 
сужен, желудочки мозга симметричные, смещение 
срединных структур не выявлено, выраженное 
расширение наружных субарахноидальных пространств 
головного мозга.

Рисунок 2. Результаты МРТ головного мозга желудочки и 
ликворопроводящие пути не расширены, смещения 
срединных структур нет, очаговой патологии полушарий 
мозга не выявлено. Зрительные пути — контуры ровные, не 
деформированы, со стороны селлярной области без 
особенностей. Выявлено опущение миндалин мозжечка в 
спинномозговой канал до уровня С II позвонка.
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кальная дисплазия левой лобно-височной области – 
1,8%, множественные кавернозные ангиомы – 0,9%, 
атрофические изменения лобно-теменной (8,2%), 
лобно – височной (1,8%) областей, арахноидальная 
киста височной (2,7%), теменной (1,8%), лобной 
(0,9%) областей, ретроцеребеллярная киста – 0,9%, 
глиозные изменения правого гиппокампа – 2,7%, 
множественные очаги дисциркуляторного генеза в 
белом веществе больших полушарий головного моз-
га – 2,7%, ишемические очаги лобной (0,9%), левой 
затылочной (0,9%), правой теменной (0,9%) долей, 
субкортикальные очаги размягчения в полушариях 
головного мозга – 0,9%, гипоплазия мозолистого те-
ла – 0,9%, единичные очаги дистрофического генеза 
лобно-теменной области (2,7%), в полушариях го-
ловного мозга – 2,7%, порэнцефалия правого полу-
шария в 0,9% случаев. 

Независимо от сочетания ААК I типа с симптоматиче-
ской или криптогенной эпилепсией с одинаковой часто-
той выявлялись: синдром «тесной» ЗЧЯ (по 5,4%), соче-
тание синдрома «тесной» ЗЧЯ с базиллярной импрес-
сией (по 1,8%) и с базиллярной импрессией (по 0,9%).

Из-за редкости приступов 33,4% пациентов не при-
нимали ПЭП, фенобарбитал принимали 16,2% пациен-
тов, финлепсин – 23,4%, препараты вальпроевой кис-
лоты – 18%, топамакс – 5,4%, ламиктал – 3,6%. 

Обсуждение 
По техническим причинам эпидемиологические 

исследования по распространенности ААК I типа 
провести невозможно. Эпидемиологические иссле-
дования эпилепсии проведены в соответствии с меж-
дународными требованиями в 2009 году в трех райо-
нах РТ с общей численностью населения 90331. Все-
го было выявлено 267 больных с эпилепсией, из них 
у 2,2% больных с эпилепсией была выявлена анома-
лия Арнольда-Киари I типа. Распространенность эпи-
лепсии, стандартизированная по полу и возрасту на-
селения РТ, составила 2,836 (СI 95%:2,464-3,209) 

случая на 1000 населения и была выше среди муж-
чин (4,018 (СI 95%:3,410-4,626)), чем женщин (1,839 
(СI 95%:1,383-2,295)). Пик распространенности эпи-
лепсии наблюдался в возрастной группе 14-29 лет, в 
основном за счет роста распространенности среди 
мужчин. Заболеваемость составила 15,002±5,383 на 
100000 населения среди всей изучаемой популяции. 
Заболеваемость среди мужчин была почти в 2 раза 
выше – 20,675±9,328, чем среди женщин – 
10,214±6,661 случая на 100000 населения. Средний 
возраст дебюта заболевания составил 26,1± 3,59 лет, 
средняя длительность заболевания 10,65±1,69 лет. 
Средний возраст дебюта у женщин 29,7 лет был вы-
ше, чем у мужчин – 28,41 лет. Средняя длительность 
заболевания у мужчин была сопоставима с таковой у 
женщин – 10,81 лет и 10,9 лет, соответственно. 

Из установленных причин симптоматической 
эпилепсии самой частой была ЧМТ (25,22%). Цере-
броваскулярные заболевания и интраперинаталь-
ная патология как этиологические факторы популя-
ции встречались в 11,74% и 10,87%, соответственно. 
Опухоли головного мозга, хронический алкоголизм, 
нейроинфекции выделялись как этиологические 
факторы в 4,35%, 6,09% и 0,43%, соответственно.  
У пациентов с симптоматической эпилепсией при 
сочетании с аномалией Арнольда-Киари I типа в 
анамнезе встречались: родовая травма в 4,5% слу-
чаев, черепно-мозговая травма: сотрясение голов-
ного мозга – 14,1%, повторные сотрясения головно-
го мозга – 3,6%, ушиб головного мозга легкой сте-
пени – 2,7%, артериальная гипертензия – 9,9%, ише-
мический инсульт – 1,8%, эпилептический статус 
– 1,8% (таблица № 1).

Во всей популяции отмечалось преобладание па-
циентов с фокальными (симптоматической или воз-
можно симптоматической) синдромами эпилепсии, 
чем пациентов с генерализованными синдромами 
эпилепсии (таблица №2). 

Наиболее часто у пациентов с эпилепсией незави-

Группы 
пациентов

Этиологические факторы %
Фактор не 
известенЧМТ ЦВБ Перинаталь-

ная патология
Нейро

инфекции
Хронический 
алкоголизм Опухоли 

ААК I типа + эпи-
лепсия

20,4 11,7 4,5  - - - 63,4

эпилепсия 25,22 11,74 10,87 0,43 6,09 4,35 41,3

Таблица 1.  Характеристика этиологических факторов у больных с эпилепсией при сочетании с ААК I типа.

Формы эпилепсии
Симптоматическая (%) Криптогенная (%)

Идиопатическая 
(%)Генерали- 

зованная Фокальная Генерали
зованная Фокальная

ААК I типа + эпилеп-
сия

6,3 47,6 13,5 29,9 2,7 

эпилепсия 3,27 55,43 8,72 30,71 1,87 

Таблица  2.  Сравнительная характеристика форм эпилепсии.
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симо от наличия аномалии Арнольда-Киари I типа на-
блюдались простые и сложные приступы с вторич-
ной генерализацией, реже встречались: атонические, 
миоклонические, тонические приступы, абсансы, 
парциальные простые, парциальные сложные при-
ступы, несколько типов парциальных приступов, 
первично генерализованные тонико-клонические 
приступы (таблица №3). 

Выводы 
Аномалия Арнольда-Киари I типа в сочетании с 

синдромом «тесной» задней черепной ямки, с базил-
лярной импрессией или без них, является анатоми-
ческой находкой при проведении МРТ головного 
мозга у больных с эпилепсией.

ЕPILEPTIC SEIZURES IN PATIENTS WITH CRANIOVERTEBRAL JUNCION ANOMALY 
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Purpose: Studing seizure in patients with Chiari I malformation. 
Methods: 111 patients (58 females, 53 males) with Arnold-Chiari I malformation and epilepsy were examined with cognitive 
and behavioral examinations, EEG, MRI.
Results: Patients with Arnold-Chiari I malformation have been next forms epilepsy: symptomatic epilepsy – 53,9%, cryptogenic 
epilepsy – 43,4%, juvenile мyoclonic epilepsy – 0,9%, juvenile absence epilepsy – 1,8%. The neurological symptoms were: 
cranial nerve dysfunction – 27%, the pyramidal symptoms – 12,6%, cerebellar symptoms – 0,9% and 59,5% patients have 
not neurological signs. The radiological features are: association of small posterior cranial fossa volume and Arnold-Chiari I 
malformation – 6%, association basilar impression and Arnold-Chiari I malformation with small posterior cranial fossa 
volume – 2%, basilar impression and Arnold-Chiari I malformation – 1%.
Conclusion. The Arnold-Chiari I malformation, basilar impression and small posterior cranial fossa volume are anatomic finds 
in the MRI examinations in patients with epilepsy. 
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Типы приступов Эпилепсия
(%)

ААК I типа + 
эпилепсия (%)

Простые приступы (ПП) 1,12 4,5
Приступы сложные (СП) 2,62 9,9
ПП и СП с вторично ге-
нерализованные

73,78 61,3

Несколько типов парци-
альных приступов

8,24 1,8

миоклонические 0,75 0,9
атонические 0,37  
абсансы 1,12 1,8
тонические 1,12 0,9
Тонико-клонические 10,49 18,9

Таблица   3. Сравнительная характеристика типов 
эпилептических приступов.
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