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В обзоре литературы представлены современные взгляды исследователей на этиологию, эпидемиоло-
гию, клиническое течение, диагностику и выбор метода лечения кавернозных мальформаций головного 
мозга.
К л ю ч е в ы е  с л о в а: кавернома, кавернозная мальформация головного мозга.
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The article presents the modern attitude of investigators on etiology, epidemiology, course, diagnosis and treatment 
opportunities of cerebral cavernous malformations.
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вания (наследственный ангиоматоз) была опубли-
кована в 1928 г. [37].

КМ головного мозга составляют около 5—10% 
всей сосудистой патологии головного мозга. Часто-
та встречаемости в популяции, по данным аутопсий 
и больших рандомизированных МРТ-исследований, 
составляет около 0,4–0,8% [1, 45].

КМ могут располагаться в различных отделах 
головного мозга. Локализация в полушариях боль-
шого мозга составляет 75% от всех наблюдений. По 
данным G. Bernotas и соавт., локализация в лобных 
отделах наблюдается в 25—39% случаев, в области 
височной и теменной долей в 15% соответственно 
[13]. Наиболее часто наблюдается кортикальное 
или субкортикальное расположение КМ, реже — в 
базальных ганглиях, гипоталамусе или желудочках 
мозга [3]. По данным ряда авторов, в 9—35% слу-
чаев КМ обнаруживают в стволе головного мозга 
[24, 26, 44]. Внутрижелудочковые КМ встречаются 
с частотой от 2,5 до 14% от всех КМ головного моз-
га [18].

КМ ЦНС преимущественно обнаруживают в 
виде одиночных образований. Множественные КМ 
головного мозга встречаются от 3 до 50% случаев 
[7, 24, 45, 48].

Этиология, патоморфология
Длительное время считалось, что образованию 

КМ способствуют врожденные нарушения разви-
тия, однако было обнаружено формирование КМ 
после облучения [55]. В частности, A. Ramírez-
Zamora и соавт. описали наблюдение образования 
КМ у женщины после облучения по поводу астро-
цитомы [49].

В начале 20-х годов прошлого столетия впервые 
были описаны семейные формы КМ головного моз-
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Кавернозные мальформации (КМ) занимают 
особое место среди сосудистой патологии цен-
тральной нервной системы (ЦНС) и на настоящий 
момент являются наименее изученными патологи-
ческими образованиями головного мозга.

КМ представляют собой систему сообщающихся 
сосудистых полостей различной величины, напол-
ненных кровью и разделенных соединительноткан-
ными перегородками. Стенки КМ выстланы эндоте-
лием и имеют самостоятельный каркас, мышечные 
и эластические волокна в ней отсутствуют [28]. КМ 
часто окружена гемосидерином и участками глиоза 
[22]. Ткань мозга в структуре КМ отсутствует, что 
отличает данную патологию от многих других па-
тологических образований ЦНС. Внутри КМ выяв-
ляют кисты, отдельные участки тромбоза, склероза, 
кальцификации, что обусловливает особенности ге-
модинамики в КМ и может приводить к нарушени-
ям мозгового кровообращения различного типа [5].

Первое описание наблюдения КМ головного 
мозга было сделано в 1854 г. [40]. Первая работа по 
потенциально наследственному характеру заболе-
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га с аутосомно-доминантным типом наследования, 
и в 1994 г. эти данные получили подтверждение 
путем генетического анализа [37]. Частота наслед-
ственных форм среди пациентов с КМ головного 
мозга составляет 6—50% [54].

В результате проведенных исследований обнару-
жено, что КМ имеют спорадический или семейный 
тип наследования. Наследственные формы переда-
ются как аутосомно-доминантный признак и, как 
полагают, реализуются посредством модели «two-
hit», как при ретинобластоме у гетерозигот, которые 
получают один нормальный и один патологический 
аллель, а затем приобретают мутации в нормаль-
ных аллелях в течение жизни, что обнаруживается 
в фенотипе пациентов [23].

В ходе исследования пациентов с семейным ти-
пом наследования были найдены три гена, мутации 
в которых вызывают образование КМ в ЦНС: CCM1 
(40—50%), CCM2 (10—20%) и CCM3 (40%) [33].

CCM1 располагается на длинном плече 7q хро-
мосомы и кодирует белок, названный KRIT1, с не-
известной функцией. Семейные формы КМ наи-
более часто встречаются в испанской популяции и 
часто обусловлены единой мутацией в гене CCM1. 
CCM2 также располагается на длинном плече 7q 
хромосомы и кодирует белок MCD4607, известный 
как малкаверин, функция которого неизвестна [23]. 
Недавно было обнаружено, что KRIT1 взаимодей-
ствует с белком 1ά, являющимся интегрином ци-
топлазматического ретикулума, и с самим малка-
верином [62]. CCM3 находится на длинном плече 
3q хромосомы и кодирует белок программируемой 
клеточной смерти-10, который, как известно, уча-
ствует в процессе апоптоза.

КМ являются динамически изменяющимися 
образованиями, увеличивающимися или умень-
шающимися в размерах, значительно реже остаю-
щимися стабильными [60]. В качестве гипотезы о 
механизме роста КМ выдвинуты идеи о повторяю-
щихся микрокровоизлияниях и/или реканализации 
внутрипросветного тромба. Повторные кровоизли-
яния и тромбозы, также как и формирование кист, 
способствуют росту КМ, иногда до 10 см, после 
чего в результате сдавления окружающей паренхи-
мы мозга появляются признаки очагового невроло-
гического дефицита [56].

Клиническая картина
Первые симптомы заболевания чаще возникают 

в возрасте 30—50 лет, но могут манифестировать в 
любое время — от рождения до пожилого возраста 
[35]. От 69 до 88% наблюдений всех КМ головного 
мозга хотя бы однажды проявляются неврологиче-
ской симптоматикой [24].

Характерными проявлением супратенториаль-
ных КМ являются судорожные припадки [4], встре-
чающиеся у 41—80% всех пациентов с КМ [36]. 
Чаще судорожные припадки возникают у пациен-
тов с КМ в височной и (реже) лобной долях [50]. 
Статистически значимой зависимости между раз-
мерами КМ и клинической картиной не было вы-

явлено [13].
Распространенными проявлениями КМ голов-

ного мозга является очаговый неврологический 
дефицит и общемозговая симптоматика в виде го-
ловной боли, возникающие вследствие кровоизлия-
ния [60]. Особенностью проявлений КМ ствола яв-
ляется отсутствие судорожных припадков и частое 
развитие очагового неврологического дефицита, 
преобладают нарушения двигательной и чувстви-
тельной иннервации [16]. Глазодвигательные на-
рушения преимущественно возникают при распо-
ложении образований в среднем мозге, а атаксия 
— при расположении КМ в продолговатом мозге 
[32]. Головокружение и тошнота были отмечены 
при локализации КМ в области соединения моста с 
продолговатым мозгом. Еще одной частой жалобой 
пациентов является головная боль, однако при от-
сутствии гидроцефалии сложно определить ее ис-
тинную природу [9]. При внутрижелудочковых КМ 
в 92% случаев основным проявлением заболевания 
является головная боль, сопровождающая тошно-
той и рвотой.

Часто КМ, располагающиеся в области ствола, 
протекают асимптомно и являются случайной на-
ходкой при проведении обследования по поводу 
черепно-мозговой травмы или у пациентов с подо-
зрением на онкологическое заболевание головного 
мозга [11].

Частота первичных кровоизлияний составляет 
для супратенториальных КМ 0,5% в течение года 
[6]. Для субтенториальных КМ частота первичных 
кровоизлияний составляет 0,6% в течение года и 
4,5% после уже перенесенного кровоизлияния [2, 
36]. Для семейных форм риск развития кровоизли-
яния выше и составляет в среднем 4,3—6,5% в год 
[10].

В результате проведенного ретроспективного 
исследования (102 КМ у 87 пациентов) не было 
выявлено зависимости между развитием кровоиз-
лияния и расположением КМ: субтенториальном 
или супратенториальном [13]. Ежегодный риск раз-
вития кровоизлияния для КМ ствола составляет 
3,8—6% и возрастает до 30—60% в год после уже 
перенесенного кровоизлияния, что показано в ис-
следовании, включающем 137 пациентов [15].

Ввиду низкой скорости кровотока внутри КМ 
развитие летальных исходов при кровоизлияниях 
редки. Наиболее высокая летальность при кровоиз-
лиянии характерна для КМ ствола головного мозга 
и может достигать 20% [26]. Только у трети паци-
ентов с остро развившейся клинической картиной 
кровоизлияния неврологический дефицит полно-
стью регрессирует, а у 2/3 пациентов в течение жиз-
ни не наблюдается существенного улучшения [24].

Диагностика
По данным ряда исследователей, КМ пример-

но в 3% случаев являются случайной находкой и в 
4–23% случаев их впервые диагностируют после 
кровоизлияний [45, 48]. Продукты деградации ге-
моглобина, такие как метгемоглобин, гемосидерин 
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онально значимых зонах головного мозга тактика 
хирурга может заключаться в наблюдении за па-
циентом или принятии решения об удалении КМ с 
учетом вероятного риска послеоперационных ос-
ложнений для каждого конкретного пациента [8, 
50]. Адекватный выбор хирургического доступа 
позволяет с минимальной травмой окружающих 
тканей удалить КМ [30].

Глубоко расположенные КМ требуют более 
тщательного планирования хирургического вме-
шательства [29]. Применение стереотаксической 
навигационной системы при микрохирургических 
резекциях КМ показало высокую эффективность, 
отсутствие жизнеугрожающих осложнений и ухуд-
шения неврологической симптоматики [61].

Интраоперационный МРТ-контроль позволяет 
оценить радикальность резекции КМ и сохранить 
минимальную инвазивность, что также значительно 
сокращает число послеоперационных осложнений. 
Так, в исследовании J. Gralla и соавт. у 84% пациен-
тов с наличием судорожного синдрома в анамнезе 
в послеоперационном периоде его не наблюдалось, 
а также отсутствовали послеоперационные ослож-
нения [31]. Согласно данным исследования Y. Mao 
и соавт., в которое были включены 44 оперирован-
ных пациента с применением нейронавигационной 
системы (SSN), послеоперационные осложнения в 
виде незначительного нарастания неврологическо-
го дефицита были отмечены в 6,8% наблюдений 
[41]. Интеграция функциональных форм визуализа-
ции, в частности, магнитоэнцефалографии (МЭГ), 
функциональной МРТ и позитронной эмиссионной 
томографии (ПЭТ) в систему нейронавигации по-
зволяет проводить хирургические вмешательства 
при локализации КМ в функционально значимых 
областях головного мозга с минимальным повреж-
дением данных зон [27].

Следует особо указать, что удаление окружаю-
щего образование участка глиоза (эпилептогенной 
паренхиматозной ткани) сопровождается более 
высокой частотой осложнений, особенно при рас-
положении КМ в функционально значимых зонах 
головного мозга [53]. При лечении внутрижелудоч-
ковых КМ головного мозга с использованием ней-
ронавигационной системы следует учитывать, что 
при вскрытии желудочковой системы ввиду истече-
ния цереброспинальной жидкости и изменения рас-
положения анатомических ориентиров ее точность 
существенно снижается [18].

Послеоперационные результаты хуже при рас-
положении КМ в области ствола головного мозга. 
E.A. Monaco и соавт. (2010) было показано, что 
микрохирургическая резекция КМ является мето-
дом выбора, однако при локализации их в области 
ствола головного мозга риск проведения открытого 
хирургического вмешательства значительно воз-
растает [44]. По данным M. Garrett и соавт. (2009), 
после проведения вмешательств у 86 пациентов, 
в 88% случаев в послеоперационном периоде не-
врологический статус улучшился, в 3,5% случаев 
операции закончились летальным исходом. У 58% 

и ферритин, могут быть обнаружены в месте ло-
кализации КМ, что позволяет выявить их методом 
МРТ [22]. Высокопольная МРТ является методом 
выбора для диагностики КМ, так как обладает вы-
сокой чувствительностью и специфичностью. КМ 
не могут быть обнаружены ангиографически, по-
скольку, как уже было сказано, характерной особен-
ностью является низкая скорость кровотока в них, 
и контрастное вещество не попадает в патологиче-
ское сосудистое образование за короткий период 
прохождения его по сосудам головного мозга [12].

Внедрение МРТ не только улучшило выявляе-
мость данной патологии, но и позволило выработать 
эффективные хирургические доступы, позволяю-
щие с наименьшей травмой для мозга полностью 
резецировать патологическое образование [20, 43].

Чувствительность компьютерной томографии 
(КТ) в диагностике КМ головного мозга составляет 
36—74%. При проведении неконтрастной КТ КМ 
визуализируют как гиперденсивные очаги с каль-
цификатами. Такие же признаки могут быть выяв-
лены при внутривенном введении йодсодержащих 
контрастных препаратов [38].

Лечение
Некоторые авторы полагают, что только дина-

мическое наблюдение за больными в течение 3 лет 
позволяет определить ведущий клинический син-
дром и показания к хирургическому вмешательству 
в комплексе проводимого лечения [42]. S.F. Kazim 
и соавт. подчеркивают, что пациенты с асимптом-
ными КМ любой локализации должны находиться 
под динамическим наблюдением и ежегодно вы-
полнять МРТ головного мозга [34]. Относительно 
доброкачественная природа образований позволяет 
отказаться от хирургического лечения при условии 
отсутствия быстрого роста или ярко выраженных 
неврологических проявлений [21].

Хирургическое лечение
Структура КМ, низкая скорость кровотока в них 

позволяют без технических трудностей выполнять 
их полную резекцию [57]. Учитывая доброкаче-
ственную природу образования, целью хирургиче-
ского лечения является снижение риска развития 
кровоизлияния и эпилептических припадков.

Во время хирургического вмешательства не-
обходима четкая дифференциальная диагностика 
между КМ и ассоциированными венозными анги-
омами, которые являются физиологически необхо-
димыми дренажными системами, и удаление кото-
рых в послеоперационном периоде может привести 
к инфаркту мозга [17]. Точную дифференциальную 
диагностику в таких случаях позволяет провести 
проведение МРТ и МР-ангиографии.

Успешное удаление КМ головного мозга не-
возможно без использования операционного ми-
кроскопа и микрохирургической техники. Сте-
реотаксическая навигация позволяет уменьшить 
травматичность хирургического доступа при уда-
лении КМ ЦНС. При расположении КМ в функци-
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2,5 до 59% [44]. Согласно данным исследования 
M. Pham и соавт. (2009), на примере 291 пациен-
та с КМ ствола мозга частота осложнений после 
применения радиохирургических методик лечения 
составляет 8—18%. Несмотря на вышеописанные 
положительные результаты использования радио-
хирургии, нельзя забывать о том, что КМ, несмотря 
на облучение, остается в мозге, и до полной обли-
терации несет в себе опасность рецидива кровоиз-
лияния [47].

Сравнительный анализ различных методов 
лечения КМ

Хирургическое лечение КМ улучшает качество 
жизни пациентов, так как после него у большинства 
больных отмечают прекращение судорожных при-
падков, регресс неврологического дефицита и сни-
жение риска кровоизлияний в будущем [58]. Для 
предотвращения развития повторных кровоизлия-
ний, частота которых может достигать 43%, необхо-
димо полное удаление КМ [19]. Было показано, что 
эффективность микрохирургического лечения КМ 
головного мозга значительно выше по сравнению с 
радиохирургическими методиками [14].

У большинства пациентов с КМ головного моз-
га, сопровождающимися судорожным синдромом, 
последний после микрохирургического удаления 
патологического образования чаще всего полно-
стью регрессирует [13, 53]. Выявлено, что фактора-
ми риска сохранения эписиндрома в послеопераци-
онном периоде являются размеры КМ более 1,5 см 
и множественный характер образований [25].

Микрохирургическая резекция КМ ствола го-
ловного мозга несет в себе высокий риск развития 
осложнений в виде возможного возникновения или 
нарастания дисфункции черепных нервов, и высо-
кие показатели летальности. По данным P.J. Porter и 
соавт. (1997), летальность составляет 12%, а часто-
та развития осложнений достигает 23% [48]. При 
консервативном лечении летальность не превыша-
ет 20% (по результатам исследования 139 пациен-
тов) [26].

Частота осложнений после микрохирургическо-
го удаления КМ ствола головного мозга составляет 
от 12 до 21%, в зависимости от выбора хирургиче-
ского доступа, сроков выполнения хирургического 
вмешательства с момента произошедшего кровоиз-
лияния [8, 13]. Кроме того, на частоту осложнений 
влияет опыт хирурга [14].

Как уже было сказано выше, роль радиохирур-
гии в настоящее время в лечении КМ остается 
достаточно спорной ввиду развития значительно 
большего количества осложнений по сравнению с 
открытым хирургическим вмешательством и, что 
немаловажно, после лучевого метода лечения КМ 
в течение определенного времени сохраняется в 
паренхиме головного мозга и по-прежнему может 
быть источником очередного жизнеугрожающего 
кровоизлияния [52].

Таким образом, становится очевидным, что КМ 
ЦНС являются распространенным заболеванием. 

пациентов авторы наблюдали появление новой не-
врологической симптоматики, которая регрессиро-
вала в последующем у 88% больных [28]. В одном 
из последних систематических обзоров, в котором 
был проведен анализ хирургического лечения 745 
пациентов с КМ ствола головного мозга, было по-
казано, что у пациентов с вентральной и вентрола-
теральной локализацией КМ в среднем мозге часто 
не удается их полностью резецировать, что повы-
шает риск повторных кровоизлияний и ухудшает 
прогноз течения заболевания [30].

Стереотаксическая радиохирургия
Одним из методов лечения КМ головного моз-

га является радиохирургическое вмешательство. 
Роль радиохиругии в лечении КМ головного моз-
га остается спорной ввиду развития большого ко-
личества осложнений, среди которых отмечают 
локальный отек головного мозга, повышение ча-
стоты судорожных припадков и увеличение часто-
ты повторных кровоизлияний [52]. Чем выше доза 
полученного облучения, тем выше риск развития 
осложнений в послеоперационном периоде [47]. По 
данным ретроспективного исследования, в котором 
оценивали результаты лечения 118 пациентов (у 79 
КМ располагались в области ствола мозга и у 39 в 
области базальных ганглиев), было выявлено, что 
стереотаксическая радиохирургия являлась без-
опасным методом лечения пациентов с повторными 
кровоизлияниями [46]. Преимуществ стереотакси-
ческой радиохирургии перед открытым хирургиче-
ским вмешательством у пациентов с однократными 
кровоизлияниями выявлено не было [51]. С увели-
чением количества кровоизлияний значительно по-
вышался не только риск последующих рецидивов, 
но и риск летальных исходов вне зависимости от 
метода лечения [59].

В ходе исследования, проведенного L.D. Lunsford 
и соавт. (2010), в которое были включены 103 паци-
ента, было показано, что использование гамма-но-
жа (с дозой облучения 16 Гр) при вмешательствах 
по поводу КМ, локализующихся в участках мозга 
с повышенным риском осложнений при выполне-
нии открытых хирургических вмешательств, сокра-
щает частоту повторных кровоизлияний в будущем 
(р<0,0001) [39]. В ходе ретроспективного иссле-
дования E.A. Monaco и соавт. (2010) были про-
анализированы результаты лечения 68 пациентов с 
одиночными КМ ствола мозга, с повторно развив-
шимися кровоизлияниями, лечение которых осу-
ществляли радиохирургическим методом. При на-
блюдении сроком до 12,4 года (в среднем 5,2 года) 
отмечали сокращение рецидивов кровоизлияния с 
32,4 до 8,2% [44]. Схожие данные были получены 
в ретроспективном исследовании G. Nagy и соавт. 
(2010) [46].

Так, при применении радиохирургии у 68 па-
циентов частота летальных исходов составила 
0—8,3%, а частота осложнений в виде развития 
повторного кровоизлияния и нарастания в связи 
с этим неврологического дефицита колебалась от 
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В последнее время отмечается значительный рост 
выявляемости КМ до развития клинической карти-
ны заболевания, что обусловливает необходимость 
своевременного принятия решения о выборе такти-
ки лечения каждого конкретного пациента. Суще-
ствующие в настоящее время подходы к лечению 
КМ являются спорными, что делает актуальной 
проблему выбора метода лечения, особенно при ло-
кализации КМ в глубинных и функционально значи-
мых участках головного мозга. В настоящее время 
большинство нейрохирургов отдают предпочтение 
микрохирургической резекции КМ и в меньшей сте-
пени – радиохиругии, особенно при КМ полушарий 
мозга и мозжечка. Морфологическая картина КМ по-
зволяет утверждать, что они склонны к кровоизлия-
нию различной степени выраженности, что требует 
принятия более активной хирургической тактики. 
Современные средства нейронавигации и микрохи-
рургии позволяют производить малотравматичные 
и достаточно радикальные хирургические вмеша-
тельства по удалению КМ. Дальнейший анализ по-
слеоперационных результатов у пациентов даже с 
минимальными клиническими проявлениями забо-
левания, возможно, позволит рекомендовать актив-
ную хирургическую тактику не только для устране-
ния судорожного синдрома, но и для профилактики 
любых геморрагических проявлений.
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