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Семейные (наследственные) формы каверноз-
ных ангиом ЦНС являются редкой патологией с 
аутосомно-доминантным типом наследования [6, 
14, 27, 32]. Несмотря на общность морфологии и 
клинических проявлений при спорадических и се-
мейных каверномах, семейные случаи имеют ряд 
особенностей, которые определяют тактику ведения 
и лечения членов семей с этой патологией. Прежде 
всего это решение вопроса о методе лечения боль-
ного с клиническими проявлениями заболевания, 
особенно при характерных для семейной формы 
множественных каверномах. Необходимо также 
определение тактики ведения бессимптомного но-
сителя каверном. Важным аспектом проблемы пред-
ставляется информирование членов семей о воз-
можности клинического проявления данной пато-
логии у «здоровых» родственников и в последующих 
поколениях. Имеющиеся в настоящее время воз-
можности изучения функционирования патологи-

ческих генов в семьях с наследственным вариантом 
заболевания открывают путь исследованиям по пре-
дотвращению рождения ребенка-носителя и блоки-
рования клинических проявлений патологии [25].

В связи с этим исследования клинических и ге-
нетических аспектов семейных каверном (СК) мно-
гие годы остаются в центре внимания [6, 15, 25, 32].

К семейным формам каверном относят случаи, 
при которых эти образования обнаруживают у 2 и 
более кровных родственников. Начиная с первой 
публикации в 1928 г. [18] и до появления магнитно-
резонансной томографии (МРТ), выявление и изу-
чение семейных случаев базировалось на результа-
тах клинических и морфологических исследований 
[5, 7, 17, 27, 30]. Появление МРТ существенно из-
менило возможности изучения как спорадических, 
так и семейных каверном. Обладая высокой специ-
фичностью в диагностике этих образований, метод 
позволил анализировать самые разные аспекты па-
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тологии у оперированных и неоперированных боль-
ных, включая соотношение клинических и бессим-
птомных форм, распространенность патологии в 
отдельной семье, варианты наследования, локали-
зацию и количество образований, их динамику и 
ряд других вопросов [6, 8, 28, 32]. На протяжении 
последнего десятилетия быстрыми темпами идет 
изучение генетики СК [4, 9, 11, 15, 19, 22, 25, 31].

В России публикации по клиническим аспектам 
СК практически отсутствуют, а генетические иссле-
дования пока не начаты.

Цель работы — обобщение клинических данных 
по семейным формам кавернозных ангиом, выяв-
ленных в НИИ нейрохирургии им. Н.Н. Бурденко, 
оценка эффективности использованной лечебной 
тактики и определение круга вопросов, решение ко-
торых позволит улучшить качество лечения больных 
с данной патологией.

Материал и методы
Работа основана на обобщении сведений по СК, по-

лученных за период систематической регистрации боль-
ных с кавернозными ангиомами, проходивших стацио-

нарное или амбулаторное обследование и лечение в НИИ 
нейрохирургии им. Н.Н. Бурденко с 1992 по 2010 г. Об-
следованы семьи, имеющие не менее двух носителей 
симптоматических или бессимптомных каверном. 
Основ ным инструментом диагностики СК служил се-
мейный анамнез больного, обратившегося в институт по 
поводу клинически проявившейся каверномы. Наиболее 
часто встречались следующие варианты: выявление при 
опросе больного или членов его семьи родственника, 
страдающего патологией ЦНС неустановленной этиоло-
гии, и проведение данному родственнику МРТ (наблю-
дение №1, рис. 1), либо наличие в семье родственника, у 
которого ранее была диагностирована симптоматическая 
кавернома (наблюдение №2, рис. 2). Значительно реже 
МРТ выполняли кровным родственникам больного, не 
имеющим признаков патологии ЦНС. Такие исследова-
ния могли быть выполнены, во-первых, только с согла-
сия самих родственников, которое не всегда удавалось 
получить, так как многие негативно относятся к обсле-
дованию «здоровых» членов семьи, особенно детей. Во-
вторых, исследования требовали материальных затрат, 
что нередко являлось препятствием для обследования. 
Лишь в отдельных семьях информированные о возмож-
ности семейной патологии больные побудили своих род-
ных самостоятельно пройти обследование еще до обра-
щения пробанда в институт.

Рис. 1. Наблюдение 1, семья №10.
a—в — МР-томограммы больного Ф-ва. Диагноз: множественные (4) каверномы головного мозга.
а — мелкие каверномы лобной и теменной долей справа (режим T2* (GRE);
б, в — крупная кавернома зрительного бугра слева; мелкая кавернома глубинных отделов левой лобной доли.

г—е — МР-томограммы больной Ф-ной. Диагноз: множественные (3) каверномы головного мозга.
г — кавернома медиальных отделов левой лобной доли (режим Т2);
д — небольшая кавернома глубинных отделов правой височной доли. Видна также часть каверномы левой лобной доли (режим Т2);
е — кавернома базальных отделов левой лобной доли, кавернома медиальных отделов левой лобной доли (режим Т2).
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Точный гистологический диагноз каверномы установ-
лен только для оперированных больных. Для неопериро-
ванных больных основой диагноза служило сочетание се-
мейного анамнеза и выявление типичной картины кавер-
номы при МРТ в стандартных режимах (Т1, Т2), а в послед-
нее время — и в режиме Т2* (GRE) (рис. 3). Если МРТ по 
каким-либо причинам не была выполнена, а характер кли-
нических проявлений у родственника больного был типи-
чен для клинических проявлений каверном, семью фикси-
ровали в группе условно доказанной семейной формы.

Как оперированные, так и неоперированные больные 
находятся под наблюдением института. Длительность на-
блюдения — от нескольких месяцев до 20 лет.

Результаты
Общая характеристика
Нами выявлено 12 семей с подтвержденными 

при МРТ или операции СК, а также 4 семьи, в кото-

рых больные с доказанными каверномами имели 
родственников с клиническими проявлениями, ти-
пичными для каверном, однако МРТ проведена не 
была (табл. 1).

В 12 семьях с подтвержденной семейной формой 
каверномы обнаружены у 27 человек (19 женщин, 
8 мужчин). Кроме того, в этих семьях установлены 
еще 6 кровных родственников с типичными прояв-
лениями болезни, не прошедшими обследования, 
объективно подтверждающего наличие каверномы. 
Большинство этих родственников — пожилые или 
уже умершие люди, прожившие основную часть 
жизни или всю жизнь в «докомпьютерный» период 
развития медицины (рис. 4). При дальнейшем изло-
жении материала будет представлен анализ только 
подтвержденных при МРТ или в ходе операции слу-
чаев.

Рис. 2. Наблюдение 2, семья №4.
а—в — МР-томограммы больной К-ной. Диагноз: множественные (3) каверномы головного мозга.
а — кавернома полюса правой лобной доли (режим Т2);
б — кавернома среднего мозга, окклюзионная гидроцефалия (режим Т1);
в — кавернома левой височной доли. Виден также фрагмент каверномы среднего мозга справа (режим Т2);

г — кавернома среднего мозга (субэпендимарный фрагмент в проекции сильвиева водопровода), вид на эндоскопической операции;
д — МРТ больного П-ва. Диагноз: субкортикальная кавернома правой височной доли (режим Т2).
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В 8 семьях каверномы выявлены в двух поколени-
ях (родители — дети), в 2 семьях — в трех поколениях 
(в одной из них еще два поколения имели клиниче-
ские симптомы в виде эпилептических припадков), в 
2 семьях — в одном поколении (братья и сестры). В 
случаях с клиническим проявлением заболевания воз-
раст на момент возникновения первых симптомов со-
ставил от 1,5 мес до 59 лет (средний возраст 25,4 года). 
Заболевание манифестировало в детском и юноше-
ском возрасте (до 16 лет) в 41,6% случаев.

Среди 27 человек с подтвержденными каверно-
мами одиночные образования выявлены у 9, мно-
жественные — у 18 (67%). Всего у 27 человек обнару-
жены 54 типичные каверномы. Помимо типичных, 
у 5 больных дополнительно выявлены так называе-
мые «точечные» образования в виде округлых участ-
ков сигнала низкой интенсивности диаметром не-
сколько миллиметров (IV тип по J. Zabramski [32]), 
количество которых могло превышать несколько 
десятков. Необходимо отметить, что принадлеж-

ность этих образований к классу каверном при от-
сутствии гистологического подтверждения остается 
спорной [3, 4, 18, 23]. В одной семье могли быть род-
ственники только с одиночными образованиями, 
только с множественными образованиями, а также с 
обоими вариантами.

Среди больных с множественными кавернома-
ми количество образований у 1 человека составляло 
от 2 до 5 (за исключением множественных точечных 
образований). Размеры каверном были самыми раз-
нообразными — от 10 мм до 7 см в диаметре (см. 
рис. 1—3; рис. 5). Локализация каверном не отлича-
лась от таковой при спорадических формах — обра-
зования можно было обнаружить в любых отделах 
головного мозга, при множественных каверномах — 
в самых разных сочетаниях. Как и при спорадиче-
ских каверномах, большинство образований нахо-
дилось в супратенториальных структурах, преиму-
щественно в коре и белом веществе полушарий, ре-
же — в подкорковых ядрах и зрительном бугре. Суб-

Рис. 3. Диагностика каверном при МРТ в различных режимах.
а, б — МРТ в режиме Т2: кавернома глубинных отделов лобной доли справа: кавернома заднелобной области слева;
в, г — МРТ в режиме Т2* (GRE): дополнительно видны многочисленные (8) точечные патологические сосудистые образования 
(каверномы или телеангиэктазии).
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Таблица 1. Общая характеристика семей с наследственными каверномами головного мозга

№ семьи ФИО
пробанда

СК
доказана
да/нет

Пробанд
обследован
стационарно/
амбулаторно

Год первого обращения 
в Нейрохирургический 

институт

Диагноз
пробанда

Число родственников с каверномой

доказанной предполагаемой

1 А-ва Э. Да Стационарно 1999 Кавернома 
правой лобной 

доли

1 0

2 Г-ва Т. ” ” 2010 МК ГМ 0 1
3 Г-н В. ” ” 1999 МК ГМ 2 0
4 К-на Л. ” ” 2006 МК ГМ 2 1
5 К-ва Е. ” ” 2008 МК ГМ 1 2
6 М-д О. ” Амбулаторно 2010 МК ГМ 1 1
7 Р-ва Е. ” ” 2010 МК ГМ 2 2
8 С-ва А. ” Стационарно 1998 МК ГМ 1 0
9 Т-на П. ” ” 2006 Кавернома

мозжечка
1 0

10 Ф-в В. ” ” 2004 МК ГМ 1 0
11 Ш-на Л. ” Амбулаторно 2007 МК ГМ 1 0
12 Я-ко Ю. ” ” 2000 МК ГМ 1 0

Всего 12 8/4 15 6
13* Б-ва Л. Нет Амбулаторно 2004 МК ЦНС 0 1
14* В-ов В. ” Стационарно 2009 Кавернома

затылочной доли
0 1

15* Г-ин Н. ” ” 2010 МК ГМ 0 2
16* К-ин А. ” Амбулаторно 2010 Кавернома

поясной
извилины справа

0 1

Всего 4 2/2 0 5
Итого 16 10/6 15 11

Примечание. * — семьи, в которых семейная форма не доказана методами нейровизуализации, далее в статье не рассматриваются.
МК ГМ — множественные каверномы головного мозга.

Рис. 4. Родословная семьи №7.
& — пробанд;
o, ¡ — клинически здоровые члены семьи;
n, l — члены семьи с клинически проявившимися множествен-
ными каверномами, подтвержденными при МРТ;
l — члены семьи с длительным анамнезом эпилептических 
припадков. КТ, МРТ не проводилась.

тенториально обнаружено 8 каверном: 4 — в стволе 
мозга и 4 — в мозжечке. В одном случае имела место 
сочетанная патология в виде бессимптомной кавер-
номы теменной доли, артериовенозной мальформа-
ции мозжечка и ангиомы кожи спины.

Клинические проявления
Среди 27 пациентов клинические проявления, 

обусловленные каверномами, были у 24, бессим-
птомное носительство — у 3.

Как и при спорадических каверномах, самым 
частым клиническим симптомом являлись эпилеп-
тические припадки — у 17 больных. У 4 из этих боль-
ных первый припадок развился на фоне кровоизли-
яния. У 7 больных наблюдалась типичная картина 
кровоизлияния из каверномы с острым или под-
острым развитием очаговых симптомов. В 9 из 10 
семей клинические проявления болезни в каждом 
следующем поколении возникали раньше, чем в 
предыдущем, в том числе в 5 случаях — в детском 
возрасте (от 4 мес жизни до 10 лет).

Лечение
При определении тактики лечения больных с се-

мейными каверномами пользовались общими для всех 
каверном принципами: наблюдение в бессимптомных 
случаях, удаление симптоматических каверном до-
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ступной локализации, удаление каверном сложной 
локализации в случае повторных кровоизлияний с 
развитием стойких очаговых симптомов или при ча-
стых эпилептических припадках, резистентных к тера-
пии. Учитывая доброкачественный характер заболева-
ния, хирургическое вмешательство выполняли только 
при информированном согласии пациента.

Данные о проведении хирургического лечения 
больных суммированы в табл. 2.

Из обратившихся в институт 12 больных с СК 
операция по удалению каверномы предложена 
7 больным: 6 были оперированы в ближайшие сроки 
после обращения, 1 согласился на операцию через 
9 лет (наблюдение №3, рис. 5, а—д).

В одном наблюдении хирургическое вмешатель-
ство ограничилось вентрикулостомией III желудоч-
ка по поводу окклюзионной гидроцефалии, развив-
шейся после кровоизлияния из каверномы среднего 
мозга, удаление которой было признано необосно-
ванным (наблюдение №2, см. рис. 2, б, г). В ходе об-
следования у 7 родственников этих 12 больных об-

наружены каверномы различной локализации. Двум 
из них предложена операция, один больной воздер-
жался, второй был оперирован.

Таким образом, удаление каверномы в институ-
те произведено 8 больным, причем 2 из них были 
членами одной семьи (наблюдение №3). В 6 случаях 
произведено удаление полушарных каверном, про-
являвшихся эпилептическими припадками, в одном 
случае — каверномы верхних отделов зрительного 
бугра, проявившейся кровоизлиянием (наблюдение 
№1), в одном — гигантской каверномы задней че-
репной ямки с псевдотуморозным течением у 4-ме-
сячного ребенка [2]. Решение вопроса об операции 
было наиболее сложным у больных с множествен-
ными образованиями в связи с проблемой опреде-
ления каверномы, явившейся причиной клиниче-
ских симптомов. Решение основывалось, главным 
образом, на клинических проявлениях заболевания 
(тип припадка, характер очаговых симптомов) и на-
личии признаков кровоизлияния из каверномы на 
КТ- или МР-томограммах. Дополнительно исполь-

Рис. 5. Наблюдение 3, семья №3.
а—г — МР-томограммы больного Г-н. Диагноз: множественные (5) каверномы головного мозга.
а — небольшая кавернома задних отделов правой лобной доли (режим Т2);
б, г — кавернома полюса левой лобной доли; кавернома колена мозолистого тела; кавернома субкортикальных отделов правой 
височной доли с признаками кровоизлияния (режим Т2, Т1);
в — кавернома базальных отделов левой височной доли (режим Т2);

д — кавернома правой височной доли на операции. Стрелками указаны отдельные каверны и окружающее мозговое вещество со 
следами перенесенных кровоизлияний.
е, ж — МР-томограммы больного Х-н. Диагноз: множественные (2) каверномы головного мозга.
е — кавернома полюса левой височной доли (режим Т2);
ж — кавернома медиальных отделов правой гемисферы мозжечка (режим Т2).
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зовали результаты ЭЭГ, однако при частом отсут-
ствии или нелокализованном характере эпилепто-
идной активности эти сведения не были решающи-
ми. При множественных каверномах во всех случаях 
было удалено только одно образование, признанное 
причиной клинических проявлений.

Из 8 родственников, которым диагноз каверно-
мы поставлен до обращения пробандов в институт, 
симптоматические каверномы удалены у 5. Опера-
ции выполнены в разных стационарах России и за 
рубежом. Двум больным удалены по 2 каверномы 
(у 1 — одномоментно, у 1 — с интервалом 1 год). 
У 1 больной удалена артериовенозная мальформа-
ция мозжечка, проявившаяся тяжелым кровоизлия-
нием, и ангиома кожи спины.

Результаты операций
У оперированных в институте больных после-

операционное течение в большинстве случаев было 
благоприятным — без появления новых неврологи-
ческих расстройств и с полным или частичным ре-
грессом имевшейся до операции симптоматики. 
В 1 случае в связи с неполным удалением каверномы 
зрительного бугра образовалась гематома, потребо-
вавшая повторной операции через сутки (наблюде-
ние №1).

Результаты динамики эпилептических припад-
ков после операции соответствовали таковым при 
лечении спорадических каверном [1]: у 3 больных за 
период наблюдения от 2 до 10 лет припадки не 
возоб новлялись (2 больные — с одиночными кавер-
номами, 1 — с множественными каверномами боль-
ших полушарий), у 1 больного стали реже, у 1 — со-
хранились на дооперационном уровне (оба случая — 
множественные каверномы).

Таким образом, из 9 оперированных больных 
хороший результат к настоящему времени достигнут 
у 7, а полностью излеченными можно считать 5 боль-
ных.

В целом в 12 семьях с наследственными кавер-
нозными ангиомами из 24 человек с симптоматиче-
скими формами патологии в разных медицинских 
учреждениях были оперированы 14. В ходе хирурги-
ческих вмешательств 13 больным удалено 15 кавер-
ном, 1 больной произведена вентрикулостомия III 
желудочка. При множественных каверномах все об-

разования удалены только в 1 случае путем повтор-
ных операций. В 3 семьях операции выполнены не-
скольким родственникам. Полностью излеченными 
среди оперированных (удалены все каверномы, нет 
неврологического дефекта, нет эпилептических 
припадков) следует считать 5 больных, у 6 сохраня-
ется либо имевшаяся до операции симптоматика, 
либо риск манифестации неудаленных каверном.

Неоперированные больные
Не оперированы 11 больных. В 6 случаях отказ 

хирургов от операции был обусловлен сложной ло-
кализацией каверномы в сочетании с минимальны-
ми клиническими проявлениями, в 3 — бессим-
птомными каверномами. Двое больных воздержа-
лись от предложенной операции. Все эти больные за 
время наблюдения остаются в стабильном состоя-
нии. Переход бессимптомных каверном в симпто-
матические не отмечен.

При повторной МРТ как у оперированных, так 
и у неоперированных больных особое внимание об-
ращали на изменение размеров имевшихся ранее 
каверном и появление новых образований. Ни в 
одном наблюдении таких изменений не зафиксиро-
вано.

Наблюдение 1. Семья №10
Больной Ф-в В., 1988 г. рождения. Клинический ди-

агноз: множественные (4) каверномы головного мозга.
Анамнез болезни: с 15 лет — периодическая го-

ловная боль. 02.03.04 г. появилась интенсивная го-
ловная боль, сонливость, спустя сутки — рвота. 
10.03.04 госпитализирован по месту жительства с 
диагнозом «менингит», при ЛП получен кровяной 
ликвор. Переведен в нейрохирургическое отделение 
Воронежа, где при КТ выявлено объемное образова-
ние зрительного бугра слева с признаками кровоиз-
лияния. Ангиография патологии не выявила. По-
ступил в НИИ нейрохирургии 07.04.04.

При поступлении: в ясном сознании, ориентиро-
ван полностью. Выраженный симптом Кернига с 
двух сторон. Спонтанный горизонтальный нистагм 
при взоре в стороны. При МРТ 07.04.04 выявлены 
множественные объемные образования головного 
мозга: крупное образование в верхних отделах зри-
тельного бугра слева, с признаками перенесенного 
кровоизлияния: мелкие образования в теменной до-

Таблица 2. Хирургические вмешательства у больных с СК

Лечебное
учреждение

Оперированные Неоперированные
Всего больных/
операцийудаление каверномы 

(больные/операции)
другая операция 

(больные)
операция предло-
жена, отказались

операция
не показана

НИИ нейрохирургии 8/8 1 2 10 21/9

Другие медицинские 
учреждения

5/7 1 Нет данных Нет данных 6/8

Итого 13/15 2 2 10 27/17
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ле справа и в лобных долях справа и слева (см. рис. 
1, а, б).

Ход лечения: учитывая молодой возраст больно-
го и факт кровоизлияния из каверномы зрительно-
го бугра, 12.04.04 выполнена операция: опорожне-
ние гематомы и удаление кавернозной ангиомы 
левого зрительного бугра. В ходе операции вскрыта 
и удалена гематома, состоявшая из жидкой крови и 
организовавшихся сгустков, мобилизована и прак-
тически полностью удалена капсула гематомы. 
В базально-латеральных отделах гематомы обнару-
жена типичная кавернома, имевшая вид гроздьев 
венозных полостей, которые отделены от мозга и 
удалены. Кровотечение из ложа каверномы оста-
новлено с помощью коагуляции и гемостатической 
марли.

Гистологический диагноз: смешанный nopoк раз-
вития сосудов с кровоизлияниями различной дав-
ности. В раннем послеоперационном периоде ухуд-
шения состояния не было, однако при КТ выявлена 
гематома в ложе операции, которая постепенно уве-
личилась, в связи с чем 16.04.04 произведена ревизия 
операционной раны с удалением гематомы. Дальней-
шее течение без особенностей. Выписан 18.05.04.

Катамнез: осмотрен в НИИ нейрохирургии 
13.05.05. Жалобы на периодическую головную 
боль, шум в голове, боли в области сердца, присту-
пы жжения и ломоты в ногах, снижение памяти. 
28.04.05 перенес генерализованный судорожный 
эпилептический припадок. Не работает. Инвалид 
II группы. При осмотре выявляются умеренные 
когнитивные, эмоционально-личностные наруше-
ния. На представленных КТ-томограммах от 
28.04.05 небольшой участок повышенной плотно-
сти в проекции левого зрительного бугра (зона опе-
рации). В остальном картина соответствует преды-
дущим исследованиям.

Семейный анамнез
Мать больного, Ф-ва, с 16 лет страдает генерали-

зованными судорожными эпилептическими при-
падками. После вторых родов был эпизод интенсив-
ной головной боли. Лечилась с диагнозом «эпилеп-
сия», принимала бензонал, на фоне которого сохра-
нялись редкие припадки. В возрасте 30 лет приступы 
прекратились. В настоящее время антиконвульсан-
ты не принимает. Инструментальных обследований 
не проходила.

В НИИ нейрохирургии выполнена МРТ, при 
которой выявлены три крупные объемные образо-
вания больших полушарий (см. рис. 1, г—е). Учиты-
вая длительный период ремиссии эпилептических 
припадков, решено оставить больную под наблюде-
нием.

У других кровных родственников клинических 
признаков патологии ЦНС нет.

Предложено выполнение МРТ кровным род-
ственникам по месту жительства.

Наблюдение 2. Семья №4
Больная К-на Л., 1972 года рождения. Клинический 

диагноз: множественные каверномы головного мозга.
Обратилась в поликлинику НИИ нейрохирур-

гии 26.09.06 с жалобами на периодическую голов-
ную боль и ухудшение зрения.

Анамнез болезни: в 2002 г. появилась интенсивная 
головная боль, ухудшилось зрение. Лечилась по ме-
сту жительства, КТ, МРТ не производились, выпи-
саны очки. Через 2 мес зрение восстановилось. 
В марте 2006 г. появились легкие нарушения стати-
ки и походки. В августе 2006 г. вновь появилась го-
ловная боль и ухудшение зрения. Лечилась с диа-
гнозом «вегетососудистая дистония». 04.09.06 упала 
на улице, сознания не теряла. 12.09.06 выполнена 
КТ головы, при которой выявлены множественные 
объемные образования мозга, выраженная гидроце-
фалия с перивентрикулярным отеком. Направлена в 
институт, где при МРТ 25.09.06 выявлены множе-
ственные каверномы головного мозга: кавернома в 
правой ножке мозга с распространением в III желу-
дочек и частичной окклюзией сильвиева водопро-
вода, с признаками кровоизлияния; небольшие ка-
верномы правой лобной доли и левой височной до-
ли (см. рис. 2, а—в). 03.10.06 госпитализирована в 
институт.

Из общего анамнеза: чемпионка России по ака-
демической гребле в юношеской группе. Множе-
ственные подкожные липомы, часть из которых 
уда лена.

При поступлении: ожирение II степени. Выра-
женная общемозговая симптоматика в виде сильной 
головной боли, заторможенности; мезэнцефальные 
симптомы, экстрапирамидные симптомы в правых 
конечностях, выраженные нарушения статики и по-
ходки.

Ход лечения: учитывая, что ведущими в клиниче-
ской картине являются симптомы окклюзионной 
гидроцефалии, а удаление каверномы среднего моз-
га сопряжено с высоким риском нарастания очаго-
вой симптоматики, 10.10.06 выполнена операция-
перфорация дна III желудочка. В ходе операции че-
рез эндоскоп была хорошо видна субэпендимарная 
кавернома (см. рис. 2, г). В послеоперационном пе-
риоде отмечен постепенный регресс общемозговых 
симптомов. Выписана 19.10.06.

Катамнез: периодически обращается в институт 
для контрольного обследования, последнее обраще-
ние — 21.09.10. Состояние стабильное, ведет актив-
ный образ жизни. Сохраняется мягкая мезэнце-
фальная симптоматика. МРТ — без динамики.

Семейный анамнез
Отец, П-в, 1947 года рождения.
Анамнез болезни: в мае 2006 г. перенес шесть ге-

нерализованных судорожных эпилептических при-
падков, после последнего появился центральный 
парез лицевого нерва справа, нарушение речи. При 
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МРТ выявлены признаки каверномы в заднелобной 
области справа, диаметром около 2 см (см. рис. 2, д). 
Обратился в ФГУ Научный медико-хирургический 
центр Минздрава РФ им. Н.И. Пирогова, где 22.06.06 
была выполнена операция: удаление гематомы пра-
вой лобной доли с использованием навигационной 
системы Stealth.

Гистологический диагноз: кавернозная ангиома. 
Послеоперационный период без осложнений, оча-
говая симптоматика регрессировала. Контрольная 
КТ 30.06.06 — послеоперационная киста в месте 
удаленной каверномы. 

Катамнез: до настоящего времени состояние 
стабильное, припадков нет.

Есть также сведения о том, что у дочери больной 
найдено небольшое объемное образование в базаль-
ных отделах правой лобной доли. Сестра больной 
жалуется на частую головную боль, при КТ выявле-
но неуточненное объемное образование задней че-
репной ямки.

Наблюдение 3. Семья №3
Больной Г-н В., 1985 года рождения. Клинический 

диагноз: множественные (5) каверномы головного мозга.
Наблюдается в НИИ нейрохирургии с 1999 г. по 

настоящее время.
Анамнез болезни: с юности — частая головная 

боль. В 1999 г. появились приступы, во время кото-
рых реальные голоса воспринимал как очень гром-
кие, измененные. 12.08.99 выполнена МРТ головы, 
обнаружены 5 каверном головного мозга: в правой 
лобной доле, в полюсе левой лобной доли, в колене 
мозолистого тела, в правой височной доле (субкор-
тикально), в левой височной доле (см. рис. 5, а—г). 
В 2002, 2004 и 2008 г. — генерализованные судорож-
ные припадки. С 2004 г. — учащение парциальных 
припадков до нескольких в неделю и их измене-
ние — помимо голосов стал слышать мелодии. По-
вторные МРТ в 2002 и 2004 г., выполненные сразу 
после генерализованных приступов, признаков све-
жих кровоизлияний и других изменений в состоя-
нии каверном не выявили. При повторных ЭЭГ 
определялась негрубая эпилептиформная актив-
ность в височно-теменной области справа. С 2004 г. 
начал постоянный прием финлепсина, 600 мг в сут-
ки, на фоне приема приступы сохранялись. В 2005 г. 
предложено удаление каверномы правой височной 
доли, которая по характеру припадков признана 
симптоматической. От операции воздержался. Вел 
обычный образ жизни, закончил институт, начал 
работать. В 2008 г. после удачной операции у родной 
сестры (см. ниже) согласился на вмешательство. 
Операция 26.05.08 — удаление каверномы средних 
отделов сильвиевой щели справа, выполнялась с 
ультразвуковой навигацией и ЭКоГ (электрокорти-
кограмма). В ходе операции удалена кавернома и 
резецировано окружавшее ее измененное мозговое 
вещество с признаками глиального перерождения 

(см. рис. 5, д). При интраоперационной ЭКоГ пато-
логической активности не было.

Гистология: кавернома. Послеоперационный 
период без осложнений. Продолжал прием финлеп-
сина в прежней дозе. Приступы отсутствовали. При-
мерно через несколько месяцев после операции 
возоб новились парциальные припадки (слышит ме-
лодию) с частотой 2—3 раза в неделю, весной 2010 г. 
перенес генерализованный судорожный приступ. С 
13.07.10 переведен на ламиктал.

Семейный анамнез
Родная сестра, Г-н Р., 1995 года рождения.
Под наблюдением в НИИ нейрохирургии с 2006 г. 

по настоящее время.
Анамнез болезни: в ноябре 1997 г. в возрасте 2,5 го да 

с интервалом 16 дней перенесла два генерализован-
ных эпилептических припадка, последний сопрово-
ждался развитием правостороннего гемипареза, ко-
торый через несколько часов регрессировал. Сразу 
произведена КТ, при которой обнаружены призна-
ки внутримозговой гематомы диаметром 2 см в ле-
вой теменной доле, субкортикально. Начала посто-
янный прием антиконвульсантов. В феврале 1998 г. 
при МРТ выявлена типичная кавернома диаметром 
1 см. В последующие годы состояние оставалось 
стабильным, училась. Со слов матери, была не-
сколько вяла, что связывали с приемом препаратов. 
В 2006 г. обратилась в институт, произведена МРТ, 
которая не выявила изменений в состоянии кавер-
номы. На ЭЭГ зарегистрирована эпилептоидная ак-
тивность в левой теменно-затылочной области, уси-
ливающаяся при гипервентиляции. Предложена 
операция, которая выполнена 07.02.06. Кавернома 
располагалась субкортикально, арахноидальная 
оболочка и кора над ней имели следы старых крово-
излияний. Образование удалено полностью.

Гистология: кавернома. Послеоперационный 
период без особенностей.

Катамнез: приступы не повторялись. Антикон-
вульсанты отменены 3 года назад.

Двоюродный брат, Х-н К., 1977 года рождения.
Обратился в НИИ нейрохирургии 18.09.09.
Анамнез болезни: длительно страдает приступами 

по типу абсансов. В последний год присоединились 
генерализованные судорожные припадки, пример-
но 1 раз в месяц. Антиконвульсанты не принимал. 
12.05.09 произведена МРТ, при которой выявлены 
множественные небольшие каверномы головного 
мозга: в медиальных отделах мозжечка справа, в ле-
вой височной доле (см. рис. 5, е, ж). Предложено 
удаление каверномы левой височной доли. От опе-
рации воздержался. Назначены антиконвульсанты.

Обсуждение
Представленные в работе результаты обследова-

ния 27 человек из 12 семей с наследственными ка-
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верномами — первое обобщение этой формы забо-
левания в отечественной литературе. В зарубежных 
изданиях разнообразные сведения о семейных ка-
верномах начали появляться около 40 лет назад. В 
«докомпьютерный» период они были представлены 
морфологическими исследованиями и клинически-
ми описаниями отдельных семей [5, 7, 17, 30]. С по-
явлением МРТ стали проводиться детальные 
клинико-инструментальные исследования в груп-
пах с большим числом семей и тщательным обсле-
дованием практически всех кровных родственников 
[6, 12, 16, 23, 27, 31, 32]. В последнее десятилетие 
приоритет принадлежит исследованиям по генетике 
каверном. Эти исследования установили связь забо-
левания с тремя генами 7-й и 3-й хромосом (ССМ1, 
ССМ2, ССМ3) и их мутациями, лежащими в основе 
нарушения церебрального ангиогенеза [4, 9, 11, 14, 
15, 22—25]. Продолжающиеся клинико-генетичес-
кие исследования направлены как на более деталь-
ное изучение генов и их мутаций, так и на анализ 
механизмов реализации патологических генов, что 
может явиться основой для разработки генной тера-
пии в будущем [3, 24—26].

По данным литературы [16, 28, 31, 32], семейные 
(наследственные) формы кавернозных ангиом ЦНС 
составляют от 6 до 50% всех случаев. Столь суще-
ственный разброс данных может быть обусловлен 
разными причинами, главными из которых следует 
признать количество обследованных в семье род-
ственников и качество МРТ. Среди всех обследо-
ванных в институте больных с каверномами семей-
ные формы, включая не доказанные объективными 
исследованиями случаи, составили 2,3%. Учитывая 
низкую частоту семейных обследований, эту цифру 
нельзя считать достоверной.

СК впервые были описаны в испаноязычных се-
мьях. В последующих работах [10, 13, 16, 26, 32] бы-
ла подтверждена высокая частота семейной формы 
в этой популяции и установлено, что основным па-
тологическим геном в этих семьях является ген 
ССМ1 и его мутации. В более поздних публикациях 
[6, 11, 23, 31] наследственные каверномы описаны в 
семьях различной национальной принадлежности. 
Наши данные показывают, что семейные формы 
есть и в семьях славянского происхождения.

Типичным признаком СК является множествен-
ный характер патологии. Множественные каверно-
мы выявлены нами в 67% случаев. Эта цифра не-
сколько ниже, чем в других исследованиях [7, 9, 32], 
согласно которым множественные каверномы при 
семейной форме наблюдаются в 80—90% наблюде-
ний. Необходимо отметить, что последняя цифра 
получена при использовании метода Т2* (GRE) — 
наиболее точного и специфичного для выявления 
каверном [8, 9, 21]. При использовании этого режи-
ма, помимо более точной диагностики каверном 
больших и средних размеров, можно выявить не 

всегда видимые в режимах Т1 и Т2 мелкие каверно-
мы, в том числе точечные образования — «pinhead» 
каверномы, по терминологии D. Russell, L. Rubin-
stein [30], которым принадлежит классическое опи-
сание макро- и микроанатомии каверном. Количе-
ство точечных каверном может варьировать от еди-
ничных до, по меткому выражению J. Zabramski [32], 
«не поддающегося подсчету». До настоящего време-
ни гистологическая природа этих образований не 
ясна. Обсуждается вопрос их принадлежности к ка-
верномам или телеангиэктазиям, а также возмож-
ность их дальнейшей трансформации [6, 8, 29, 32]. В 
представленной серии точечные каверномы, вклю-
чая многочисленные, обнаружены у 5 человек.

Клинические проявления каверном при семей-
ной форме практически не отличаются от таковых 
при спорадических каверномах, но, по имеющимся 
в литературе данным, нельзя исключить более высо-
кую частоту кровоизлияний при СК [20]. Это может 
быть связано как с преобладанием множественных 
каверном, так и с особенностями их биологического 
поведения. В пользу последнего предположения 
свидетельствуют полученные в настоящей работе 
данные о том, что при семейной форме заболевания 
первые клинические симптомы в детском возрасте 
появляются чаще, чем при спорадических каверно-
мах (41,6 и 32,5% соответственно). Установлено так-
же, что при СК клинические проявления болезни в 
каждом следующем поколении возникали в более 
раннем возрасте, чем в предыдущем, однако в связи 
с небольшим числом наблюдений эти данные требу-
ют дальнейшего изучения.

Типичный для семейной формы множествен-
ный характер патологии определяет ряд особенно-
стей в лечении больных с клиническими проявле-
ниями заболевания. Это, в первую очередь, выявле-
ние каверномы, обусловливающей клиническую 
симптоматику, с последующим решением вопроса о 
необходимости, возможности и последовательности 
удаления каверном. Отсутствие эффекта после уда-
ления одной каверномы обосновывает показания к 
удалению других, особенно при генерализованных 
припадках без каких-либо признаков латерализа-
ции. В то же время удаление всех бессимптомных 
каверном у одного больного вряд ли можно считать 
обоснованным.

По имеющимся в литературе данным [6, 19, 21, 
32], в семьях с наследственными каверномами суще-
ственно выше риск роста и новообразования кавер-
ном. Наши данные не подтверждают этих феноменов, 
но малочисленность повторных МРТ-исследований 
не позволяет делать какие-либо выводы.

Заключение
Основная задача публикации — обратить вни-

мание нейрохирургов, неврологов, медицинских ге-



44 ВОПРОСЫ НЕЙРОХИРУРГИИ 4, 2011

нетиков на необходимость изучения наследствен-
ной формы каверном. В первую очередь это связано 
с особенностями течения заболевания и, следова-
тельно, ведения и лечения членов таких семей. На-
копление данных о наследственной форме заболе-
вания необходимо для представления о распростра-
ненности данной патологии в стране, формирова-
ния во врачебном сообществе единых принципов 
лечения больных с симптоматическими формами, 
ведения пациентов с бессимптомными формами, 
информирования членов семей о возможности рож-
дения ребенка-носителя патологического гена.

Выявление семейной формы должно основы-
ваться на тщательном клиническом обследовании 
больных с каверномами, включающем семейный 
анамнез и проведение МРТ родственникам больно-
го. Обязательному обследованию подлежат род-
ственники больного с множественными кавернома-
ми, а также родственники, имеющие какие-либо 
проявления патологии ЦНС.

МРТ необходимо выполнять не только в стандарт-
ных режимах, но и в режиме Т2* (GRE), который яв-
ляется наиболее чувствительным в диагностике кавер-
ном. Учитывая данные о возможном росте и новооб-
разовании каверном, всем носителям семейной пато-
логии необходимо проводить повторные МРТ.

Показания к удалению наследственных кавер-
ном основаны на тех же принципах, что и при спо-
радических случаях. Одномоментное удаление бес-
симптомных каверном при операции по поводу 
клинически проявившейся каверномы целесообраз-
но в случаях их доступности и низком риске функ-
циональных расстройств.

Необходимы генетические исследования в се-
мьях с наследственными каверномами. Определе-
ние патологического гена, типа мутации имеет важ-
ное значение для изучения молекулярных основ па-
тологии, что позволит в дальнейшем устанавливать 
тип течения заболевания и разрабатывать методы 
генной терапии.
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Статья посвящена сравнительно малоизученной пато-
логии — семейным формам кавернозных ангиом (КА) — и 
является первой публикацией на эту тему в отечественной 
литературе. Природа семейной формы КА, их клиниче-
ское проявление и диагностические признаки мало отли-
чаются от спорадических форм КА. Кавернозные ангио-
мы (КА), известные также как кавернозные гемангиомы, 
или кавернозные мальформации, являются сосудистыми 
пороками развития. Согласно данным литературы, они 
состоят из тонкостенных гиализированных, выстланных 
эндотелиальными клетками сосудистых каналов, которые 
заполнены кровью или тромбированы. Кровоток в КА вы-
ражен слабо или вообще отсутствует. Это объясняет отно-
сительно плохую выявляемость КА методом церебральной 
ангиографии. При этом на ангиограммах чаще всего опре-
деляется локальная венозная патология и значительно ре-
же — изменения в поздней артериальной фазе или появ-
ление афферентных сосудов. Необходимо отметить, что 
для достоверного выявления отмеченных ангиографиче-
ских признаков желательно выполнение дигитальной суб-
тракционной ангиографии. Опыт показывает, что в отли-
чие от типичных артериовенозных мальформаций только 
ангиографические изменения, обнаруженные у пациен-
тов с подозрением на КА, без данных МРТ недостаточны 
для окончательной диагностики и решения вопросов хи-
рургической тактики. Встречаемость КА составляет при-
мерно 0,3%. Считается, что КА составляют 5—13% всех 
пороков развития сосудистой системы головного мозга. 
Следует согласиться с авторами статьи о том, что до широ-
кого внедрения метода МРТ кавернозные ангиомы диа-
гностировались редко. К 1976 г. в литературе было пред-
ставлено всего 163 случая. В последующие годы выявляе-
мость каверном значительно возросла и диагностика стала 
возможной до возникновения клинических симптомов 
заболевания. И тем не менее, по данным литературы, око-
ло 40% обнаруживаемых каверном являются «случайны-
ми» находками при МРТ, проводимой по различным по-
водам. Частота семейной формы КА, по данным разных 
авторов, колеблется от 6 до 50% всех случаев. Имеются 
сведения о более высокой распространенности семейных 
форм в мексиканско-американской или испаноязычной 
этнической популяции, что объяснялось наличием опре-
деленного гена, ответственного за эту патологию. Изуче-
ние генетических особенностей данного заболевания про-
должается, и не исключено, что первоначальная концеп-
ция исследователей об этнической предрасположенности 
этой патологии может быть пересмотрена. Подтвержде-
нием могут служить данные авторов настоящей статьи, а 

также данные S. Battistini и соавт. (2007), V. Marini и соавт. 
(2003), Н. Craig и соавт. (1998), М. Ying и соавт. (2005) о 
выявляемости семейной формы КА в итальянских, фран-
цузских, китайских семьях и в кавказской популяции.

Клинические проявления каверном довольно разно-
образны. Клиническая картина заболевания, описанная в 
комментируемой статье, типична для большинства КА. 
Чаще всего это заболевание проявляется эпилептически-
ми припадками, несколько реже могут наблюдаться и дру-
гие симптомы: параличи отдельных черепно-мозговых 
нервов, гемипарез, нарушения чувствительности по геми-
типу, атаксии (при локализации в стволовых отделах), ге-
мибализм. Как отмечают авторы статьи, при семейных 
формах по сравнению со спорадическими формами чаще 
встречаются кровоизлияния, а также многоочаговые по-
ражения. Это полностью соответствует установившемуся 
в литературе мнению.

В целом частота кровоизлияний при каверномах, по 
сведениям разных авторов, колеблется в довольно широ-
ком диапазоне. Анализ данных 20 авторов, представивших 
по совокупности 2100 наблюдений с кавернозными маль-
формациями (включая семейные и спорадические фор-
мы) за период 1986—2009 гг., показал следующее распре-
деление по частоте клинических проявлений каверном: 
эпилептические приступы — 39%; ежегодный риск перво-
го кровоизлияния — 0,1—2,5%; повторное кровоизлияние 
— 38,5%; локальный неврологический дефицит — 36%; 
головная боль — 28%; распространенный неврологиче-
ский дефицит — 27% (С. Washington и соавт., 2010). Кроме 
кровоизлияния из КА, отягощающими течение заболева-
ния факторами можно считать и вероятность увеличения 
размера каверномы, а также образование новых каверном 
(феномен, обозначенный в литературе термином «de no-
vo»), что более характерно для семейных форм КА. Суще-
ствует мнение, что при семейной форме КА этот феномен 
имеет место в 27,5— 30% случаев, в то время как при спо-
радических формах развитие новых КА наблюдается толь-
ко в 4,1% (Е. Pozzati и соавт., 1996).

В некоторых работах было показано, что в течение от-
носительно длительного времени может изменяться и 
размер различных форм КА, в сторону как уменьшения, 
так и увеличения. Так, D. Kim и соавт. (1997) при ретро-
спективном анализе клинического материала показали, 
что средний размер КА при начальном обследовании был 
14,2 мм, а при повторных исследованиях — 9,1 мм. R. Clat-
terbuck и соавт. (2000) в течение 3,7 года наблюдали 68 па-
циентов, из которых у 22% размер КА не менялся, у 43% 
— увеличился и у 35% — уменьшился. Примечателен тот 
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факт, что в части случаев в процессе наблюдения периоды 
увеличения размера КА сменялись периодами уменьше-
ния. Причем данные, свидетельствующие о корреляции 
между увеличением размера КА и частотой кровоизлия-
ния, отсутствуют. Патогенез феномена «de novo», как и 
динамики размера КА, изучен крайне мало. Некоторые 
исследователи считают, что важную роль в феномене ро-
ста КА могут играть механизмы эндотелиальной проли-
ферации и ангиогенеза, которые регулируются белками 
так называемого внеклеточного матрикса. В этом отноше-
нии представляет большой интерес работа F. Maiuri и со-
авт. (2006), в которой приводятся результаты исследова-
ния влияния некоторых факторов роста на патогенез КА в 
различных клинических группах. Авторы изучали биоп-
сийный материал, полученный при хирургическом лече-
нии 43 пациентов с КА как спорадической, так и семей-
ной формы. Исследование проводилось на протяжении 
13 лет. Пациенты были разделены на две группы. В 1-ю 
группу вошли пациенты с минимальной симптоматикой, 
устойчивыми размерами КА (менее 2 см в диаметре), от-
сутствием масс-эффекта и редкими эпизодами кровоиз-
лияния. 2-ю группу составили пациенты с «агрессивным» 
(терминология авторов) клиническим поведением: диа-
метр КА превышал 2 см, были зарегистрированы рост КА, 
наличие масс-эффекта, многоочаговые поражения, более 
частые кровоизлияния. 2-я группа была представлена в 
основном больными с семейной формой КА. Проводи-
лись как гистологическое, так и иммуногистохимические 
исследования операционного материала (удаленная ка-
вернома и перифокальная ткань). При этом исследовали 
экспрессию таких факторов, как пролиферативные кле-
точные антигены, тромбоцитарный фактор роста, фактор 
роста сосудистого эндотелия, трансформирующие факто-
ры роста. При исследовании ткани удаленной каверномы 
обнаружено, что содержание факторов роста и индексы 
пролиферации были несколько выше во 2-й группе. При 
исследовании перифокальной паренхимы оказалось, что 
эта разница гораздо существеннее, т.е. содержание факто-
ров роста и индексы пролиферации в перифокальной па-
ренхиме пациентов 2-й группы были значительно выше. 
Это позволило авторам заключить, что расположенная 
вблизи КА «возбужденная» глиальная ткань может быть 
предрасположена к ангиогенезу, создавая в конечном сче-
те новые полости, содержащие кровь, с дальнейшим ро-
стом и прогрессированием каверномы. Мутации опреде-
ленных генов при семейной форме КА, вероятно, создают 
предрасположенность к активизации факторов роста и 
ангиогенеза.

Несмотря на малочисленность подобных исследова-
ний, можно считать, что патогенез семейных форм КА 
является достаточно динамичным процессом, при кото-
ром проявляется тенденция к росту КА. Поэтому клини-
ческое течение КА, как и прогноз заболевания, даже при 
асимптоматическом варианте не так безобидны, как при-
нято считать, и заслуживают особого внимания, в аспекте 
выбора своевременной и оптимальной тактики лечения.

В этой связи следует отметить, что комментируемая 
статья, кроме очевидного академического интереса, имеет 
также вполне определенное практическое значение. Здесь 
следует добавить, что особенно актуальной, по нашему 
мнению, является проблема раннего выявления и свое-
временного лечения КА у женщин детородного возраста и 
беременных на ранних стадиях гестации. Мы имеем опыт 
сотрудничества с родильным домом на 300 коек, который 

наряду с нашей нейрохирургической клиникой входит в 
структуру городской многопрофильной больницы. По на-
шим данным, частота КА, выявленных при МРТ, прове-
денной у беременных по поводу эпилептических припад-
ков или кровоизлияний, составляет в среднем 2 случая в 
год. Учитывая вероятность бессимптомного носительства 
КА и отсутствие данных МРТ в подавляющем большин-
стве случаев, можно предполагать, что частота недиагно-
стированных КА выше.

При выявлении КА на поздних стадиях беременно-
сти, особенно на фоне состоявшегося кровоизлияния или 
эпилептических припадков, перед нейрохирургом ставит-
ся сложная задача определения оптимальной тактики, по-
скольку ожидаемые роды могут протекать с серьезными 
осложнениями и риском для жизни и здоровья как роже-
ницы, так и ребенка. В этом аспекте становится очевид-
ным важность ранней диагностики КА. Здесь могут быть 
использованы как расширенные скрининговые методики, 
так и изменение требований к протоколу диспансериза-
ции беременных в женских консультациях, в частности, 
введение процедуры МРТ на ранних стадиях гестации в 
группах риска. Безусловно, организовать всеобщее МРТ-
обследование женщин детородного возраста трудно. Один 
из реальных путей решения этой задачи — тщательное ге-
нетическое обследование с целью выделения группы ри-
ска, а также применение доступных молекулярных скри-
нинговых тестов для выявления скрытых форм семейных 
КА. Примером подобной методики является специаль-
ный генетический тест (MLPА), разработанный S. Реnсо и 
соавт. (2009). Авторы рассматривают этот тест как пробу 
для выявления скрытых семейных форм КА. В данном 
случае положительный тест на КА можно считать абсо-
лютным показанием для проведения МРТ. В комменти-
руемой статье приведены результаты хирургического ле-
чения 15 больных с семейной формой КА. Исходы хирур-
гического лечения в представленной серии наблюдений 
вполне благоприятные и в целом соответствуют результа-
там, опубликованным в литературе. Следует также согла-
ситься с применяемой тактикой хирургического лечения, 
поскольку она соответствует общепринятым принципам в 
отношении КА. Тем не менее хотелось бы знать мнение 
авторов об эффективности и перспективах радиохирурги-
ческого метода при лечении как семейных, так и споради-
ческих форм КА, тем более что в литературе имеются со-
ответствующие сообщения. Так, С. Chou и соавт. (2010) 
отмечают, что у 7 пациентов с КА области кавернозного 
синуса через 6 мес после применения методики гамма-
ножа выявлено уменьшение объема каверном в среднем 
на 72%, а через 5 лет — в среднем на 82%. Похожие резуль-
таты представили X. Liu и соавт. (2010). На основании 
имеющихся публикаций складывается мнение, что при-
менение радиохирургии (гамма-нож) эффективно также в 
отношении профилактики повторных кровоизлияний из 
КА. По данным D. Kim и соавт. (2002), после радиохирур-
гии, примененной в группе пациентов с КА, перенесших 
кровоизлияние, риск повторного кровоизлияния при 
длительном наблюдении значительно снизился по срав-
нению с группой неоперированных пациентов (1,55 и 
35,5% соответственно). Аналогичные сведения предста-
вили Е. Monaco и соавт. (2010), которые наблюдали боль-
ных с КА ствола, перенесших радиохирургическое лече-
ние, в течение 5 лет: частота кровоизлияний из КА до ра-
диохирургии была 32,38%, после нее — 8,22%. Y. Huang и 
соавт. (2006) применили радиохирургический метод у 
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30 больных с КА (катамнез до 10 лет) — повторное крово-
течение было отмечено у 1 (0,67%) больного.

Мы полагаем, что читателей могут заинтересовать ре-
зультаты лечения в довольно большой серии наблюдений, 
опубликованные G. Nagy и соавт. (2010). Авторы приме-
нили радиохирургическую методику у 113 пациентов с КА 
ствола и области зрительного бугра. В 1-ю группу были 
включены пациенты с одним перенесенным кровоизлия-
нием (72 больных), во 2-ю группу — с повторными крово-
излияниями (41). После радиохирургического лечения во 
2-й группе частота повторных кровотечений за 2 года на-
блюдения уменьшилась до 15% (аналогичный показатель 
у неоперированных больных составляет 30,5—38%). В бо-
лее поздние сроки катамнеза этот показатель снизился до 
2,4%. В 1-й группе больных частота повторных кровоиз-
лияний снизилась до 1,3% (у неоперированных больных 
— 2,2%). Повторные кровоизлияния, отмеченные после 
радиохирургии, имели более благоприятное течение и 
приводили к постоянному неврологическому дефициту в 
7,3% случаев в отличие от повторных кровотечений, кото-
рые наблюдались до радиохирургии и осложнялись анало-
гичным неврологическим дефицитом в 43%. Стойкие не-
благоприятные пострадиационные эффекты (перифо-
кальный отек) были слабо выражены и наблюдались в 

7,3% случаев. Сведений о динамике эпилептических при-
ступов авторы не приводят, так как с учетом локализации 
КА эпилептические припадки до начала лечения наблю-
дались лишь у 1,7% пациентов. Следует отметить, что, не-
смотря на приведенные рядом авторов благоприятные 
результаты радиохирургического лечения КА, показания 
к применению этой методики окончательно не разработа-
ны. Если в отношении профилактики повторных крово-
излияний у пациентов, перенесших многократные крово-
излияния, имеется более согласованная позиция в отно-
шении показаний к радиохирургии, особенно при КА, 
расположенных в труднодоступных областях, то в отно-
шении пациентов, не перенесших кровоизлияние или 
перенесших всего одно кровоизлияние, мнения авторов о 
показаниях к радиохирургии расходятся. Тем не менее 
очевидно, что необходимы дополнительные исследования 
с целью определения преимуществ того или иного метода 
лечения КА, уточнения показаний к прямому хирургиче-
скому вмешательству или радиохирургии. В целом можно 
заключить, что проблема как семейных, так и спорадиче-
ских форм КА приобретает все более четкие очертания и в 
силу накопленных к настоящему времени знаний пред-
ставляется актуальной и достаточно емкой, что требует 
дальнейших исследований в этом направлении.

А.С. Сарибекян (Москва)


