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This case report describes a patient with a rare cerebrovascular 
pathology — Moyamoya disease. The disease was manifested by acute 
hemorrhagic stroke.
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Введение 
Болезнь Мойя-Мойя (БММ)  — редкое идиопа

тическое хроническое прогрессирующее церебро
васкулярное заболевание, которое кроме самосто
ятельной нозологической формы может встречать
ся как синдром [1, 2]. В докладе профессора Маркуса 
Кремера (Германия) на конгрессе Европейской 
академии неврологии (European Academy of Neuro
logy, EAN) в  мае 2020г было отмечено, что типич-
ные для БММ ангиографические проявления могут 
быть симптомами других патологических состоя-
ний  — аутоиммунного заболевания, серповидно-
клеточной анемии, лучевого поражения головного 

БММ — болезнь Мойя-Мойя, ГИ — геморрагический инсульт, ИИ — ишемический инсульт, ЛЖ — левый желудочек, ОНМК — острое нарушение мозгового кровообращения, ТИА — транзиторная ишемическая 
атака, ЦАГ — церебральная ангиография, EAN — European Academy of Neurology (Европейская академия неврологии).

мозга, травмы, синдрома Дауна. По эпидемиологи-
ческим данным в мире зарегистрировано 1063 слу-
чая БММ, с самым высоким уровнем заболеваемо-
сти в Японии — 6,03 случаев на 100 тыс. населения 
[3]. Распространенность в  детском возрасте наи-
большая в  восточноазиатских популяциях, однако 
все чаще болезнь встречается у  взрослых пациен-
тов в Японии [4] и западных популяциях [5]. Среди 
пациентов превалируют женщины, соотношение 
женщин и мужчин составляет 1,8:1 [6]. В настоящее 
время данные о  частоте БММ в  России отсутству-
ют. Этиология болезни остается неизвестной, об-
суждается роль генетического фактора с аутосомно-
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доминантным типом наследования (EAN, 2020г). 
В  детском возрасте чаще, чем у  взрослых, наблю-
даются семейные случаи заболевания, среди кото-
рых преобладают девочки [4]. Морфологической 
основой БММ является стенозирование/окклюзия 
дистальных отделов внутренней сонной артерии 
и  проксимальных ветвей средней и/или передней 
мозговых артерий, что приводит к  развитию раз-
личного типа обходных коллатералей и формирова-
нию вторичных аневризм [1, 2, 4, 7, 8]. Заболевание 
может протекать бессимптомно (чаще у взрослых). 
Дебют в  детском возрасте проявляется головными 
болями, эпилептическими приступами, транзитор-
ными ишемическими атаками (ТИА), инсультами 
(10% всех ишемических инсультов детского воз-
раста). Клиническая манифестация приходится на 
возраст до 10 лет с наибольшей частотой в возрас-
те 4 года (2/3 всех случаев) и  на 30-45 лет [1, 3, 4, 
9]. Согласно Berry J, et al. [10], у 90% пациентов де-
бютом БММ является ишемический инсульт (ИИ), 
у  7,5%  — ТИА и  лишь у  2,5%  — геморрагический 
инсульт (ГИ). Клиническими проявлениями за-
болевания в  Европе в  82% случаев являются ИИ, 
геморрагии  — в  10%. Часто наблюдаются голов-
ные боли  — 50% случаев и  эпилептические фено-
мены  — 30% (EAN, 2020г). В  Японии случаи ИИ, 
в т.ч. с геморрагическим компонентом, составляют 
30,9%, ТИА  — 29,1% (чаще в  детском возрасте), 
ГИ — 25,3% случаев, эпилепсия — 2,5%, (чаще у де-
тей), асимптомные случаи составляют 7,7%, в  ос-
новном у взрослых [4]. 

Высокоспецифичным методом диагностики 
БММ является церебральная ангиография (ЦАГ), 
в золотой стандарт исследования входит и компью-
терная томография (КТ)/магнитно-резонансная 
томография  — ангиография. Беременность явля-
ется потенциальным риском развития инсульта 
у женщин с БММ. Согласно Jung YJ, et al. [11], уве-
личение объема циркулирующей крови, изменение 
сопротивления сосудов и гормональные сдвиги мо-

гут играть ведущую роль в патогенезе внутричереп-
ных кровоизлияний во время третьего триместра 
беременности или раннем послеродовом периоде. 
В  связи с этим в этот период может потребоваться 
тщательное регулирование артериального давле-
ния и  гемодинамических параметров у  пациентов 
с БММ. 

Клиническое наблюдение. Пациентка Л., 30 лет, 
была доставлена в  отделение нейрореанимации 
ГБУЗ РБ “Больница скорой медицинской помощи” 
города Уфы бригадой скорой медицинской помощи 
с подозрением на острое нарушение мозгового кро-
вообращения (ОНМК) из Республиканского кли-
нического перинатального центра после корпораль-
ного кесарева сечения на 32-й нед. беременности по 
экстренным показаниям (ввиду развития ОНМК) на 
основании решения консилиума врачей. Из анам-
неза заболевания известно, что пациентка заболела 
остро ночью, находясь дома. Внезапно потеряла со-
знание, были судороги. Из анамнеза жизни извест-
но, что родилась в Гафурийском районе Республики 
Башкортостан. Развивалась соответственно воз-
расту. Часто болела простудными заболеваниями, 
острыми респираторными вирусными инфекция-
ми. Вакцинирована по национальному календарю. 
Период менархе с 12 лет. Менструации длительные, 
нерегулярные, обильные, в связи с чем гинекологом 
3 года назад были назначены оральные контрацеп-
тивы, что привело к нормализации менструального 
цикла: периодичность 28 дней, продолжительность 
mensis 5 дней, без болей. Мать и отец живы, здоро-
вы. Наследственной отягощенности нет. Замужем, 
имеет 5 детей. Предыдущие 3 родов были самостоя-
тельными, четвертые, в 2017г, в связи со слабой ро-
довой деятельностью завершились кесаревым сече-
нием. Настоящая беременность, 5-я по счету, про-
текала без особенностей. Травмы, гемотрансфузии 
и аллергические реакции в анамнезе не отмечаются. 
По данным амбулаторной карты больная наблюда-
лась только у  терапевта с  диагнозом гипертониче-
ская болезнь. Из дополнительных методов исследо-
вания имеются только данные электрокардиогра-
фии с  признаками гипертрофии левого желудочка 
(ЛЖ) и клинические, биохимические анализы крови 
в  пределах референсных значений. Гипотензивные 
препараты регулярно не принимала. 

При поступлении общее состояние тяжелое, 
угнетение сознания до степени сопора. Артериаль
ное давление 140/80  мм рт.ст., пульс 120 уд./мин. 
Дыхание самостоятельное. Неврологический ста-
тус: зрачки равные, фотореакция угнетена. Кор
неальные рефлексы снижены. Глоточный рефлекс 
вызывается. Асимметрия носогубных складок  — 
справа сглаженность. Диффузная выраженная 
мышечная гипертония, сменяющаяся спонтан-
ным расслаблением мышц исследуемой конеч-
ности. Признаки децеребрационной ригидно-

Рис. 1    КТ головного мозга.   
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сти. Глубокие рефлексы высокие с  расширенной 
рефлексогенной зоной, патологический рефлекс 
Бабинского справа. Положительны рефлексы 
орального автоматизма Маринеско-Радовичи, на-
золабиальный, “хоботковый”. Определяются ме-
нингеальные знаки: ригидность затылочных мышц 
2-3  см, симптом Кернига. Проводилось клинико-
инструментальное, лабораторное и  нейровизуа-
лизационное исследование. Общий анализ крови: 
лейкоциты 27,8×109/л, скорость оседания эритро-
цитов 42  мм/ч, показатели коагулограммы и  био-
химического анализа крови в пределах нормальных 
референсных значений. Электрокардиография: си-
нусовая тахикардия, частота сердечных сокраще-
ний 120 уд./мин, гипертрофия ЛЖ. Рентгенография 
легких без патологии. Эхокардиография: митраль
ная регургитация 2 ст., расширение полости ЛЖ, 
асинергия межпредсердной перегородки, незна
чительные нарушения локальной и  глобальной 
сократимости миокарда ЛЖ, незначительная ле
гочная гипертензия, фракция выброса 40%. Дан
ные изменения на эхокардиографии обусловле-
ны, главным образом, гипертонической болезнью. 
Консультирована нейроофтальмологом  — гиперто
ническая ангиопатия. Ультразвуковое дуплексное 
сканирование магистральных артерий головы: на-
чальные признаки атеросклероза. Транскрани
альное дуплексное сканирование магистральных 
артерий головы: кровоток по видимым артериям 
магистрального типа. КТ головного мозга: карти-
на гиперденсивного компонента толщиной >1  мм 
диффузно в  конвекситальных субарахноидальных 
бороздах, в  базальных цистернах больше слева. 
Заключение: субарахноидальное кровоизлияние IV 
степени по Фишеру (рисунок 1). При проведении 
КТ-ангиографии головного мозга на уровне бифур-
кации базилярной артерии обнаружена двухкуполь-

ная мешотчатая аневризма размерами 8,8×27  мм, 
9×5,5  мм и  основанием 4,5  мм (рисунок 2). После 
консультации ангиохирурга и  нейрохирурга для 
уточнения этиологии ОНМК была проведена ЦАГ. 
На ЦАГ: аневризматическая болезнь артерий го-
ловного мозга, признаки мешотчатой артериальной 
аневризмы базилярной, бифуркации базилярной 
артерии, левой задней мозговой артерии, ангиогра-
фические признаки БММ (рисунок 3). 

Установлен диагноз: Основной: геморрагичес
кий инсульт (от 14.10.2020г) по типу массивного суб
арахноидального кровоизлияния вследствие раз-
рыва аневризмы, V степень тяжести (Хант-Хесс), 
с  синдромом децеребрационной ригидности, дву-
сторонней пирамидной недостаточностью преиму-
щественно справа, судорожным синдромом, разви-
тием острой гидроцефалии, кома, острейший пери-
од на фоне БММ.

Состояние пациентки прогрессивно ухудша-
лось, отмечалось углубление изменения сознания 
до комы, в связи с этим больная переведена на аппа-
рат искусственной вентиляции легких. Проводилась 
гипотензивная, противоотечная, нейропротективная, 
симптоматическая терапия. Консилиумом врачей 
было принято решение о  проведении эмболиза-
ции аневризмы по жизненным показаниям с целью 
предотвращения повторного разрыва аневризмы. 
Для контроля и  коррекции внутричерепного дав-
ления установлен интрапаренхиматозный датчик. 
В  послеоперационном периоде состояние больной 
без положительной динамики. В связи с некорреги-

Рис. 3    ЦАГ.

Рис. 2    КТ ангиография.
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руемой внутричерепной гипертензией (внутриче-
репное давление 30-40  мм рт.ст.) на 6-й день про-
ведена декомпрессивная трепанация черепа. В  на-
стоящее время пациентка продолжает находиться 
под наблюдением по месту жительства в состоянии 
вегетативного статуса.

Заключение 
В представленном клиническом случае БММ 

дебютировала ГИ на фоне выраженных изменений 
церебральных сосудов, образованием множествен-
ных вторичных аневризм. Диагностику БММ про-
водить крайне сложно, что связано с  рядом фак-
торов: редкая встречаемость заболевания, низкая 
осведомленность врачей об особенностях клиниче-

ских и нейровизуализационных данных при БММ, 
необходимость применения сложных дорогосто-
ящих инструментальных методов исследования. 
Инсульты в  молодом возрасте требуют диагности-
ческого поиска для установления их этиологии, что 
необходимо для разработки программы вторичной 
профилактики и реабилитации. В связи с этим ак-
туальность изучения БММ обусловлена высоким 
риском развития у  лиц молодого возраста с  этим 
заболеванием ТИА, инсультов, в т.ч. часто повтор-
ных.

Отношения и деятельность: все авторы заявляют 
об отсутствии потенциального конфликта интере-
сов, требующего раскрытия в данной статье. 
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