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Objective. To analyze clinical and radiological features of congenital 

atlantoaxial dislocations (AAD) in congenital craniovertebral 

junction malformations.

Material and Methods. The data of 26 patients with AAD associated 

with congenital pathology of the craniovertebral junction, who 

applied to the Ilizarov Center in 2012–2017, were analyzed.

Results. Patients were divided into three groups: with non-

syndromic AAD – 6 (23.1 %) patients, with AAD associated with 

Klippel – Feil syndrome – 11 (42.3 %) and with syndromic AAD 

– 9 (34.6 %). Odontoid anomalies were observed in 15 (57.7 %) 

patients, the magnitude of dislocation was determined from the 

C1 facet displacement relative to that of C2 in different planes. 

Patients with non-syndromic AAD had local pain syndrome (VAS 

score 4.20 ± 2.64) accompanied by torticollis and restriction of head 

movements, and myelopathy. In patients with AAD associated with 

Klippel – Feil syndrome, the local symptoms prevailed: restriction 

of neck movements, torticollis, neck pain (VAS score 2.40 ± 2.01), 

and myelopathy. Myelopathy and unpronounced pain syndrome 

(VAS score 2.30 ± 1.94) were leading symptoms in patients with 

syndromic AAD.

Conclusion. Patients with syndromic AAD more often have 

myelopathy, whereas AAD with the Klippel-Feil syndrome and 

non-syndromic AAD are often manifested by local symptoms.
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Цель исследования. Анализ клинико-радиологических особен-

ностей атлантоаксиальных дислокаций (ААД) при врожденной 

патологии краниовертебрального перехода.

Материал и методы. Проанализированы данные 26 пациентов 

с ААД на фоне врожденной патологии краниовертебрального 

перехода, обратившихся в Центр Илизарова в 2012–2017 гг.

Результаты. Пациентов разделили на три группы: с несиндро-

мальными ААД – 6 (23,1 %), с ААД на фоне синдрома Клиппе-

ля – Фейля – 11 (42,3 %), с синдромальными ААД – 9 (34,6 %). 

Аномалии развития зуба встретились у 15 (57,7 %) пациентов, 

величину смещения у них можно было оценить по расположе-

нию фасеток С1 относительно С2 в различных плоскостях. У па-

циентов с несиндромальными ААД отмечены локальный боле-

вой синдром (4,20 ± 2,64 балла по ВАШ), сопровождавшийся 

кривошеей и ограничением движений головы, и миелопатия. 

У пациентов с ААД на фоне синдрома Клиппеля – Фейля пре-

обладали локальные симптомы: ограничение движений в шее, 

кривошея, боли в шее (2,40 ± 2,01 балла по ВАШ), миелопатия. 

У пациентов с синдромальными ААД ведущими были симптомы 

миелопатии и невыраженный болевой синдром (2,30 ± 1,94 бал-

ла по ВАШ).

Заключение. У пациентов с синдромальными ААД чаще возни-

кает миелопатия, тогда как ААД на фоне синдрома Клиппеля – 

Фейля и несиндромальные ААД зачастую проявляются локаль-

ными симптомами.

Ключевые слова: врожденные атлантоаксиальные дислокации, 

нестабильные аномалии, краниовертебральный переход, неста-

бильные аномалии С1–С2
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Атлантоаксиальные дислокации 
(ААД) на фоне врожденных анома-
лий краниовертебрального перехода 
наиболее широко изучены в Индии 
и Китае [17, 27, 36–38]. Известно, 
что смертность при травматических 
ААД составляет 60–80 % из-за резко-
го сдавления спинного мозга и ство-
ла головного мозга [14, 35, 39], смерт-
ность при ААД на фоне врожденных 
аномалий краниовертебрального 
перехода не известна, но описа-
на частота возникновения миелопа-
тии – от 40 до 100 % [17, 25, 28, 29, 
36]. Факторами риска неврологиче-
ской нестабильности при ААД явля-
ются травмы и избыточное сгибание 
в шейном отделе. Основными причи-
нами, предрасполагающими к разви-
тию ААД у детей, являются гипопла-
зия или аплазия зубовидного отростка, 
зубовидная кость, окципитализация 
атланта в сочетании с блоком С2–С3 
позвонков, дисплазия суставных от-
ростков С1 и С2 позвонков, сопрово-
ждающаяся симметричным или асим-
метричным усилением углов нижних 
фасеток С1 и верхних фасеток С2 
позвонков, костные дисплазии, син-
дром Дауна, соединительно-тканные 
дисплазии со слабостью связок кра-
ниовертебрального перехода.

Цель исследования – определение 
клинико-радиологических особенно-
стей ААД при врожденной патологии 
краниовертебрального перехода.

Дизайн исследования: ретроспек-
тивный и проспективный анализ 
серии клинических наблюдений. Уро-
вень доказательности – IV.

Материал и методы

Ретроспективно-проспективная моно-
центровая когорта из 26 пациентов 
с ААД на фоне врожденной патоло-
гии краниовертебрального перехо-
да, обратившихся в Центр Илизарова 
(Курган) в 2012–2017 гг.

Критерии включения в исследова-
ние: ААД на фоне аномалий кранио-
вертебрального перехода, полноцен-
ный лучевой архив.

Проводили оценку по следующим 
критериям: пол, возраст на момент 

обращения, характер появления симп-
томатики, наличие триггера, длитель-
ность заболевания, вид ААД, в том 
числе по классификации Fielding 
и Hawkins [9], Samartzis et al. [33]), 
миелопатии (оценка по шкале JOA 
в модификации Benzel), локальных 
симптомов, в том числе болей в шее 
(по ВАШ), сопутствующая патология, 
данные интраскопических методов 
исследования. Из лучевых параметров 
по данным рентгенограмм, МРТ и КТ 
оценивали вид аномалии краниовер-
тебрального перехода, угол нижних 
фасеток С1 в сагиттальной и фрон-
тальной плоскостях по методу Salunke 
et al. [31], смещение нижней фасетки 
С1 в сагиттальной и фронтальной пло-
скостях на срединных сагиттальном 
и фронтальном срезах через фасетку, 
сагиттальный диаметр канала на уров-
не С1 и С2, сагиттальный диаметр С1 
и большого затылочного отверстия, 
вертикальный атлантоаксиальный 
индекс (VAAI по методике Kulkarni 
и Goel), переднее атлантодентальное 
расстояние (ADI), атлантоокципи-
тальную диссоциацию (индексы BAI 
и BDI), смещение зубовидной кости 
(при ее наличии).

Поиск источников литературы 
проводили по базам данных PubMed 
(NCBI), e-Library, Google scholar. Ключе-
вые слова поиска: врожденная атлан-
тоаксиальная дислокация (congenital 
atlanto-axial dislocation), врожденное 
атлантоаксиальное смещение, врож-
денный атлантоаксиальный подвывих 
(congenital atlanto-axial subluxation), 
базилярная инвагинация (basilar 
invagination), врожденная атлантоак-
сиальная нестабильность (congenital 
atlanto-axial instability), зубовидная 
кость (os odontineum), гипоплазия 
зуба (dens hypoplasia).

Результаты

Среди пациентов было 14 (54 %) лиц 
мужского пола, 12 (46 %) – женского. 
Средний возраст на момент обраще-
ния – 9,0 ± 5,4 года (от 2 до 24 лет).

Все пациенты имели дислокацию 
С1 позвонка в различных плоско-
стях и направлениях: переднюю – 22 

(84,6 %), заднюю – 2 (7,7 %), централь-
ную – 17 (65,4 %), ротационную – 19 
(73,1 %). У 12 (46,2 %) пациентов дис-
локация была в двух плоскостях, у 11 
(42,3 %) – в трех, у 3 (11,5 %) – в одной.

Аномалии развития зуба С2 име-
ли 15 пациентов: гипоплазию зуба 

– 4 (15,4 %), зубовидную кость – 11 
(42,3 %).

Мы разделили пациентов по сте-
пени дислокации нижних фасеток 
С1 относительно С2 в сагиттальной 
плоскости на три группы в зависимо-
сти от величины смещения: до 3 мм 

– Grade I, 3–5 мм – Grade II, более 
5 мм – Grade III (рис. 1). Если наблю-
дали равнозначное смещение фасеток 
в противоположные стороны (вперед 
и назад), то данную дислокацию счи-
тали ротационной. У 2 (8,3 %) паци-
ентов из 24 с дислокацией С1 в сагит-
тальной плоскости выявлена дисло-
кация Grade I, у 12 (50,0 %) – Grade II, 
у 10 (41,7 %) – Grade III, из последних 
в двух случаях – задняя дислокация.

Идентификация типа ротацион-
ной ААД по Fielding and Hawkins [9] 
была невозможна у 10 пациентов 
с аномалиями зуба, так как измере-
ние ADI было не выполнимо. У таких 
пациентов тяжесть можно определить 
по величине ротации С1. У 9 пациен-
тов с ААД без аномалий развития зуба 
были следующие типы ротацион-
ных дислокаций (по классификации 
Fielding и Hawkins): у 5 – I тип, у 1 – II, 
у 2 – III, у 1 – IV.

Тяжесть ротационной дислока-
ции определяли по величине смеще-
ния фасеток С1 в аксиальной плоско-
сти, а именно по разнице в смещении 
правой и левой нижних фасеток С1 
в противоположных направлениях 
относительно фасеток С2: при разнице 
в смещении фасеток до 3 мм – Grade 
I, 3–5 мм – Grade II, более 5 мм с двух 
сторон – Grade III (рис. 1). У 19 паци-
ентов были следующие типы рота-
ционных дислокаций: у 6 (31,6 %) 

– Grade I, у 9 (47,4 %) – Grade II, у 4 
(21,0 %) – Grade III. Традиционно дан-
ная классификация совпала с класси-
фикацией Fielding и Hawkins только 
у одного из девяти пациентов. Это 
можно связать с тем, что в классифи-
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кации Fielding и Hawkins учитывается 
дислокация в аксиальной и сагитталь-
ной плоскостях, а наше стадирова-
ние основано на дислокации только 
в аксиальной плоскости. Дислокацию 
в сагиттальной плоскости мы оцени-
вали по отдельным критериям, пред-
ставленным выше.

Подтипы ротационных ААД 
по Samartzis et al. [33] можно было 
определить у всех пациентов: у 13 
(68,4 %) – подтип А, сопровождаю-
щийся аномалиями развития С1–С2 
и субаксиального шейного отдела 

позвоночника, у 6 – подтип В (анома-
лии развития С1–С2 без аномалий раз-
вития субаксиального шейного отдела 
позвоночника).

Идентификация степени централь-
ной дислокации по Kulkarni и Goel 
[15] была невозможна у 13 пациентов 
с аномалиями развития зуба, 2 (11,8 %) 
пациента имели легкую дислокацию 
Grade I, 2 (11,8 %) – Grade II. Также 
идентификация нижней границы С2 
при блоке С2 и С3 могла быть не точ-
ной в ряде случаев у пациентов с син-
дромом Клиппеля – Фейля. У 12 (75 %) 

пациентов с аномалиями развития 
зуба центральная дислокация была 
установлена по наличию смещения 
фасеток С1 в стороны.

Пациентов с центральной дис-
локацией разделили на три груп-
пы в  зависимости от  величи-
ны смещения фасеток С1 в сторо-
ны: смещение менее 3 мм – Grade I, 
3–5 мм – Grade II, более 5 мм – Grade 
III (рис. 2). При равнозначном смеще-
нии фасеток С1 в одну сторону (впра-
во или влево) дислокацию трактовали 
как ротационную. По данной класси-
фикации 2 (11,8 %) пациента имели 
центральную дислокацию – Grade 
I, 11 (64,7 %) – Grade II, 4 (23,5 %) – 
Grade III, при этом у 4 пациентов 
без аномалий зуба данные типы совпа-
ли с типами по Kulkarni и Goel.

Пациентов в зависимости от этио-
логии процесса разделили на три 
подгруппы:

1) 6 (23,1 %) пациентов с несиндро-
мальными ААД на фоне изолирован-
ного порока краниовертебральной 
области;

2) 11 (42,3 %) пациентов с ААД 
на фоне синдрома Клиппеля – Фейля;

3) 9 (34,6 %) пациентов с синдро-
мальными ААД на фоне различных 
генетических и метаболических син-
дромов: синдрома Дауна (n = 1), муко-
полисахаридоза (n = 1), спондилоэпи-
физарной дисплазии (n = 3), спонди-
лометаэпифизарной дисплазии (n = 1) 
и недифференцированной костной 
дисплазии, сопровождающейся фено-
типом синдрома Биндера (n = 3).

Несиндромальные ААД
Для пациентов с несиндромальными 
ААД характерны аномалии развития 
зуба и spina bifida C1 posterior (табл. 1). 
Стоить отметить, что у всех пациентов 
с зубовидной костью (OsO) из группы 
несиндромальных ААД был дистопи-
ческий тип OsO (рис. 3а) со значитель-
ным смещением (от 3 до 10 мм в раз-
личных плоскостях).

У пяти пациентов дислокация име-
ла хроническое медленно прогрес-
сирующее течение без триггерных 
факторов, у одного пациента с зубо-
видной костью манифестация была 

Рис. 1 
Срединные сагиттальные срезы через правую и левую фасетки С1 позвонка пациентки 
с трехплоскостной дислокацией: смещение левой фасетки на 2,9 мм кпереди, правой 

– на 6,2 мм кпереди; смещение кпереди Grade III; смещение в аксиальной плоскости 
Grade II: разница в смещении правой и левой фасеток – 3,3 мм

Рис. 2 
Срединный фронтальный срез через правую и левую фасетки С1 позвонка пациента 
с недифференцированной костной дисплазией и гипоплазией зуба: смещение правой 
фасетки – 7,3 мм кнаружи, левой – 11,1 мм кнаружи, Grade III
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подострой после минимальной трав-
мы (кривошея, ограничение движений 
в шее, боли в шее).

У всех пациентов с несиндромаль-
ной ААД был локальный болевой син-
дром (ВАШ 4,20 ± 2,64 балла), сопро-
вождавшийся кривошеей и ограниче-
нием движений головы, у трех из них 

– миелопатия (14,50 ± 4,00 балла 
по JOA в модификации Benzel).

При анализе угла наклона фасе-
ток C1 у пациентов с несиндромаль-
ными ААД угол наклона нижней 
фасетки C1 в сагиттальной плоско-
сти составил 122,00° ± 71,00° справа 
и 123,20° ± 72,44° слева (2 пациента 
с задней дислокацией имели острый, 

или обратный, угол наклона с двух 
сторон), угол наклона нижней фасет-
ки C1 во фронтальной плоскости 
у них составил 149,00° ± 17,94° спра-
ва и 142,30° ± 8,95° слева. Смещение 
нижних фасеток C1 относительно 
фасеток C2 в сагиттальной плоско-
сти составило 2,50 ± 3,33 мм справа 
и 4,20 ± 2,73 мм слева, во фронталь-
ной плоскости – 4,20 ± 1,41 мм справа 
и 3,30 ± 1,47 мм слева. При этом пре-
имущественное направление смеще-
ния было кпереди и кнаружи, но у двух 
пациентов с обратным углом накло-
на нижних фасеток C1 в сагиттальной 
плоскости наблюдалось асимметрич-
ное смещение кзади до 9 мм.

Сагиттальный диаметр боль-
шого затылочного отверстия – 
35,90 ± 8,49 мм, сагиттальный диаметр 
C1 – 24,8 ± 2,3 мм. Сагиттальный диа-
метр позвоночного канала на уровне 
C1 – 14,70 ± 4,50 мм, на уровне C2 – 
14,70 ± 2,40 мм.

Величины ADI и VAAI достоверно 
можно было измерить только у трех 
пациентов без аномалий развития 
зуба: ADI – 1,70 ± 0,58 мм и VAAI – 
0,74 ± 0,21.

Атлантоокципитальная диссоциа-
ция (BAI и BDI более 12,0 мм) отмече-
на у одного пациента.

Аномалий развития сердечно-сосу-
дистой, дыхательной и мочеполовой 
систем не зафиксировано.

ААД на фоне синдрома Клиппеля 
– Фейля
ААД на фоне синдрома Клиппеля – 
Фейля часто происходит при блоке 
C2–C3 и окципитализации C1, почти 
в половине случаев наблюдается spina 
bifida C1 posterior (табл. 2).

У пациентов с данным видом ААД 
дислокация имела хроническое мед-
ленно прогрессирующее течение 
без триггерных факторов. Преобла-
дали локальные симптомы (табл. 3): 
ограничение движений в шее, криво-
шея, боли в шее (ВАШ 2,40 ± 2,01 бал-
ла). У 3 пациентов была миелопатия, 
16,90 ± 2,00 балла по JOA в модифи-
кации Benzel.

Угол наклона нижней фасетки C1 
в сагиттальной плоскости в сред-

Рис. 3 
Срединные фронтальный и сагиттальный срезы КТ пациента с дистопической зубо-
видной костью из группы несиндромальных атлантоаксиальных дислокаций: зубо-
видная кость смещена вперед и влево (а); срединные фронтальный и сагиттальный 
срезы КТ пациента с ортотопической зубовидной костью из группы синдромальных 
атлантоаксиальных дислокаций: зубовидная кость смещена вперед и влево (б)

Таблица 1

Основные аномалии краниовертебрального перехода, сочетавшиеся с несиндромальными 

атлантоаксиальными дислокациями

Аномалия Пациенты, n (%)

Spina bifida C1 3 (50,0); 2 post, 1 ant

Зубовидная кость                                     3 (50,0); дистопическая

Окципитализация С1                                     2 (33,3)

а

б
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нем составил 132,50° ± 53,06° справа 
и 139,30° ± 39,82° слева, угол наклона 
нижней фасетки C1 во фронтальной 
плоскости – 148,60° ± 16,57° справа 
и 149,30° ± 17,31° слева. Смещение 
нижних фасеток C1 в сагиттальной 
плоскости – 2,60 ± 1,35 мм спра-
ва и 4,90 ± 3,88 мм слева, во фрон-
тальной плоскости – 2,50 ± 2,21 мм 
справа и 2,80 ± 3,15 мм слева. Пре-
имущественное направление смеще-
ния фасеток было кпереди и кнаружи. 
Сагиттальный диаметр большого заты-
лочного отверстия – 33,80 ± 5,04 мм, 

C1 – 29,70 ± 4,58 мм. Сагиттальный 
диаметр позвоночного канала на уров-
не C1 – 17,60 ± 6,58 мм, на уровне 
C2 – 16,10 ± 4,12 мм. Величины ADI 
и VAAI были достоверно измерены 
у 8 пациентов без аномалий разви-
тия зуба и составили 4,10 ± 1,92 мм 
и 0,76 ± 0,15 соответственно. Атлан-
тоокципитальная диссоциация (BAI 
и BDI более 12,0 мм) отмечена у 5 
(45,5 %) пациентов.

Семь пациентов имели гемифаци-
альную микросомию (фенотип син-
дрома Гольденхара), трое пациентов 

с миелопатией имели комбиниро-
ванный прогрессирующий сколиоз. 
Сопутствующие аномалии сердца 
обнаружены у 3 пациентов, по одно-
му пациенту с аномалией дыхательной 
системы, задержкой психического раз-
вития, ожирением 2 II ст., целиакией 
и хроническим тонзиллитом.

Синдромальные ААД
У 7 пациентов в группе синдромаль-
ных ААД обнаружена зубовидная 
кость, у 6 она была ортотопической 
(рис. 3б); смещение зубовидной кости 
от 3 до 12 мм – у 4 пациентов (табл. 4).

У 6 пациентов с синдромальны-
ми ААД дислокация имела хрони-
ческое медленно прогрессирующее 
течение без триггерных факторов, 
у 3 пациентов с аномалиями развития 
зуба манифестация была подострой 
или острой после минимальной трав-
мы (тетрапарез).

У пациентов с синдромальными 
ААД преобладали симптомы миелопа-
тии (8,30 ± 5,32 балла по JOA в моди-
фикация Benzel) и локальный боле-
вой синдром (ВАШ 2,30 ± 1,94 балла; 
табл. 5).

У пациентов с синдромальной 
врожденной ААД угол наклона ниж-
ней фасетки С1 в сагиттальной пло-
скости составил 149,10° ± 14,63° спра-
ва и 145,60° ± 21,80° слева, во фрон-
тальной плоскости – 145,80° ± 12,86° 
справа и 141,20° ± 16,22° слева. Сме-
щение фасетки С1 в сагиттальной 
плоскости – 5,30 ± 4,00 мм справа 
и 4,90 ± 3,82 мм слева, во фронталь-
ной плоскости – 5,20 ± 2,11 мм спра-
ва и 5,30 ± 2,40 мм слева; преимуще-
ственное направление смещения было 
кпереди и кнаружи. Сагиттальный диа-
метр большого затылочного отверстия 

– 32,00 ± 6,04 мм, сагиттальный диа-
метр С1 – 27,00 ± 7,11 мм. Сагитталь-
ный диаметр позвоночного канала 
на уровне С1 составил 7,80 ± 2,35 мм, 
на уровне С2 – 11,10 ± 3,13 мм. ADI 
и VAAI было невозможно достоверно 
измерить, так как все пациенты из дан-
ной группы имели аномалию развития 
зуба С2. Атлантоокципитальная дис-
социация (BAI и BDI более 12,0 мм) 
выявлена у 6 пациентов.

Таблица 2

Основные аномалии краниовертебрального перехода, сочетавшиеся с атлантоаксиальными 

дислокациями на фоне синдрома Клиппеля – Фейля

Аномалия Пациенты, n (%)

Блок C2–C3                                    9 (81,8)

Spina bifida C1                                    5 (45,5); 2 post, 3 ant + post

Окципитализация C1                                    5 (45,5)

Гипоплазия зуба                                    2 (18,2)

Spina bifida C2                                    2 (18,2)

Зубовидная кость                                    1 (9,1); дистопическая

Аномалия Киари                                    1 (9,1)

Сирингомиелия                                    1 (9,1)

Таблица 3

Симптомы у пациентов в группе с атлантоаксиальными дислокациями на фоне синдрома 

Клиппеля – Фейля

Симптомы Пациенты, n (%)

Ограничение движений в шее                                  11 (100,0)

Кривошея                                  10 (90,1)

Боли в шее                                    8 (72,7)

Гемифациальная микросомия                                    7 (63,6)

Миелопатия                                    3 (27,3)

Таблица 4

Основные аномалии краниовертебрального перехода, сочетавшиеся с синдромальными 

атлантоаксиальными дислокациями

Аномалия Пациенты, n (%)

Зубовидная кость 7 (77,8); 6 ортотопических, 1 дистопическая

Spina bifida C1 4 (44,4); 4 post, 3 ant

Гипоплазия зуба 2 (22,2)

Spina bifida C2 1 (11,1)
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У 1 пациента с недифференци-
рованной костной дисплазией был 
порок развития сердца, у 2 – деформа-
ция верхних дыхательных путей раз-
личной степени выраженности (суже-
ние и деформация трахеи и бронхов), 
у 3 – недоразвитие средней зоны 
лица (фенотип синдрома Биндера), 
у 6 на фоне миелодисплазии и кост-
ной дисплазии развился комбиниро-
ванный прогрессирующий сколиоз, 
у 3  – вальгусная деформация стоп 
и ног с контрактурами суставов, у 3 – 
задержка психического развития.

VAAI пациентов с аномалиями раз-
вития зуба
VAAI у 4 пациентов с гипоплазией зуба 
составил 0,73 ± 0,53, у 11 пациентов 
с OsO (верхушкой зуба считали вер-
хушку зубовидной кости) – 0,59 ± 0,16. 
У 4 пациентов из 26 были нормальные 
показатели VAAI (от 0,71 до 0,80), у 5 – 
от 0,81 до 1,00, При этом у 4 пациентов 
было смещение обеих фасеток С1 кна-
ружи относительно С2, то есть имелась 
аксиальная дислокация.

Смещение зубовидной кости
При несиндромальных ААД на фоне 
дистопической OsO (3 пациента) фик-
сировали смещение в различных пло-
скостях на величину до 3 мм. При ААД 
на фоне синдрома Клиппеля – Фейля 
дистопическая OsO выявлена только 
у одного пациента, смещение на 8 мм 
вперед и влево. При синдромальных 
ААД с OsO (7 пациентов) у 6 выявлена 
ортотопическая OsO, у 1 – дистопиче-
ская; при этом у 3 пациентов с орто-
топической OsO не было смещения 
кости. У 3 пациентов зубовидная кость 

смещена в одной из трех плоскостей 
(от 3 до 9 мм), у 5 – сразу в двух пло-
скостях (от 3 до 12 мм).

Обсуждение

Направление дислокации
Мы использовали ряд классификаций, 
которые оказались достаточно раз-
розненными при анализе литературы.

Передняя и задняя ААД. Передняя 
дислокация может возникать при сла-
бости поперечной связки, при этом 
С2 отклоняется назад при сгибании 
и выравнивается при растяжении, его 
движения вперед ограничены дужкой 
С1, то есть С1 смещается в таком случае 
только вперед [1–3, 31]. Дислокация 
в двух плоскостях возможна при зубо-
видной кости или аплазии зуба, ког-
да движения тела С2 не ограничены 
поперечной связкой и передней дугой 
С1, поэтому тело С2 смещается в двух 
направлениях – вперед и назад [1–3, 
31].

Доля передних дислокаций в нашей 
подборке пациентов оказалась гораз-
до выше, чем задних (22 и 2 пациента 
соответственно), что, вероятнее все-
го, связано с особенностями анато-
мии краниовертебрального перехода, 
физиологичной скошенностью пло-
скости фасеток С1 вниз в направлении 
сзади наперед: у двух пациентов с зад-
ней дислокацией наблюдалась обрат-
ная ориентация плоскости фасетки 
(вниз в направлении спереди назад).

Ротационная ААД. Данный тип 
дислокации, как правило, возника-
ет в одной плоскости (аксиальной) 
и происходит из-за недостаточности 
крыловидных связок у детей, а также 

на фоне врожденных аномалий разви-
тия шейного отдела позвоночника [4].

Выделено несколько типов ротаци-
онной ААД [13, 21], а Samartzis et al. [33] 
дополнили ее для применения у паци-
ентов с врожденной патологией шей-
ного отдела позвоночника. Данная 
классификация оценивает дислока-
цию С1 в сагиттальной и аксиальной 
плоскостях одновременно, что явля-
ется ее достоинством: тип I подраз-
умевает чистую ротационную дисло-
кацию, типы II и III – ротационную 
и переднюю.

Недостатком данной классифи-
кации является то, что у детей нор-
мой считается ADI 4 мм и менее, 
что требует ее модификации для дет-
ского возраста. Кроме того, несмотря 
на то что она подразумевает града-
цию именно ротационных ААД, сте-
пень ротации С1 напрямую не оцени-
вает, а в большей степени оценивает 
степень передней дислокации С1.

Центральная (вертикальная) 
ААД. Как отмечено ранее, прилежа-
щие фасетки С1–С2 в норме гори-
зонтальные и параллельные, в случае 
их косой ориентации во фронталь-
ной плоскости тело С2 имеет тенден-
цию скользить вверх относительно 
головы (из-за веса головы пациен-
та при сгибании). Поэтому большой 
угол наклона этих суставов во фрон-
тальной плоскости ведет к телескопи-
рованию тела С2 в кольцо С1, к цен-
тральной дислокации и к смещению 
С2 кзади. При истинной базилярной 
инвагинации (тип А по Goel) базаль-
ные структуры черепа, формирую-
щие большое затылочное отверстие, 
подняты вверх или инвагинированы 
в заднюю черепную ямку. Инвагина-
ция большого затылочного отверстия 
автоматически ведет за собой С1 и С2 
вверх, тем не менее С1 и С2 имеют 
нормальную структуру и взаимоотно-
шения при базилярной инвагинации 
типа А. Если взаимоотношения между 
С1 и С2 нарушены, то правильнее ста-
вить диагноз либо «центральная ААД» 
(при легком смещении), либо «акси-
альная инвагинация» (в крайних фор-
мах), либо «базилярная инвагинация 
типа Б».

Таблица 5

Симптомы у пациентов с синдромальными атлантоаксиальными дислокациями

Симптомы Пациенты, n (%)

Сколиоз 8 (88,9)

Тетрапарез 8 (88,9)

Боли в шее 7 (77,8)

Нарушение функции тазовых органов 3 (33,3)

Недоразвитие средней зоны лица 3 (33,3)

Эквиноварусная деформация ног 2 (22,2)
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Таким образом, базилярная инва-
гинация типа А – это ненормальные 
отношения между большим затылоч-
ным отверстием и задней черепной 
ямкой, тогда как ААД (базилярная 
инвагинация типа Б) – это централь-
ная дислокация С2 или аксиальная 
инвагинация. Эти состояния могут 
сочетаться [11].

Данный взгляд на ААД достаточно 
новый, поэтому в большинстве источ-
ников центральную ААД не выносят 
как отдельную от базилярной инваги-
нации патологию.

Предложено множество путей 
определения степени базилярной 
инвагинации по радиологическим 
параметрам: линия Chamberlain [5], 
линия McGregor [22], линия McRae 
[24]. Kulkarni и Goel [15] рекомендуют 
использовать VAAI для определения 
степени вертикальной ААД. Несмо-
тря на такое разнообразие индексов 
и измерений, нормы для детей раз-
ных возрастов не определены. Кроме 
того, по нашему опыту, при наличии 
аномалий зубовидного отростка С2 
(гипоплазии, аплазии, OsO) данные 
измерения не являются достоверными. 
Центральную ААД можно оценивать 
по дислокации боковых масс С1 отно-
сительно С2 во фронтальной плоско-
сти на фронтальном срезе через сере-
дину боковых масс С1.

Смешанная ААД. В нашей группе 
23 (88,5 %) пациента имели смешан-
ную ААД.

Мы отметили некоторые законо-
мерности для различных групп ААД:

1) пациенты с несиндромальными 
ААД имели дислокацию средней степе-
ни тяжести или тяжелую (Grade II–III) 
во трех плоскостях – 4 (66,6 %) случая;

2) большинство пациентов с ААД 
на фоне синдрома Клиппеля – Фейля 
имели дислокацию в двух плоскостях: 
переднюю Grade II–III (91,0 %) и рота-
ционную Grade I–II (63,6 %);

3) большинство пациентов с син-
дромальными ААД имели дислокацию 
в сагиттальной и фронтальной пло-
скостях (переднюю и центральную) 
Grade II–III (88,9 %).

Односторонняя и двусторонняя 
ААД. Луцик с соавт. [1, 2] подразделяют 

вывихи С1 на односторонние и дву-
сторонние. У всех наших пациентов 
вывихи наблюдались с двух сторон.

Вправимость ААД и стабильность 
краниовертебрального перехода
Если C1 и C2 возможно вправить путем 
сгибания/разгибания шеи или вытя-
жения, то ААД вправимая. Причины 
невправимости ААД (фиксирован-
ной или суперстабильной ААД): кост-
ный или фиброзный блок суставов 
и связок, неадекватное вытяжение, 
боль и мышечный спазм, что может 
мешать вправлению даже при адекват-
ном вытяжении, транслигаментозный 
вывих зубовидного отростка [12, 16, 
31, 37, 40, 41].

Deepak et al. [7] обнаружили ряд 
закономерностей для вправимых 
и невправимых ААД: частота нару-
шений сегментации (синдром Клип-
пеля – Фейля) была значительно 
выше при невправимых ААД, чем при 
вправимых; при этом зубовидная 
кость значительно чаще встречается 
при вправимых ААД, чем при невпра-
вимых. Также при невправимых ААД 
чаще имеются аномалии развития вер-
тебральной артерии.

Salunke et al. [31] и Behari et al. [3] 
выявили, что у пациентов с вправимой 
ААД сагиттальный угол нижней фасет-
ки С1 слегка более острый по срав-
нению с углом у здоровых людей. 
При невправимых ААД на фоне врож-
денных аномалий краниовертебраль-
ного перехода фасетки суставов С1–С2 
более скошены в сагиттальной и коро-
нарной плоскостях [32]. Чем более 
острый (краниокаудальный) нижний 
сагиттальный фасеточный угол С1, 
тем раньше возникает стадия невпра-
вимости. В дополнение возрастные 
изменения делают нижние шейные 
суставы ригидными. Это постепен-
ное ограничение движения вызыва-
ет повышенную нагрузку на связки 
и капсулы суставов С1–С2 и усиливает 
нестабильность [32].

Предложено несколько критери-
ев для определения атлантоаксиаль-
ной нестабильности: ADI более 4 мм 
у детей и более 3 мм у взрослых [10] 
при нейтральном положении головы, 

разница в ADI при сгибании и разги-
бании 3,5 мм [18] или 3 мм (I степень 

– 3–6 мм, II – более 6 мм) [1, 11, 12], 
при ротации в зависимости от угла 
атлантоаксиальной ротации (I степень 

– от 40 до 60°, II – более 60°) [1]. Стоит 
помнить об индивидуальной морфо-
логии порока и возрасте ребенка, ведь 
у детей ADI до 4 мм считается нормой 
[18], у пациентов с синдромом Дауна 
гипермобильность в атлантоаксиаль-
ном сочленении также является нор-
мальным состоянием [20, 23, 26, 30].

Информативность функциональ-
ных рентгенограмм достаточно низ-
кая по сравнению с КТ и МРТ. Функ-
циональные флексионно-экстензион-
ные КТ и МРТ краниовертебрального 
перехода рекомендуется выполнять 
у всех пациентов с зубовидной костью, 
гипоплазией и аплазией зуба, а также 
с генетическими синдромами [6, 8, 19]. 
Мы не выполняли рутинные функцио-
нальные КТ и МРТ краниовертебраль-
ного перехода для определения ста-
бильности и вправимости дислокации 
и ориентировались по наличию ано-
малий развития зуба, степени дисло-
кации С1 в положении лежа, наличию 
стеноза позвоночного канала и при-
знаков миелопатии.

При измерении углов наклона 
фасеток С1 в сагиттальной плоскости 
отмечены следующие закономерности:

1) угол наклона острее в группе 
несиндромальных ААД и ААД на фоне 
синдрома Клиппеля – Фейля;

2) самое пологое расположе-
ние плоскости нижних фасеток С1 
и наименьший разброс показателей – 
в группе синдромальных ААД, то есть 
они были наиболее нестабильны-
ми и подвижными, что подтвержда-
ет наличие у всех пациентов данной 
группы аномалий развития зубовид-
ного отростка;

3) средняя величина наклона 
фасеток – 136,40° ± 48,61° справа 
и 136,90° ± 44,6° слева во всех груп-
пах, то есть менее 150°, что объясняет 
бóльшую частоту возникновения дис-
локации С1 в сагиттальной плоскости.

При измерении углов наклона 
фасеток С1 во фронтальной плоско-
сти отмечена следующая закономер-
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ность: угол наклона острее в группе 
синдромальных ААД, что может объ-
яснить бóльшую частоту возникнове-
ния центральных дислокаций Grade II 
и Grade III в данной группе.

Синдромальные и несиндромальные 
ААД
Синдромальные и несиндромаль-
ные ААД на фоне врожденной пато-
логии краниовертебрального пере-
хода имеют ряд различий: например, 
ААД на фоне генетических синдромов 
чаще являются вправимыми, невпра-
вимые ААД чаще встречаются на фоне 
синдрома Клиппеля – Фейля или при 
изолированной аномалии кранио-
вертебрального перехода. При этом 

миелопатия и стеноз позвоночного 
канала более характерны для синдро-
мальных ААД [23, 34]. Все описанные 
особенности подтвердились в нашем 
исследовании.

Заключение

Необходимо дифференцировать син-
дромальные, несиндромальные фор-
мы ААД и ААД на фоне аномалии 
Клиппеля – Фейля, так как прогноз 
у таких пациентов разный. При син-
дромальной ААД чаще возникает мие-
лопатия, пациенты требуют раннего 
агрессивного хирургического лече-
ния. ААД на фоне синдрома Клиппе-
ля – Фейля и несиндромальная ААД 

зачастую проявляются локальными 
симптомами.

Существующие классификации 
ААД не всегда подходят для пациентов 
с врожденной ААД, так как в данной 
группе часто встречаются аномалии 
развития зуба. Мы предложили новую 
классификацию, основанную на оцен-
ке смещения по КТ нижних фасеток 
С1 относительно С2 в сагиттальной 
и фронтальной плоскостях.

Исследование не имело спонсорской поддержки.

Авторы заявляют об отсутствии конфликта 

интересов.
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