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Ишемический инсульт у молодых пациентов является актуальной проблемой современной ангионеврологии. Следует 
знать, что помимо частых причин инсульта (патология сердца и сосудов, системы крови, сахарный диабет) одной из 
важных является болезнь моямоя (БМ). На современном этапе БМ стала чаще регистрироваться врачами среди па-
циентов, в том числе неазиатского происхождения. Болезнь часто манифестирует инсультом или транзиторными 
ишемическими атаками, а может исходно длительно сопровождаться различными неврологическими проявлениями. 
Поздняя постановка диагноза БМ из-за отсутствия знаний врачей амбулаторного уровня об этой патологии может 
закончиться для пациента инсультом. БМ является заболеванием мультифакториальным, с различными патогене-
тическими вариантами (сужение просвета внутренней и внешней сонных артерий) с последующим развитием сети 
коллатералей, напоминающих при ангиографии «дым сигареты». Это определение является дословным переводом 
БМ с японского. Статья дает многостороннее представление о данной патологии, о тактике ее выявления и реко-
мендациях по лечению БМ с акцентом на современные методики хирургической реваскуляризации. Клинический слу-
чай из практики интересен клиницистам-интернистам в связи с нетипичной манифестацией болезни у 18-летнего 
пациента. Врачи сосредоточились на артериальной гипертензии как основной причине жалоб больного, отошли от 
«алгоритма выявления церебральной сосудистой патологии», хотя при ультразвуковом исследовании пациента была 
выявлена симметричная аномалия обеих внутренних сонных артерий. 
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Ischemic stroke in young patients is an actual problem of modern angioneurology. You should know that in addition to the 
common causes of stroke (blood vessels, heart and circulatory system pathology, diabetes mellitus), one of the important 
ones is moyamoya disease. It has become more frequently registered among patients, including those of non-Asian origin in 
recent times. The disease often manifests itself as a stroke or transient ischemic attacks, and may initially be accompanied 
by various neurological manifestations for a long time. Late diagnosis of moyamoya disease due to the lack of knowledge 
of outpatient practitioners about this pathology may result in a stroke for the patient. It is a multifactorial disease with a 
genetic predisposition and is manifested by vascular remodeling in the system of internal and external carotid arteries (luminal 
occlusion) with the development of a collateral network resembling “cigarette smoke” during angiography. This defi nition is a 
literal translation of “moyamoya” from Japanese. The article gives a comprehensive, all-around view of the disease, the tactics 
of its detection and treatment, with an emphasis on modern methods of surgical revascularization. A clinical case from practice 
is of interest to internist clinicians as it is connected with atypical manifestation of the disease in an 18-year-old patient. The 
doctors focused on arterial hypertension as the main cause of the patient’s complaints, and moved away from the algorithm 
for detecting cerebral vascular pathology.
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кровообращения, или инсульт занимает второе место 
в мире среди причин смертности и первое место среди 
всех причин первичного выхода на инвалидность. В Рос-
сийской Федерации стандартизированные коэффици-
енты смертности от цереброваскулярных болезней для 
лиц в возрасте 50 лет и старше в период с 2000 по 2014 г. 
составили 13,53 на 1000 населения для мужчин и 10,80 
на 1000 населения для женщин [2]. Среди лиц молодого 
возраста также отмечается неблагоприятная тенденция: 

Цереброваскулярная патология во всем мире харак-
теризуется высокой распространенностью и лидирует 
среди причин временной нетрудоспособности, инвалид-
ности и смертности взрослого населения от «сосудистых 
катастроф». По экспертным оценкам отечественных ис-
следователей [1], проанализировавших значительное ко-
личество литературных источников, в том числе резуль-
таты крупных международных исследований (STON, 
NICK, Syst-Eur), сделан вывод, что нарушение мозгового 
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заболеваемость инсультом у лиц старше 25 лет составля-
ет в среднем 3,5, а смертность — 1,2 на 1000 населения 
в год [3]. Данные литературы показывают, что в сред-
нем 20% смертей у мужчин и 19% смертей у женщин 
приходятся на ишемический инсульт [4]. У лиц молодого 
возраста, несмотря на возможности своевременной диа-
гностики сосудистой патологии, ишемический инсульт 
(ИИ) по-прежнему является одной из актуальных про-
блем современной ангионеврологии [4, 5].

Важность данной темы обусловлена как различиями 
причин возникновения инсульта у молодых пациентов, 
отличными от старших возрастных групп, так и особенно-
стями тактики ведения этих больных: возможностью ре-
васкуляризации, эффективностью реабилитации/абили-
тации, реальными целями вторичной профилактики [6–8]. 

В настоящее время сформировалось представление 
об ИИ как о патологическом состоянии, развивающимся 
в рамках прогрессирующего общего или локального со-
судистого поражения при различных заболеваниях сер-
дечно-сосудистой системы. В целом наиболее частыми 
причинами ИИ, по данным медицинской научной ста-
тистики, являются врожденные заболевания головного 
мозга и аномалии сосудов, их атеросклероз, патология 
системы крови, артериальная гипертензия, заболевания 
сердца (ишемическая болезнь сердца, тромбоэмболия 
при различных нарушениях ритма, чаще — фибрилля-
ции предсердий, ревматические пороки сердца, сахар-
ный диабет) [8, 9, 11]. У возрастных пациентов, по дан-
ным литературы [9, 12, 13], ИИ в первую очередь связан 
с аритмиями и обструктивными атеросклеротическими 
артериопатиями, являющимися редкими факторами ри-
ска инсульта у детей и молодых пациентов. В то же время 
проведенный анализ частоты перечисленных факторов 
риска развития ИИ у молодых больных показал диаме-
трально противоположные мнения ученых. Доказано, 
что ИИ в молодом возрасте более чем в 70% случаев обу-
словлен артериальной гипертензией, в том числе на фоне 
метаболического синдрома [4–6]. Так, кубанские ученые 
[5], проанализировав причины ИИ у пациентов моло-
же 45 лет, пришли к выводу, что в структуре ИИ лиди-
ровал так называемый неуточненный патогенетический 
вариант (и это более 82% случаев), в то время как кардио-
эмболический и атеротромболический варианты встреча-
лись только в 5 и 12% случаев, соответственно. Важно по-
нимать, что существуют и другие причины ИИ у молодых 
пациентов, и наиболее важной из них является болезнь 
моямоя (БМ) [14–17], официально считающаяся редким 
заболеванием, особенно среди европеоидной расы. Одна-
ко литературный обзор убеждает нас в необоснованном 
снижении интереса к этой патологии и актуальности про-
блемы, так как БМ является полиэтиологичным заболе-
ванием и в основе ее развития лежат не только генетиче-
ские факторы, но и факторы риска, приобретенные в ре-
зультате самой жизни больного [6, 14, 16–19].

Интерес к данной теме обусловлен еще и тем, что на 
современном этапе в некоторых странах и регионах БМ 
стала чаще регистрироваться врачами, в том числе среди 
пациентов неазиатской расы. В то же время есть страны, 

где официальные статистические данные по БМ практи-
чески отсутствуют. Вместе с тем мониторинг официаль-
ных медицинских сайтов как в РФ, так и за рубежом, ока-
зывающих помощь детям и пациентам молодого возрас-
та с БМ, убеждает нас в значимости этой проблемы для 
здравоохранения в целом, так как часто это заболевание 
приводит к инвалидизации молодых пациентов и значи-
тельному ухудшению качества их жизни. 

В связи с вышеизложенным, целью данного обзора 
является предоставление данных о распространенности, 
этиопатогенезе, клинических проявлениях и диагности-
ческих доказательствах болезни моямоя, терапии и сути 
современной паллиативной хирургии и — для повышения 
информированности врачей первичного звена здравоох-
ранения о данной патологии — обсуждение клинического 
случая БМ у молодого мужчины-европейца.

Определение и эпидемиология болезни моямоя
Болезнь моямоя — традиционно считается редким 

заболеванием сосудов головного мозга прогрессирую-
щего характера, для которого характерно медленное (го-
дами) сужение просвета интракраниальных сегментов 
внутренних сонных артерий (ВСА), начальных отделов 
передних и средних мозговых артерий вплоть до их ок-
клюзии с формированием сети коллатеральных сосудов 
на основании мозга, что на ангиограммах создает кар-
тинку «легкой дымки» [20, 21]. БМ описана учеными 
K. Takeuchi и K. Shimizu в 1957 г., а сам термин «болезнь 
моямоя» стали использовать в медицинской практике 
после 1960-х гг. Название патологии происходит от япон-
ского слова «mouamoua» и дословно переводится как 
«нечто, подобное сигаретному дыму, плывущему в воз-
духе» [21–22].

В Японии БМ встречается во всех регионах со средней 
частотой 0,35 на 100 тыс. населения [23, 24, 26]. В США 
распространенность БМ в этнических группах имеет 
различия: наиболее высокая — у американцев азиатско-
го происхождения (0,28 на 100 тыс. населения), а далее, 
по убывающей, у афроамериканцев — 0,13 на 100 тыс., 
у американцев европейского происхождения — 0,06 
на 100 тыс., у латиноамериканцев — 0,03 на 100 тыс. 
населения [12, 27]. Точных данных о распространенно-
сти заболевания в РФ в настоящий момент нет, так как 
описываемые в литературе случаи часто не соответству-
ют критериям диагностики БМ, принятым в мировой 
практике, а приведенные клинические наблюдения с до-
казанной БМ «по стандарту» можно встретить только 
в специализированной литературе, предназначенной для 
«узкой» аудитории врачей [14–18, 28]. 

БМ чаще болеют женщины (соотношение мужчин 
к женщинам примерно 1:1,7) и ее могут диагностировать 
в любом возрасте, но выделяют два «возрастных пика» 
клинической манифестации БМ: в возрасте около 4–5 лет 
и от 30 до 40 лет [14, 23, 28–30]. 

Этиология и патогенез БМ 
Полный этиологический спектр БМ по-прежнему 

уточняется. Одной из причин является наследственная 
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предрасположенность по аутосомно-доминантному типу 
наследования, ассоциированная с различными генами: 
идентифицирована область 17q25-ter в гене RNF213, 
повышающая сенситивность к развитию БМ среди на-
селения, проживающих на востоке Азии [23, 31, 32, 34]. 
Этому доказательства — описанные в литературе семей-
ные случаи болезни у близких родственников [33]. Также 
отмечена ее связь с целым рядом наследственных ано-
малий: нейрофиброматозом І типа, болезнью Гиршпрун-
га, серповидно-клеточной анемией, синдромами Дауна, 
Марфана, Апера и др. [34–38]. Механизмы развития БМ 
на молекулярном уровне также полностью не прояснены, 
однако имеются сведения о некоторых предположитель-
но участвующих в патогенезе заболевания генетических 
факторах ангиогенеза, определяющих этот сосудистый 
ремоделинг: факторы роста гепатоцитов (HGF), тром-
боцитов (PDGF), фибробластов (bFGF), трансформи-
рующий фактор роста-бета (TGF-β), а у части пациен-
тов с БМ достоверно выявляются повышенные титры 
антител к кардиолипину и волчаночный антикоагулянт 
[23, 35, 38, 40, 41]. Доказано, что в патологический про-
цесс на начальном этапе вовлекаются конечные отде-
лы ВСА, а по мере прогрессирования БМ — передняя 
и средняя мозговые артерии, реже — наружная сонная 
и задняя мозговая артерии. 

Патоморфологическими особенностями при БМ яв-
ляются изменения формы и размеров сосудов в виде 
плотноватых тяжей с узкими просветами. Гистологиче-
ски при этом определяется циркулярный стеноз сосудов 
за счет утолщения интимы вследствие разрастания кол-
лагеновой и эластической тканей [9, 12, 32, 38, 40]. Этот 
аномальный ангиогенез приводит к постепенно нараста-
ющей ишемии головного мозга и компенсаторному фор-
мированию коллатеральной сосудистой сети на основа-
нии мозга [23, 29, 35, 39], а сужение наружной сонной 
артерии приводит к формированию анастомозов через 
глазничную артерию и образованию второй сосудистой 
сети в области орбиты. Важно отметить, что данный па-
тологический ангиогенез, как правило, имеет двусторон-
ний характер, и только примерно у 18% больных процесс 
может быть односторонним.

Еще одно направление в изучении механизмов разви-
тия этого заболевания — оценка роли воспалительного 
процесса. Имеется связь БМ с развитием аутоиммунного 
воспаления, например у пациентов с гепатитом С, болез-
нью Грейвса, криоглобулинемией, неспецифическим яз-
венным колитом, рассеянным склерозом [29, 35, 37, 42]. 
Есть сведения о развитии БМ после перенесенных вос-
палительных заболеваний области «голова–шея» раз-
личного генеза, в том числе при бактериальном воспа-
лении, например при синуситах, тонзиллитах, а также 
при лептоспирозе и туберкулезе [6, 8, 12, 29, 35]. Имеют 
значения и внешние факторы; например, БМ может быть 
спровоцирована не только инфекциями, но и радиацией, 
в частности лучевой терапией [43]. Таким образом, ло-
кальное и/или системное сосудистое воспаление при БМ 
[38, 39, 44] приводит к изменениям в гемостазе (склон-
ности к тромбофилии) [7, 18, 28, 47–49], что определяет 

клинические проявления данной патологии, которые, 
как правило, являются результатом тромбоцитоза с ги-
перкоагуляцией на фоне морфологических изменений 
в сосудах. В то же время при описании некоторых кли-
нических случаев [14, 15] в рутинных анализах крови 
вышеуказанные изменения не выявляются, и делаются 
выводы, что стандартные клинические исследования 
крови для постановки диагноза БМ неинформативны. 
Кроме того, отдельные авторы [5, 6, 50, 51] указывают 
на необходимость обязательного исследования при БМ 
кардиолипина как фактора повреждения интимы арте-
рий и гомоцистеина как маркера сосудистого воспале-
ния. Однако повышение их титра, что важно учитывать 
на практике, может быть детерминировано разнообраз-
ными, в том числе приобретенными модифицируемыми 
факторами сосудистого повреждения. Вместе с тем вы-
явление у пациента с сосудистой патологией коагулопа-
тии или повышения вышеуказанных маркеров требует 
консультации гематолога и, соответственно, немедика-
ментозной и лекарственной коррекции [52].

Клиника БМ
Клинические проявления заболевания могут быть 

разнообразными и зависят от степени стеноза маги-
стральных сосудов, локализации и объема сосудистого 
дефекта. Наиболее часто БМ может «стартовать» с ише-
мических инсультов (чаще у детей) и геморрагических 
инсультов (чаще у более взрослых пациентов) [7, 10, 14–
19, 21, 22, 29]. У детей инсульту, как правило, предше-
ствуют транзиторные ишемические атаки, проявляю-
щиеся в виде острого моно- или гемипареза, нарушения 
речи и зрения, эпиприпадков. БМ может проявляться 
не только судорожным синдромом, но и хроническими 
головными болями и головокружением, синкопальными 
состояниями, гиперкинезами и постепенным снижением 
когнитивных функций [12, 29, 30, 39, 40, 45, 52]. По со-
вокупным данным этих авторов, средняя частота встре-
чаемости симптомов в клинике БМ следующая: слабость 
в ноге/руке правой или левой — в 40% случаев, онемение 
в одной, двух или во всех конечностях — в 25%, головная 
боль пульсирующего (давящего) характера и приступы 
судорог с потерей сознания или без него — в 20%, пре-
ходящее нарушение речи (отсутствие или затруднение 
речи в течение суток), кратковременное снижение зре-
ния, когнитивные нарушения (забывчивость, ухудшение 
памяти) — в 15% случаев. Однако известны примеры, 
когда клинические проявления заболевания полностью 
отсутствовали до момента возникновения ИИ и, соот-
ветственно, выявления БМ [39, 54]. Следует отметить 
принципиально важный нюанс — центральная гемоди-
намика у больных с БМ, как правило, не изменяется. 

Таким образом, в основе БМ лежит измененный кро-
воток по каротидному бассейну, а клиника обусловлена 
как непосредственной ишемией головного мозга, так 
и симптомами, возникающими вследствие формирова-
ния компенсаторных механизмов, реагирующих на цере-
бральную ишемию. Ишемические симптомы могут быть 
как временными (преходящими), так и постоянными: 
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гемипарез, дизартрия, афазия, когнитивные нарушения. 
Ко второй группе симптомов можно отнести головные 
боли, спровоцированные самими сосудами при БМ, т.е. 
вследствие расширения менингеальных и лептоменин-
геальных коллатералей происходит стимуляция ноци-
цепторов твердой мозговой оболочки, которые распо-
ложены вдоль крупных ветвей внутричерепного отдела 
сонной артерии, что неминуемо приводит к головным 
болям [20, 54–56]. Следует обратить внимание, что го-
ловная боль, как правило, похожа на типичный приступ 
мигрени и не купируется медикаментозно, что при таком 
анамнезе требует выполнения визуализирующих иссле-
дований, позволяющих оценить состояние интракрани-
ального сосудистого русла [20, 23, 29, 39, 40, 54].

Диагностика БМ
Представленные выше сведения о БМ показывают, 

что клинические проявления неврологического характе-
ра при БМ могут быть самыми разнообразными [14, 19–
23, 29, 30, 37, 39, 40, 45, 53, 54]. Так минздравом Японии 
ранее были выделены 4 клинических типа БМ: ишемиче-
ский, геморрагический, эпилептический и «другой, или 
прочий» с превалированием в структуре ишемического 
варианта (до 63%) [21]. 

Ультразвуковая доплерография (УЗГД) сосудов го-
ловного мозга на определенном этапе малоинформативна 
для выявления БМ, хотя в некоторых случаях уже можно 
определить окклюзию ВСА. При проведении электроэн-
цефалографии могут регистрироваться патогномонич-
ные для БМ изменения: после проведения пробы с ги-
первентиляцией через 20–60 с фиксируется вторая фаза 
медленных высокоамплитудных волн (так называемый 
феномен re-builb-up). При бесконтрастной компьютерной 
томографии (КТ) головного мозга у многих пациентов 
визуализируются мелкие неспецифические очаги пони-
женной плотности, локализованные в обоих каротидных 
бассейнах, а также атрофические процессы, сообщающа-
яся гидроцефалия или признаки внутричерепных крово-
излияний, так как при БМ увеличивается «ломкость» 
сосудистой стенки. Кровоизлияния могут быть как вну-
трижелудочковые, так и интрапаренхиматозные или 
субарахноидальные [15–17, 20, 28, 52, 58, 59]. Во время 
проведения магнитно-резонансной томографии (МРТ) 
головного мозга при БМ определяются следующие при-
знаки: множественные точечные участки потери сигнала 
в проекции крупных сосудов виллизиева круга, что соот-
ветствует их стенозу и/или окклюзии; появление много-
численных очагов потери сигнала извитой формы в ци-
стернах на основании мозга и в проекции подкорковых 
узлов, что соответствует сосудам БМ по типу «нечто по-
добное дыму сигареты». Считается, что если указанные 
признаки обнаруживаются с двух сторон, то инвазивная 
ангиография для подтверждения диагноза не требуется 
[21, 23, 29, 39, 40, 45]. «Золотым стандартом» в диагно-
стике БМ является эндоваскулярная церебральная се-
лективная ангиография [21, 28, 33, 60, 61]. Диагноз БМ 
становится достоверным на основании характерных ан-
гиографических критериев: двусторонний стеноз и/или 

окклюзия интракранеального отдела ВСА с развитой 
коллатеральной сетью на основании мозга. По Suzuki, 
выделяют 6 ангиографических стадий БМ в зависимости 
от уровня и степени сужения ВСА и степени развития 
коллатералей в бассейне внутренней и наружной сонной 
артерий [21].

Таким образом, практический опыт показывает, что 
для раннего подтверждения диагноза «болезнь моямоя» 
требуется проведение доступных в конкретных лечеб-
ных учреждениях высокоинформативных диагности-
ческих методов: КТ и МРТ с ангиографией, в том числе 
мультиспиральной, а также перфузионных КТ и МРТ, 
однофотонной эмиссионной томографии и позитронно-
эмиссионной томографии с дальнейшим протокольным 
заключением в соответствии с диагностическим стан-
дартом БМ, разработанным японскими исследователями 
[12, 21, 25, 37, 45].

Лечение БМ
Специфического лечения БМ нет. Медикаментозное 

лечение может несколько улучшить клиническую ситу-
ацию при регулярном ее проведении и включает сосу-
дистые препараты (винпоцетин, актовегин, ницерголин, 
нифедипин), нейрометаболическую терапию (пираце-
там, гамма-аминомаслянная и гопантеновая кислоты), 
но оно не предотвращает прогредиентного течения за-
болевания [57, 62, 63]. Кроме того, при БМ в терапии 
ишемических проявлений назначение антиагрегантов 
и антикоагулянтов чревато геморрагическими ослож-
нениями [32, 53], что также не добавляет оптимизма. 
Более радикальным и наиболее эффективным является 
хирургическое лечение: оно приводит к восстановлению 
мозгового кровотока с исчезновением патологической 
коллатеральной циркуляции [18, 23, 39, 63]. Оперативное 
вмешательство абсолютно показано при наличии в анам-
незе у пациента с БМ перенесенного острого нарушения 
мозгового кровообращения с высоким риском повторно-
го сосудистого события [53, 63]. Выделяют три типа ре-
васкуляризирующих операций: наложение прямых или 
непрямых анастомозов и комбинированный тип. 

Первый тип (прямая реваскуляризация) заключает-
ся в наложении сосудистого анастомоза между экстра- 
и интракраниальными сосудами — сосудистый шунт 
подшивают непосредственно к циркуляторному руслу. 
Как правило, используется ветвь наружной сонной арте-
рии (обычно поверхностная височная артерия) для шун-
тирования к внутренней сонной артерии или более дис-
тальной ветви (среднемозговой артерии). 

При наложении непрямого анастомоза шунт уклады-
вают на поверхность мозга, размещая трансплантат на 
васкуляризированной ножке, способной к артериогенезу. 
Сравнительный анализ эффективности наложения пря-
мых и непрямых анастомозов показал, что частота по-
слеоперационных ишемических атак значительно ниже 
при прямых шунтирующих операциях, чем при непря-
мых [63, 64]. Сходные данные были получены и другими 
учеными-клиницистами [65–68]. В то же время анализ 
эффективности довольно значительного объема опера-
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ций у пациентов БМ с применением комбинированной 
методики реваскуляризации подтвердил их положитель-
ную результативность и нормализацию церебрального 
кровотока более чем в 90% случаев [63, 65–67]. 

Клинический случай БМ
Приводим клинический случай БМ в амбулаторной 

практике. Пациент Ч.М.В., 18 лет, русский, направлен 
на консультацию на кафедру поликлинической терапии 
КубГМУ из базовой городской поликлиники. Жалобы 
на периодические головные боли, потемнение в глазах, 
ощущение головокружения. Из анамнеза болезни: счита-
ет себя больным с 17 лет (наблюдался в детской поли-
клинике), когда периодически стали беспокоить доста-
точно интенсивные ноющего характера головные боли, 
плохо поддающиеся купированию комбинированными 
анальгетиками и нестероидными противовоспалитель-
ными препаратами (нимесулид, напроксен, диклофенак), 
шум в ушах, слабость, периодически повышалось ар-
териальное давление до 160/110 мм рт. ст. Участковым 
педиатром установлен диагноз: «синдром вегетативной 
дисфункции по гипертоническому типу» и назначено 
лечение: индапамид  2,5 мг в сут, капотен «по требова-
нию», растительные седативные препараты. Состояние 
больного на фоне этой терапии в течение нескольких 
месяцев без особого изменения. Для подтверждения 
симптоматической артериальной гипертензии (АГ), учи-
тывая ее клинические критерии (чаще бывает именно 
у молодых пациентов, внезапное повышение АД, высо-
кие цифры преимущественно ДАД), пациент направлен 
в ГБУЗ «Диагностический центр детской краевой кли-
нической больницы» Минздрава Краснодарского края, 
где был поставлен диагноз:  «гипертоническая болезнь 
I стадии, АГ 3-й степени, риск высокий (3-й степени), 
ХСН 0 ». Патология почек была исключена, как и отяго-
щенный наследственный анамнез по сердечно-сосуди-
стой патологии. Рекомендованы охранительный режим, 
освобождение от участия в спортивных соревнованиях, 
кроссах, сдаче нормативов по физической подготовке. 
Назначена комбинированная антигипертензивная те-
рапия (арифон ретард (индапамид)) 1,5 мг в сочетании 
с периндоприлом 4 мг, сосудистая терапия (пирацетам, 
циннаризин); метаболическая терапия (кудевита 30 мг 
по 1 капсуле в обед ). Через 6 мес. в связи с ухудшением 
состояния, несмотря на лечение (практически постоян-
ные интенсивные головные боли, шум в ушах, потемне-
ние в глазах, периодическое повышение артериального 
давления до 180/100), был обследован в ГБУЗ «Детская 
краевая клиническая больница» Минздрава Красно-
дарского края. По данным УЗГД сосудов головы и шеи 
была выявлена врожденная гипоплазия обеих внутрен-
них сонных артерий, энцефаломаляция базальных отде-
лов левой затылочной доли в стадии кистозно-глиозной 
трансформации. Несмотря на двусторонние изменения 
сосудов, детальное нейрофизиологическое обследование 
не проведено, также не было кардинальных изменений 
в тактике лечения больного. Учитывая вышеизложенное 
и принимая во внимание длительные упорные жалобы 

неврологического характера, отсутствие коррекции АГ 
стандартной антигипертензивной терапией, наличие 
в молодом возрасте симметричной аномалии ВСА, было 
высказано мнение о врожденной сосудистой патологии, 
возможно церебральном генезе артериальной гипертен-
зии и пациент Ч.М.В. был госпитализирован в ГБУЗ «На-
учно-исследовательский институт — краевая клиниче-
ская больница №1 имени профессора С.В. Очаповского» 
Минздрава Краснодарского края для уточнения диагноза. 

Выписка из стационарной истории болезни
Анамнез жизни. Рос и развивался в соответствии 

с возрастом. Данные о возможной нейроинфекции от-
сутствуют (на основании анамнеза и данных амбулатор-
ной карты). Вирусный гепатит, лептоспироз, туберку-
лез, ВИЧ, венерические заболевания, сахарный диабет, 
язвенный колит, аутоиммунные заболевания отрицает. 
Черепно-мозговых травм и операций не было. Гемо-
трансфузии отрицает. Аллергологический и семейный 
анамнезы не отягощены. Вредные привычки (курение, 
употребление алкоголя, наркотических веществ) отри-
цает. Имеет сменный характер работы, но без ночных 
работ и метеорологических влияний. 

Объективный статус. Общее состояние средней 
степени тяжести, стабильное. Телосложение нормосте-
ническое, умеренного питания, ИМТ 24,8 кг/м2. Кож-
ные покровы и видимые слизистые оболочки обычной 
окраски. Язык чистый, влажный. Дыхание везикуляр-
ное, ЧДД 18 в минуту. Тоны сердца ясные, ритмичные, 
мелодия правильная, границы сердца без изменений. 
ЧСС 75 в минуту, АД 138/83 мм рт. ст. на обеих руках 
на фоне приема антигипертензивных препаратов. Живот 
мягкий, безболезненный. Печень и селезенка не увеличе-
ны. Симптом Пастернацкого отрицательный с двух сто-
рон. Физиологические отправления без особенностей. 

Неврологический статус. В сознании. Во времени 
и пространстве ориентирован правильно. Высшие мозго-
вые функции не нарушены. Глазные щели D = S, зрачки 
D = S. Фотореакции сохранены, движения глазных яблок 
в полном объеме. Нистагма нет. Слух не нарушен. Лицо 
симметричное. Язык по средней линии. Глотание, фона-
ция не нарушены. Глубокие рефлексы с конечностей без 
убедительной разницы. Координаторные пробы выпол-
няет удовлетворительно. В позе Ромберга устойчив. Па-
тологических рефлексов и менингеальных знаков не вы-
явлено. Нарушений чувствительности нет. 

Данные лабораторных методов исследования. Об-
щий анализ крови: эритроциты — 5,0 × 1012/л, лейкоци-
ты — 7,3 × 109/л, тромбоциты — 171 × 109/л (N 150–400), 
гемоглобин — 149 г/л (N 131–172), гематокрит — 43,4% 
(N 39–50); МОР — отрицательная. Общий анализ мочи: 
цвет — соломенно-желтый, прозрачность — полная, 
pH — 5,5, плотность — 1020, лейкоциты — 3 в п/зр, 
эритроциты — нет, цилиндры — нет, белок — нет, глю-
коза — нет, слизь — нет; соли — нет. Биохимический 
анализ крови: общий белок — 70,23 г/л, общий билиру-
бин — 6,20 мкмоль/л, АСТ — 26,2 ЕД/л, АЛТ — 18 ЕД/л, 
креатинин — 108,2 мкмоль/л, мочевина — 5,31 ммоль/л, 
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глюкоза — 4,90 ммоль/л. Кровь на антитела к ВИЧ 
и маркеры гепатитов В и С — отрицательная. Коа-
гулограмма: ПТВ — 13,1 (N 9,4–12,5), МНО — 1,2 
(N 0,7–1,3), АЧТВ — 28,8 (N 25,1–36,5), фибрино-
ген — 2,06 г/л (N 2–4 г/л). 

Как видно, в общих анализах крови, мочи, биохими-
ческом исследовании крови патологических изменений 
не выявлено. В коагулограмме протромбиновое вре-
мя (ПТВ) незначительно повышено, но этот показатель 
не дает представления об истинной свертываемости кро-
ви, так как значения ПТВ зависят от реагента, использу-
емого при лабораторном исследовании, поэтому, чтобы 
стандартизировать показатели и оценить риск тромбо-
образования, исследуют дополнительно международное 
нормализованное отношение (у больного МНО в нор-
ме — 1,2). Таким образом, значимых изменений в систе-
ме гемостаза не было обнаружено, а, как известно, для 
БМ более характерна тромбофилия и склонность к на-
рушению гемореологии [14, 15, 18, 29, 51]. Ретроспектив-
ный анализ медицинской документации больного также 
показал отсутствие существенных изменений в системе 
гемостаза в предыдущие годы. МРТ: картина окклюзии 
ВСА с двух сторон в кавернозном сегменте, передней пол-
ной трифуркации левой ВСА. Выраженное количество 
коллатералей виллизиева круга. Признаки медленного 
тока крови или сужения диаметра глазничных артерий. 
Магнитно-резонансная ангиография (МРА): подключич-
ные артерии проходимы. Справа: общая сонная артерия, 
наружная сонная артерия проходимы, ВСА — окклюзия 
в кавернозном отделе, интракраниальное русло заполня-
ется по задней соединительной артерии и коллатералям 
из наружной сонной артерии. Слева: общая сонная арте-
рия, наружная сонная артерия проходимы, ВСА — ок-
клюзия в кавернозном отделе, интракраниальное русло 
заполняется по задней соединительной артерии и колла-
тералям из наружной сонной артерии. 

Таким образом, при МРА (рис. 1, а, б), получены ре-
зультаты, демонстрирующие развитие мелких коллате-
ральных сосудов по типу «сигаретного дыма» в области 
Виллизиева круга и наличие симметричной сосудистой 
перестройки, определяемой как «окклюзии внутренних 
сонных артерий», подтвердившие окончательный диа-
гноз БМ. 

На основании международных ангиографических 
стандартов 18-летнему пациенту Ч.М.В. впервые выстав-
лен окончательный основной диагноз «болезнь моямоя». 
Сопутствующий диагноз «гипертоническая болезнь III 
стадии, неконтролируемая АГ». Риск 4 (очень высо-
кий). Целевое АД 130–120/<80 мм рт. ст. ГБ подтверж-
дена на основании углубленного обследования больного 
и исключения реноваскулярных, паренхиматозных, эн-
докринных симптоматических гипертензий, как наибо-
лее часто встречаемых у молодых пациентов. У Ч.М.В. 
было одинаковое АД на руках, ногах и их значения ис-
ключали коарктацию аорты, а нормальный электролит-
ный состав крови и отсутствие гипокалиемии — редкие 
генетические причины АГ. Считаем, что такая комор-
бидность реальна, так как современные генетические 

исследования и знания о полигенности и мультифак-
ториальности этих двух патологий — болезни моямоя 
и ГБ — позволяют провести параллели причастности 
определенных генов к процессам регуляции артериаль-
ного давления, фибринолиза, эндотелиальной функции 
и атерогенеза. Больному назначено консервативное лече-
ние: лерканидипин 10 мг, кандесартан 16 мг, кардиомаг-
нил 75 мг, омепразол 20 мг, ноотропные и метаболиче-
ские препараты. После проведенного лечения у пациента 
отмечена некоторая положительная динамика (достиже-
ние контроля АД). Важно, что было рекомендовано хи-
рургическое лечение: пациент взят на лист ожидания на 
высокотехнологичное хирургическое вмешательство — 
реваскуляризацию. 

Рис. 1. а, б. Магнитно-резонансная ангиография головного 
мозга пациента Ч.М.В., 18 лет, с БМ (описание в тексте). 
Стрелками указана окклюзия интракраниальной части вну-
тренней сонной артерии

а

б
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Обсуждение

Необходимо пояснить по данному клиническому 
случаю следующее: окончательный диагноз у молодого 
пациента был установлен почти через 1,5 года после воз-
никновения первых жалоб, хотя такие симптомы, как 
«сосудистый шум» (в ушах, висках) и головные боли со 
слабой реакцией на анальгетики, требуют неотложной 
и целенаправленной консультации невролога с последу-
ющей нейровизуальной диагностикой. Пациент дважды 
углубленно обследован, в том числе и в стационарных 
условиях, где при ультразвуковой доплерографии со-
судов головного мозга выявили, подчеркиваем, сим-
метричную аномалию ВСА, ангиопатию сетчатки, что 
было достаточным основанием заподозрить БМ, однако 
врачи придерживались диагноза гипертоническая бо-
лезнь, забывая о том, что у молодых пациентов чаще 
бывает симптоматическая АГ, в том числе неврологи-
ческого генеза. 

Представленный случай из практики, на наш взгляд, 
тем и интересен клиницисту, что проявился «своеобраз-
ным дебютом» БМ (чаще болезнь манифестирует остры-
ми нарушениями мозгового кровообращения с явления-
ми неврологического дефицита) [15–17, 20, 28, 52, 57, 58]. 
Р.Г. Есин и соавт. [30] описали похожий случай, но там 
особенностью клиники БМ явились не только дебютные 
интенсивные головной боли, но и имеющиеся у больно-
го расстройства речи системного характера, а у нашего 
пациента нарушений речи не было. Необходимо также 
учитывать, что в литературе чаще указывается на от-

сутствие системной артериальной гипертензии при БМ, 
вместе с тем описывается достаточное количество слу-
чаев болезни у молодых пациентов, имеющих синдром 
АГ [14, 20, 28].

Нам представляется важным отметить, что диагно-
стика цереброваскулярной патологии (в том числе БМ) 
в целом должна сводиться к следующим позициям. 

1. Если сосудистые заболевания головного мозга 
манифестируют клинической картиной транзиторной 
ишемической атаки или инсультом, оценить неврологи-
ческий дефицит и сопоставить его с «сосудистой терри-
торией» вовлеченности в патологический процесс пред-
полагаемой артерии, а далее — уточнить диагноз, при-
меняя МРТ. 

2. Для выявления сосудистой патологии методом 
скрининга является УЗГД, которая не всегда бывает ин-
формативна, но при картине двустороннего поражения 
сосудов головного мозга необходимо дополнять обследо-
вание больного или обычной (традиционной) ангиогра-
фией, или магнитно-резонансной ангиографией артерий 
головного мозга. Данные методы позволяют оценить 
анатомические, функциональные особенности кровото-
ка и патологии сосудистой системы. 

3. Традиционная церебральная ангиография остается 
«золотым стандартом» диагностики и классификации 
БМ и является более надежным методом при окклюзии 
небольших сосудов, однако из-за инвазивности обычная 
ангиография должна применяться по показаниям, таким 
как неопределенный диагноз или прогрессирование ан-
гиопатии во время наблюдения либо предоперационное 
ведение больного, а также для оценки клинического ста-
туса после хирургической реваскуляризации. 

4. БМ необходимо дифференцировать с аневризмами 
и с артериовенозными мальформациями, особенно учи-
тывая молодой возраст больных.

5. Оценка нейровизуальных результатов для поста-
новки диагноза БМ должна соответствовать междуна-
родному стандарту — классификации Сузуки [21]: нали-
чие сосудистой реорганизации, называемой «внутренняя 
сонная артерия — внешняя сонная артерия», что также 
остается эталоном для оценки степени тяжести заболе-
вания, а дальнейшая тактика ведения больного должна 
определяться индивидуально с учетом научно обосно-
ванных рекомендаций [40].

Статистические сведения о распространенности БМ 
на территории России отсутствуют. Краснодарский край 
и его центр является многонациональным регионом 
с серь езным демографическим притоком молодого насе-
ления, особенно в последние годы, и высоким удельным 
весом азиатской диаспоры, что должно насторожить 
клиницистов на потенциальную возможность выявления 
БМ. Это требует не только знания врачами амбулаторно-
поликлинической службы (участковыми терапевтами, 
неврологами, педиатрами, семейными врачами) о самой 
болезни моямоя, ее проявлениях и вариантах манифеста-
ции, но и приверженности «стандарта диагностики це-
ребральной сосудистой патологии» для своевременного 
направления больных на высокотехнологичное хирурги-

Рис. 2. Магнитно-резонансная ангиография пациента Ч.М.В., 
18 лет, с БМ. Диагноз БМ достоверен, так как выявлена ха-
рактерная ангиографическая картина, состоящая из двусто-
ронней окклюзии интракраниального отдела внутренней 
сонной артерии и развития коллатеральной сети, напомина-
ющей «дым сигарет»
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ческое лечение, без которого прогрессирующее течение 
БМ является фатальным.
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рованное добровольное согласие на обработку персо-
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ского случая.
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