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Основные положения
• Синдром вегетативной дисфункции является актуальным вопросом современной медицины, 

но должен оставаться диагнозом-исключением, устанавливаемым после полноценного диагности-
ческого поиска, так как зачастую под маской синдрома скрываются другие заболевания. В данном 
клиническом случае описано выявление сочетания аномалии Киммерле и мальформации Киари 
у пациента, основным диагнозом которого долгое время был синдром вегетативной дисфункции.

МНОГОЛИКИЙ СИНДРОМ ВЕГЕТАТИВНОЙ ДИСТОНИИ: 
КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ ВЫЯВЛЕНИЯ СОЧЕТАНИЯ АНОМАЛИИ 

КИММЕРЛЕ И МАЛЬФОРМАЦИИ КИАРИ

Резюме

Синдром вегетативной дисфункции (СВД) – актуальный вопрос современ-
ной медицины. Дифференциальная диагностика данной патологии часто 
выступает сложной задачей для практикующего врача, ведь под маской ве-
гетативной дисфункции может скрываться органическое заболевание раз-
личной этиологии. В статье описан случай выявления у ребенка сочетанных 
аномалий Киммерле и Арнольда – Киари, которые долгое время не были ди-
агностированы из-за того, что клиническая симптоматика (синкопальные и 
пресинкопальные состояния, головокружения, боли в затылочной области, 
усиливающиеся при физических нагрузках и эмоциональном напряжении, 
подъемы артериального давления до 160 мм рт. ст.) идентична таковой при 
СВД. После продолжительного неэффективного лечения СВД больная на-
правлена на обследование в Научно-исследовательский клинический ин-
ститут педиатрии и детской хирургии имени академика Ю.Е. Вельтищева, 
где после ряда дополнительных исследований установлены вышеуказанные 
аномалии, вызывавшие клиническую симптоматику, беспокоившую паци-
ентку. После хирургического лечения пациентка в течение 6 мес. жалоб не 
предъявляла. Представленный клинический случай подтверждает, что СВД 
должен быть диагнозом-исключением, который ставят после комплексного и 
всеобъемлющего обследования.
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MULTIFACETED AUTONOMIC DYSFUNCTION SYNDROME: A CASE OF 
COMBINED KIMMERLE`S ANOMALY AND CHIARI MALFORMATION

G.V. Santalova, E.A. Tuturova, O.V. Sluzhaeva, Yu.V. Serezhkina, A.V. Sofina

Highlights
• Autonomic dysfunction syndrome is an urgent issue in modern medicine, however, it should be 

an exceptional diagnosis, established after a comprehensive diagnostic study, as many diseases can 
often appear as this syndrome. The presented case describes the patient with a combined pathology of 
Kimmerle`s anomaly and Chiari malformation, who was diagnosed with autonomic dysfunction long 
time ago.
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Введение
Синдром вегетативной дисфункции (СВД) об-

условлен полисистемными расстройствами, вы-
званными нарушением работы надсегментарных 
вегетативных структур, приводящих к изменениям 
вегетативной регуляции деятельности внутренних 
органов, сосудов, обменных процессов. При СВД 
наблюдаются вовлечение в патологический про-
цесс многих систем, в частности сердечно-сосу-
дистой, а также эмоциональные нарушения. Этим 
объясняется использование врачами синонимов 
СВД: вегетативный невроз, вегетососудистая ди-
стония, нейроциркуляторная дистония, нейроцир-
куляторная астения, вегетоз и др. В нашей стране 
до настоящего времени применяется термин СВД, 
согласно рабочей классификации, предложенной 
Н.А. Белоконь (1987 г.). Данная классификация 
позволяет учесть генез (первичный, вторичный) и 
вариант СВД, этиологический фактор, органную 
локализацию, степень тяжести и характер течения. 
При постановке данного диагноза важно опреде-
лить, является ли СВД основным или сопутству-
ющим заболеванием, относится ли синдром к 
предболезни или к уже текущей болезни. Для ано-
малии Киммерле характерны расстройства гемо-
динамики в вертебробазилярной системе в резуль-
тате компрессионно-стенозирующего ирритатив-
ного эффекта со снижением объемного кровотока 
по позвоночной артерии [1]. Аномалия Киммерле 
проявляется полиморфизмом симптомов, среди 
которых в значительной степени отмечены веге-
тативные дисфункции (синдром панических атак, 
головокружение, головная боль, ощущение жара 

в голове или шее, чувство удушья, озноб, онеме-
ние и дрожание рук, скачки артериального дав-
ления и др.) [2]. В таких случаях больные могут 
длительное время наблюдаться с диагнозом СВД, 
длительно проходить обследование и получать не-
эффективное лечение [1]. 

Аномалия Арнольда – Киари 1-го типа наиболее 
часто сопровождается симптомами, также харак-
терными для СВД (головная боль, головокружение, 
нарушения зрения, апноэ во сне и др.), обуслов-
ленными сдавливанием нервной ткани на уровне 
краниовертебрального соединения или нарушени-
ем оттока спинномозговой жидкости [3, 4]. Анома-
лия Арнольда – Киари – врожденное заболевание 
нервной системы, при котором основные наруше-
ния связаны с функцией мозжечка и продолгова-
того мозга. Суть данной патологии заключается в 
смещении миндалин мозжечка в затылочное от-
верстие, вызывающем сдавление продолговатого 
мозга и, соответственно, нарушение функциональ-
ности этого отдела [5]. По статистике, мальформа-
ция Киари встречается в 3,2–8,4 случая на 100 тыс. 
человек. 

Аномалия Киммерле – патологически изменен-
ное костное кольцо (полное/неполное) вокруг по-
звоночной артерии в области задней дуги первого 
шейного позвонка, приводящее к ограничению 
подвижности как артерии, так и всего краниоверте-
брального сочленения [6]. Частота встречаемости 
порока составляет около 3% [7].

Описание клинического случая
Под наблюдением находилась пациентка Е., 17 лет, 

Список сокращений
АД
СВД

–
–

артериальное давление 
синдром вегетативной дисфункции

ЧСС – частота сердечных сокращений 

Abstract

Autonomic dysfunction syndrome (ADS) is a topical issue of modern medicine. 
Differential diagnosis of this syndrome is often a difficult task for a practicing 
physician, because an organic disease of various etiologies can be hidden under 
the guise of autonomic dysfunction. The article analyzes a clinical case of a 
patient with a combined pathology of Kimmerle`s and Arnold-Chiari anomalies, 
which were not diagnosed for a long time due to the fact that clinical symptoms 
(syncope and presyncope conditions, dizziness, pain in the occipital region, 
aggravated by physical exertion and emotional stress, rises in blood pressure up 
to 160 mm Hg) are identical to those in ADS. After prolonged treatment of ADS 
without any positive effect, the child was sent to the Research Clinical Institute 
of Pediatrics and Pediatric Surgery named after academician Yuri Veltischev. 
Having received surgical treatment, the patient had no complaints for 6 months. 
The presented clinical case confirms that the diagnosis of ADS should be an 
exceptional diagnosis, established only after a complex and comprehensive 
examination.

Keywords Kimmerle`s anomaly • Arnold-Chiari anomaly • Autonomic dysfunction syndrome
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от второй беременности, протекавшей на фоне со-
четанного гестоза, гипертонической болезни 1-й 
степени, миомы матки, хронической фетоплацен-
тарной недостаточности, синдрома задержки раз-
вития плода 2-й степени. Роды вторые, срочные, 
оперативные. Вес при рождении – 2 783 г, рост – 
49 см. Оценка по шкале Апгар – 8 баллов. Выпи-
сана с диагнозом «перинатальная энцефалопатия, 
синдром минимальной мозговой дисфункции». 
На грудном вскармливании находилась до года. 
Росла и развивалась по возрасту. Профилактиче-
ские прививки по календарю. В анамнезе частые 
простудные заболевания, ветряная оспа. В 4 года 
был перелом малоберцовой кости справа. Опе-
ративных вмешательств не проводили. Девушка 
наблюдается у офтальмолога по поводу миопии, 
у невролога с диагнозом «синдром вегетативной 
дисфункции», у ортопеда-травматолога – с диа-
гнозом «плоскостопие 1-й степени, сколиоз 1-й 
степени». Аллергологический анамнез без осо-
бенностей. У матери больной отмечен однократ-
ный эпизод потери сознания в 24 года. С 15 лет 
появились жалобы на частые эпизоды головокру-
жения, выраженной слабости, повышенной утом-
ляемости; снижение толерантности к физическим 
нагрузкам, приступы сердцебиения с внезапным 
началом без очевидного провоцирующего фак-
тора и внезапным окончанием. Частота сердеч-
ных сокращений во время приступов достигала 
135 уд./мин, систолическое артериальное давле-
ние – 165 мм рт. ст. Позднее появились жалобы 
на кратковременные нарушения зрения, полуоб-
морочные состояния. С 16 лет однократно заре-
гистрированы синкопальное состояние на уроке 
физкультуры, многочисленные пресинкопальные 
состояния во время ортостаза и физической на-
грузки. В связи с нарастающей симптоматикой 
в октябре 2020 г. больная направлена в детское 
отделение Самарского областного клинического 
кардиологического диспансера им. В.П. Полякова. 
После обследования поставлен диагноз: «СВД 
смешанного генеза, по гиперваготоническому 
типу с гиперсимпатикотонической реактивно-
стью, лабильной артериальной гипертензией; пер-
манентно-пароксизмальное течение, смешанные 
кризы, синкопальные состояния». 

Результаты эходопплерографии от 05.10.2020 с 
цветным картированием: без нарушения внутри-
сердечной гемодинамики.

 Электрокардиография от 02.10.2020: частота 
сердечных сокращений (ЧСС) – 97 уд./мин, сину-
совая тахикардия, нормальное положение электри-
ческой оси сердца, смещение ST вниз во II, aVF. 

Реоэнцефалограмма от 15.10.2020: сосудистая 
дистония: слегка повышен тонус крупных арте-
рий, слегка снижен тонус мелких артерий, вено-
зный отток не нарушен, в вертебробазилярном 

бассейне – значительное снижение кровотока в 
системе позвоночных артерий. Косвенные при-
знаки умеренно выраженной вертеброгенной па-
тологии. 

Консультация невролога от 13.10.2020: послед-
ствия перинатального поражения центральной 
нервной системы, синдром внутричерепной гипер-
тензии, гипердинамический синдром с дефицитом 
внимания. 

Лечение: прием L-карнитина, препаратов маг-
ния, витаминотерапия, лечебная физкультура, 
массаж. После выписки продолжала получать со-
судистую и нейропротективную терапию. Несмо-
тря на лечение, улучшения не выявлено, в течение 
2021 г. предъявляла жалобы на головокружение, 
боли в затылочной области, усиливающиеся при 
физических нагрузках и эмоциональном напряже-
нии, подъемы артериального давления  до 160 мм 
рт. ст. В связи с этим больная обследована в На-
учно-исследовательском клиническом институте 
педиатрии и детской хирургии имени академика 
Ю.Е. Вельтищева, где находилась с 09.12.2021 по 
14.12.2021. 

Результаты ультразвуковой допплерографии 
брахиоцефальных артерий: ангиодистония с пре-
обладанием гипертонуса общих сонных и позво-
ночных артерий с двух сторон; признаки венозной 
дисциркуляции в системе яремных вен. 

Транскраниальная допплерография: гиперпер-
фузия в средней мозговой артерии больше слева, 
признаки дисциркуляции в вертебробазилярном 
бассейне, лабильность кровотока по основной 
артерии и правой ПА. По данным электрокарди-
ографии ритм синусовый, ЧСС – 110 уд./мин, QT 
– 300 мс, QTс – 370–406 мс. По данным эхокар-
диографии признаков пороков сердца, нарушений 
систолической и диастолической функции левого 
и правого желудочков, нарушений внутрисердеч-
ной гемодинамики не выявлено. Результаты хол-
теровского мониторирования: средняя ЧСС день/
ночь/сутки – 104/66/95 уд./мин (норма 91/70/79), 
ЧСС – 56 уд/мин, максимальная ЧСС – 157 уд/мин, 
основной ритм синусовый, зарегистрирована су-
правентрикулярная экстрасистолия (27), желу-
дочковая экстрасистолия, QTс – 464 мс, в течение 
суток обнаружено удлинение интервала QT выше 
450 мс в течение 84% времени. Диагноз: «145.8 – 
синдром удлиненного интервала QT». Рентгено-
графия шейного отдела позвоночника: Rp-призна-
ки нестабильности шейного отдела позвоночника. 
Полная аномалия Киммерле. 

После проведенного обследования поставлен 
диагноз «дисфункция синусового узла, наруше-
ние адаптации интервала QT к ЧСС, СВД, полная 
аномалия Киммерле». С учетом прогрессирова-
ния заболевания пациентка направлена на МРТ 
(17.01.2022) головного мозга, ствола мозга, моз-
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жечка с контрастированным усилением, по ре-
зультатам которой выявлены аномалия Арнольда 
– Киари, тонзиллярная эктопия в область ствола 
головного мозга справа, полная аномалия Ким-
мерле, асимметрия расположения зубовидного 
отростка.

Далее после консультации нейрохирурга СОККБ
им. В.Д. Середавина зав. кафедрой неврологии и 
нейрохирургии СамГМУ профессор Г.Н. Алексеев 
направил пациентку на госпитализацию в отделе-
ние нейрохирургии для хирургического лечения. 
24.03.2022 проведена декомпрессивная трепанация 
задней черепной ямки. Резекция миндаликов. По-
слеоперационный период прошел без осложнений, 
неврологическая симптоматика регрессировала. 
После выписки даны рекомендации: МРТ головно-
го мозга через 6–12 мес., наблюдение у невролога, 
курсы ноотропной и сосудистой терапии два раза в 
год. В течение последующих 6 мес. больная жалоб 
не предъявляла.

От пациентки получено письменное информи-
рованное согласие на использование материала с 
целью проведения исследования и публикации по-
лученных результатов в научной работе.

Обсуждение
В описанном случае представлена пациентка, 

которая длительное время наблюдалась с полимор-
фными симптомами у разных специалистов: педиа-
тра, кардиолога, невролога. Отсутствие результата 
проводимой терапии и сохраняющиеся приступы 
кратковременной потери сознания, головокруже-
ния явились причиной дополнительного обследо-
вания для исключения патологии со стороны нерв-
ной системы. 

При повреждении краниовертебральной области 
появляются симптомы, отличающиеся полимор-
физмом, что во многом объясняется вовлечением в 
процесс позвоночной артерии и ее нервных образо-
ваний. Как при аномалии Арнольда – Киари, так и 
при аномалии Киммерле происходит расстройство 
гемодинамики в вертебробазилярной системе. Кли-
ническая картина у данной пациентки изначально 
характеризовалась многообразием симптоматики 
(головокружение, вегетативные дисфункции, го-
ловные боли, преходящие изменения зрения), что 
создавало трудности в диагностике. Рабочим диа-
гнозом оставался СВД.

Типичными для аномалии Киммерле являются 
симптомы ишемии в зоне вертебробазилярной си-

стемы, т. е. начальные проявления недостаточно-
сти мозгового кровообращения, что наблюдалось 
у исследуемой больной (нарастающие головные 
боли преимущественно в затылочной области, 
синкопальный синдром, приступообразные голо-
вокружения). Нарастание указанных симптомов 
указывало на сохраняющуюся ишемию вертебро-
базилярной системы [8].

Нарушения сердечного ритма, вероятнее всего, 
больше характерны для аномалии Арнольда – Киа-
ри, при которой существует разница давлений меж-
ду полостью черепа и спинномозговым каналом, 
обусловленная опущением миндалины мозжечка, 
способствующим блокировке оттока ликвора на 
уровне цервикомедуллярного перехода [9]. Нару-
шается вегетативная регуляция сердца, страдает 
высшая нейрогормональная регуляция, преоблада-
ют вагусные нарушения [10]. Изменение ауторегу-
ляции сердечного ритма при аномалии Арнольда 
– Киари некоторые авторы объясняют компрессией 
структур задней черепной ямки c воздействием на 
nucleus tractus solitarii, или проводящие пути, обе-
спечивающие барорефлекс.

Заключение
Приведенное наблюдение подтверждает, что 

аномалии Киммерле и Арнольда – Киари сопрово-
ждаются развитием симптомов, характерных для 
вегетативных расстройств, среди которых возмож-
ны как неврологические, так и сердечно-сосуди-
стые осложнения, в частности нарушение сердеч-
ного ритма. В практической деятельности врачи 
разных специальностей должны обращать внима-
ние на торпидность течения клинических прояв-
лений и назначать обследование для исключения 
патологии краниовертебральной области. СВД дол-
жен быть диагнозом-исключением.
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