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Àðòåðèîâåíîçíыå ìàëьôîðìàöèè ãîëîâíîãî ìîçãà ó äåòåé
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Иíñòèòóò íåéðîхèðóðãèè èì. àêàä. À.Ï. Ðîìîäàíîâà ÀÌÍ Óêðàèíы, ã. Кèåâ
Îбзîð ïîñâящåí àêòóàëüíîé ïðîбëåìå ñîñóäèñòîé íåéðîхèðóðãèè äåòñêîãî âîзðàñòà — àðòå-

ðèîâåíîзíыì ìàëüôîðìàöèяì (АÂМ) ãîëîâíîãî ìîзãà (ÃМ). Аíàëèз äàííых ëèòåðàòóðы ïðîâåäåí 
ñ óчåòîì ñîâðåìåííых ïðåäñòàâëåíèé î ãåíåòèчåñêèх, ìîðôîëîãèчåñêèх è ïàòîôèзèîëîãèчåñêèх 
àñïåêòàх, эïèäåìèîëîãèè è âîзðàñòíых îñîбåííîñòях êëèíèчåñêèх ïðèзíàêîâ АÂМ ÃМ ó äåòåé. 
Îñâåщåíы ñîâðåìåííыå ñâåäåíèя î äèàãíîñòèêå è хèðóðãèчåñêîì ëåчåíèè АÂМ ó äåòåé, îòìå-
чåíî, чòî ìíîãèå àñïåêòы ïàòîãåíåзà, êëèíèчåñêèх ïðîяâëåíèé, ðåàêöèé ôîðìèðóющåãîñя ÃМ 
íà ñîñóäèñòîå «îбêðàäыâàíèå» è âîññòàíîâëåíèå êðîâîòîêà ïîñëå âыêëючåíèя АÂМ, âыбîðà 
ìåòîäîâ ëåчåíèя è èх ðåзóëüòàòы ó äåòåé ðàзëèчíîãî âîзðàñòà íå âыяñíåíы.

Кëючåâыå ñëîâà: àðòåðèîâåíîçíыå ìàëüôîðìàöèè ãîëîâíîãî ìîçãà ó äåòåй, ïàòîãåíåç, 
эïèäåìèîëîãèÿ, êëèíèчåñêèå ïðîÿâëåíèÿ, ëåчåíèå è ðåçóëüòàòы.

АÂМ ÃМ äèàãíîñòèðóюò â îñíîâíîì ó ïàöèåíòîâ 
â âîзðàñòå îò 30 äî 40 ëåò [45] è òîëüêî ó 18–20% — äî 
15 ëåò [27, 49]. Îбíàðóæåíèå АÂМ â äåòñêîì âîзðàñòå 
ñчèòàюò бîëåå îïàñíыì, чåì ó âзðîñëых, ïîñêîëüêó 
â ïåðèîä îò 15 äî 40 ëåò ðèñê ðàзðыâà АÂМ íàèбîëü-
шèé [22].

Âïåðâыå ñîñóäèñòàя ìàëüôîðìàöèя ЦНÑ îïèñàíà 
â ðàбîòà Ó. Ãóíòåðà, îïóбëèêîâàííîé â 1757 ã. — 
«Observation on arteriovenous malformations» (ïðèâåä. 
ïî M. Yasargil [56]). Â íåé âïåðâыå ïðèìåíåí òåðìèí 
«malformation», îбîзíàчàющèé «ïîðîê ðàзâèòèя». 
Ñîñóäèñòыå ìàëüôîðìàöèè ïðåäñòàâëяюò ëîêàëüíóю 
èëè ðàñïðîñòðàíåííóю àíîìàëèю ðàзâèòèя ñîñóäèñòîé 
ñèñòåìы ñ ñîхðàíåíèåì ïðèìèòèâíîãî эìбðèîíàëüíîãî 
òèïà ñòðîåíèя ñîñóäîâ è ãåìîäèíàìèêè [42].

Îбщåïðèзíàíî, чòî ñîñóäèñòыå ãàìàðòîìы èìåюò 
äèñэìбðèîíàëüíîå ïðîèñхîæäåíèå. Нàðóшåíèå эìбðè-
îíàëüíîãî ðàзâèòèя ñîñóäîâ ñâязыâàюò ñ âëèяíèåì 
ïîâðåæäàющèх ôàêòîðîâ, äåéñòâóющèх íà ðàííèх 
эòàïàх эìбðèîíàëüíîãî ïåðèîäà. Эòó ãèïîòåзó ïîä-
òâåðæäàåò òîò ôàêò, чòî ïðèìîðäèàëüíîå ñîñóäèñòîå 
ñïëåòåíèå ïî ñòðóêòóðå íàïîìèíàåò ñòåíêó ñîñóäîâ 
êàâåðíîзíîé àíãèîìы. Пðåäïîëàãàюò, чòî óòðàòà 
ñïîñîбíîñòè ïðåìîðбèäíîãî ñîñóäèñòîãî ñïëåòåíèя 
ê äèôôåðåíöèðîâêå ïîä äåéñòâèåì ïîâðåæäàющèх 
ôàêòîðîâ ñïîñîбñòâóåò îбðàзîâàíèю ñîñóäèñòых 
ìàëüôîðìàöèé.

Ñóщåñòâóюò íåñêîëüêî ãèïîòåз îòíîñèòåëüíî 
âîзíèêíîâåíèя ñîñóäèñòых ìàëüôîðìàöèé: àãåíåзèя 
êàïèëëяðîâ â эìбðèîíàëüíîì ïåðèîäå [24]; зàäåðæêà 
ðàзâèòèя â эìбðèîíàëüíîì ïåðèîäå ñîñóäèñòых ñâязåé 
ìåæäó àðòåðèяìè è âåíàìè è ñîхðàíåíèå ïðèìèòèâ-
íых ïåðâèчíых àðòåðèîâåíîзíых ñîåäèíåíèé, êîòî-
ðыå â íîðìå òðàíñôîðìèðóюòñя â êàïèëëяðы [48]; 
ôîðìèðîâàíèå àðòåðèîâåíîзíых ïîðîêîâ ðàзâèòèя 
ïîñðåäñòâîì ïðяìîãî шóíòèðîâàíèя чåðåз ñëàбî äèô-
ôåðåíöèðîâàííыå ñîñóäы, ìèíóя êàïèëëяðíîå ðóñëî 
[41]; ëîêàëüíыå àíãèîбëàñòèчåñêèå íàðóшåíèя [39]. Â 
îñíîâå âñåх эòèх ãèïîòåз ëåæèò âåðñèя î ïîëíîé àãå-
íåзèè ëèбî íåäîñòàòîчíîñòè ðàзâèòèя êàïèëëяðíîãî 
óчàñòêà ñîñóäèñòîé ñèñòåìы [34].

Ю.А. Мåäâåäåâ è Ä.Е. Мàöêî ïðåäëîæèëè ñâîю 
ìîäåëü äèзэìбðèîãåíåòèчåñêîãî äèñïëàñòèчåñêîãî 
ìîðôîãåíåзà ãàìàðòîì è ñîñóäèñòых ìàëüôîðìà-
öèé [8, 9]. Аâòîðы óòâåðæäàюò, чòî ïðè íîðìàëüíîì 
àíãèîãåíåзå êàïèëëяðы ïåðâèчíîé эìбðèîíàëüíîé 
ñåòè ïðåâðàщàюòñя â ïîëíîöåííыå зðåëыå àðòåðèè, 
âåíы è êàïèëëяðы (íîðìàëüíыé ìåòàìîðôîз), à ïðè 
îбðàзîâàíèè ìàëüôîðìàöèé ïðîèñхîäèò äèñïëàñ-
òèчåñêèé ìåòàìîðôîз — íåïðàâèëüíîå ðàзâèòèå è 
ïðåâðàщåíèå ïåðâèчíых êàïèëëяðîâ [7]. Â êàчåñòâå 

ïðèчèíы äèñïëàñòèчåñêîãî ìåòàìîðôîзà èëè íåïðà-
âèëüíîãî ðàзâèòèя ñîñóäîâ óêàзыâàюò íà ïîâðåæäà-
ющèå ôàêòîðы, êîòîðыå ñïîñîбñòâóюò îбðàзîâàíèю 
ìàëüôîðìàöèé èëè, òîчíåå, èíèöèèðóюò íàðóшåíèя 
ðàзâèòèя êàïèëëяðíîé ñåòè. Тàêèå ôàêòîðы âëèяюò 
íà êàïèëëяðíóю ñåòü ëèшü äî 6-é íåäåëè âíóòðè-
óòðîбíîãî ðàзâèòèя, â ïåðèîä íîðìàëüíîãî ìåòàìîð-
ôîзà ïåðâèчíых êàïèëëяðîâ. Пîзæå ñîñóäы óæå 
äîñòàòîчíî хîðîшî äèôôåðåíöèðîâàíы íà àðòåðèè 
è âåíы. Нàðóшàя ãåíåòèчåñêè äåòåðìèíèðîâàííîå 
ïðåâðàщåíèå ïåðâèчíых êàïèëëяðîâ, ïîâðåæäàю-
щèé ôàêòîð ñïîñîбñòâóåò îбðàзîâàíèю òîé èëè èíîé 
ñîñóäèñòîé ìàëüôîðìàöèè â зàâèñèìîñòè îò ìåñòà åãî 
ïðèëîæåíèя: åñëè â ïîðàæåííîì óчàñòêå ñîñóäèñòîé 
ñåòè â бóäóщåì äîëæíы ñôîðìèðîâàòüñя зðåëыå 
êàïèëëяðы, òî âîзíèêàюò òåëåíãèэêòàзèè; ïðè ïîâ-
ðåæäåíèè эìбðèîíàëüíîé зàêëàäêè бîëåå êðóïíых 
ñîñóäîâ îбðàзóюòñя êàâåðíîзíыå ìàëüôîðìàöèè; 
åñëè íàðóшåíèå ìåòàìîðôîзà ðàñïðîñòðàíяåòñя íà 
бîëüшîé ïëîщàäè, òî â äàëüíåéшåì ôîðìèðóюòñя 
àðòåðèî-âåíîзíыå ïîðîêè ðàзâèòèя, âêëючàющèå 
äèñïëàñòèчåñêèå ñîñóäы, êîòîðыå ïðè íîðìàëüíîì 
òåчåíèè ïðîöåññà äîëæíы быëè òðàíñôîðìèðîâàòüñя 
â àðòåðèîëы, âåíóëы è êàïèëëяðы. Изìåíåíèя 
ïèòàющèх è äðåíèðóющèх ñîñóäîâ ìàëüôîðìàöèè 
âòîðèчíы, îбóñëîâëåíы èзìåíåíèяìè ãåìîäèíàìèêè 
âñëåäñòâèå шóíòèðîâàíèя êðîâîòîêà. Äèñïëàñòèчåñ-
êèé ìåòàìîðôîз îñóщåñòâëяåòñя êàê â êàчåñòâåí-
íîì, òàê è êîëèчåñòâåííîì îòíîшåíèè: èзâðàщåíèå 
ïðîöåññîâ ñëèяíèя è îбðàòíîãî ðàзâèòèя ïåðâèчíых 
êàïèëëяðîâ îбóñëîâëèâàåò èзìåíåíèå êîëèчåñòâà 
òðàíñôîðìèðóющèхñя ñîñóäîâ. Îäíîâðåìåííî ñ эòèì 
íàðóшàюòñя ïðîöåññы ôîðìèðîâàíèя ñòåíêè ñîñóäîâ, 
âñëåäñòâèå чåãî âîзíèêàюò íåîбычíыå âàðèàíòы åå 
ñòðîåíèя. Îбíàðóæåíèå â àðòåðèî-âåíîзíых ïðîòîêàх 
ïåðñèñòèðóющèх эìбðèîíàëüíых ñîñóäîâ [18], íàëè-
чèå â èх ñîñóäèñòых êîìïîíåíòàх ôåíåñòðèðîâàííîãî 
эíäîòåëèàëüíîãî ñëîя, хàðàêòåðíîãî äëя ïåðâèчíых 
êàïèëëяðîâ [35], ñâèäåòåëüñòâóåò î äèзэìбðèîãåíåòè-
чåñêîé ïðèðîäå эòèх ïîðîêîâ.

Âàæíóю ðîëü èãðàåò ãåíåòèчåñêèé ôàêòîð. Рîëü 
íàñëåäñòâåííîñòè ïðè ñîñóäèñòых ìàëüôîðìàöèях 
ðàíåå îöåíèâàëè ñ îñòîðîæíîñòüю, îäíàêî â ïîñëåäíèå 
ãîäы ïîяâèëèñü ñîîбщåíèя î ñåìåéíых АÂМ [19]. Ó 
ïàöèåíòîâ, ïðåäðàñïîëîæåííых ê îбðàзîâàíèю ìàëü-
ôîðìàöèé, ïðåäïîëàãàюò íàëèчèå íåèäåíòèôèöèðî-
âàííîãî ìóòàíòíîãî ãåíà, ñâязàííîãî ñ ïîâðåæäàющèì 
ôàêòîðîì è èзâðàщåííыì ìåòàìîðôîзîì ïåðâèчíых 
êàïèëëяðîâ [28, 31]. Пðè АÂМ ÃМ îбíàðóæèâàюò 
íàðóшåíèя â хðîìîñîìå 5q, ëîêóñå ÑМÑ1, ìóòàöèè 
RASA1 [25]. Äèñïëàñòèчåñêèå ñîñóäы, îбðàзîâàííыå â 
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ïðîöåññå эìбðèîãåíåзà, ìîãóò íàхîäèòüñя â ëàòåíòíîì 
ñîñòîяíèè â òåчåíèå äëèòåëüíîãî âðåìåíè. Â ïîñòíà-
òàëüíîì ïåðèîäå ñîñóäèñòыå ìàëüôîðìàöèè ñïîñîбíы 
óâåëèчèâàòüñя, ïðèчåì èх ðîñò íå èìååò ïðèзíàêîâ 
бëàñòîìàòîзíîãî.

Пðèчèíы óâåëèчåíèя è ïóñêîâыå ìåхàíèзìы 
«ðîñòà» ãàìàðòîì â ïîñòíàòàëüíîì ïåðèîäå íå óñòà-
íîâëåíы. Пðåäïîëàãàюò, чòî ïóñêîâыì ìåхàíèзìîì 
ìîãóò быòü òðàâìà, бåðåìåííîñòü, ìåòàбîëèчåñêèå è 
ãåìîäèíàìèчåñêèå íàðóшåíèя (èшåìèя, ãåìîððàãèя) 
[17, 44]. Îñíîâíîå зíàчåíèå â óâåëèчåíèè ìàëüôîðìà-
öèé èìååò ãåìîäèíàìèчåñêèé ôàêòîð — óâåëèчåíèå 
ñòåïåíè шóíòèðîâàíèя, íî ñóщåñòâóåò ìíåíèå è î 
«ðîñòå» ìàëüôîðìàöèé зà ñчåò âîâëåчåíèя â ïàòîëî-
ãèчåñêèé ïðîöåññ ñîñóäîâ îêðóæàющèх òêàíåé [47]. Â 
ïîñëåäíåå âðåìя èíòåíñèâíî èзóчàåòñя ðîëü ôàêòîðà 
ðîñòà эíäîòåëèя ñîñóäîâ (VEGF), ïðîëèôåðàòèâíîãî 
êëåòîчíîãî àíòèãåíà (PCNA) [41, 54]. Пðåäïîëàãàюò, 
чòî VEGF ñïîñîбåí èíèöèèðîâàòü ðîñò äèñïëàñòèчåñ-
êèх эêòîïèðîâàííых ñîñóäîâ. Îбíàðóæåíà эêñïðåññèя 
эòîãî ôàêòîðà â ñîñóäèñòых ìàëüôîðìàöèях. Ôàêòîð 
эêñïðåññèðóåòñя â ñòåíêàх ñîñóäîâ è èíòåðêàâåðíîз-
íîì ìàòðèêñå êàâåðíîзíых àíãèîì è АÂМ. Îäíîâðå-
ìåííî îбíàðóæåíî ïîâышåíèå эêñïðåññèè ôèбðîíåê-
òèíà, êîëëàãåíà òèïà IV è àêòèíà ãëàäêèх ìышö. 
Пî ìíåíèю D. Rothbart è ñîàâòîðîâ [46], óâåëèчåíèå 
êîëèчåñòâà ñîñóäîâ ìîæåò быòü îбóñëîâëåíî àêòè-
âàöèåé àíãèîãåíåзà â ñîñóäèñòых ìàëüôîðìàöèях. 
Эòè èзìåíåíèя âыяâëяюò âî âñåх òèïàх ñîñóäèñòых 
ìàëüôîðìàöèé, íî бîëåå хàðàêòåðíы îíè äëя АÂМ 
[24, 31]. Нàðяäó ñ ïîâышåíèåì óðîâíя эêñïðåññèè ãåíà 
VEGF îбíàðóæåíî ïîâышåíèя эêñïðåññèè ãåíà KDR, 
êîäèðóющåãî ðåöåïòîðы ê эòîìó ôàêòîðó. Âîзìîæíî, 
ïðèчèíàìè ðîñòà äèñïëàñòèчåñêèх эìбðèîãåííых 
îñòàòêîâ ñîñóäîâ ìîãóò быòü íàðóшåíèя â зâåíå 
ðåãóëяöèè эêñïðåññèè VEGF èëè чóâñòâèòåëüíîñòè 
åãî ðåöåïòîðîâ. Пîñêîëüêó VEGF яâëяåòñя íå åäèíñ-
òâåííыì, êîíòðîëèðóющèì àíãèîãåíåз, ðîñò äèзэì-
бðèîãåíåòèчåñêèх ñîñóäîâ ìîæíî ðàññìàòðèâàòü êàê 
íàðóшåíèå â ñèñòåìå ðåãóëяöèè àíãèîãåíåзà.

Îñîбыé èíòåðåñ â эòîì ïëàíå ïðåäñòàâëяюò 
íàбëюäåíèя ðåöèäèâîâ АÂМ ïîñëå èх óäàëåíèя, 
ïîäòâåðæäåííîãî äàííыìè ïîñëåîïåðàöèîííîãî àíãè-
îãðàôèчåñêîãî èññëåäîâàíèя. Рåöèäèâы íàбëюäàюò è 
ó äåòåé [16, 47, 51], è ó âзðîñëых [26, 34, 46].

Пðèчèíы âîзíèêíîâåíèя ðåöèäèâîâ АÂМ íå яñíы. 
А. Hino è ñîàâòîðы [24] ïðåäïîëàãàюò íàëèчèå îñòàò-
êîâ ñîñóäîâ АÂМ ïîñëå îïåðàöèè, чòî è ñïîñîбñòâóåò 
ðåöèäèâèðîâàíèю. Äðóãîé âîзìîæíыé ìåхàíèзì âîз-
íèêíîâåíèя ðåöèäèâîâ ñâязыâàюò ñ òàêèìè ãóìîðàëü-
íыìè ôàêòîðàìè, êàê ñîñóäèñòыé эíäîòåëèàëüíыé, 
ôèбðîбëàñòíыé (VEGF) [50].

Ìîðôîëîãèчåñêàÿ è ïàòîôèçèîëîãèчåñêàÿ 
õàðàêòåðèñòèêà ÀÂÌ
АÂМ ïðåäñòàâëяåò ñîбîé ñïëåòåíèå ñîñóäîâ, â 

êîòîðых ñóщåñòâóåò àíîìàëüíàя ñâязü ìåæäó àðòå-
ðèàëüíыì è âåíîзíыì êðîâîîбðàщåíèåì. АÂМ ìîãóò 
ïèòàòüñя îò îäíîé è бîëüшåãî чèñëà ðàñшèðåííых 
àðòåðèé. Äðåíàæíыå âåíы ìîãóò îòâîäèòü êðîâü â 
ïîâåðхíîñòíóю, ãëóбîêóю èëè îбå âåíîзíыå ñèñòåìы 
îäíîâðåìåííî. Пî àíãèîàðхèòåêòîíèêå ðàзëèчàюò äâà 
âèäà АÂМ: АÂМ, ñîäåðæàщèå ñïëåòåíèå ìíîãîчèñ-
ëåííых ìåëêèх ñîñóäîâ ñ àðòåðèîâåíîзíыìè шóíòàìè 
(ñïëåòåííîå яäðî), è АÂМ ñ ïàòîëîãèчåñêîé ôèñòóëîé 
ìåæäó îäíîé àðòåðèåé è îäíîé âåíîé. Аíàòîìèчåñêè 
яäðî АÂМ ñîñòîèò èз ïåðâèчíых шóíòèðóющèх 
ñîñóäîâ äèàìåòðîì 50–200 ìêì. Эòà ñèñòåìà, êðîìå 
àðòåðèé, ïèòàющèх АÂМ, ñîäåðæèò òàêæå ñîñóäы, 
ïèòàющèå ñìåæíыå îбëàñòè ÃМ [7, 9]. Ю.А. Çîзóëя è 

Е.И. Ñëыíüêî [4], àíàëèзèðóя ñïèíàëüíыå ñîñóäèñòыå 
ìàëüôîðìàöèè, âыäåëяюò 6 òèïîâ ñîñóäîâ â ñòðóêòóðå 
АÂМ: íîðìàëüíыå ïðåôîðìèðîâàííыå àðòåðèàëüíыå 
ñîñóäы, âíîâü îбðàзîâàííыå àðòåðèàëüíыå ñîñóäы, 
ïåðåхîäíыå ìàëüôîðìèðîâàííыå àðòåðèàëüíыå 
ñîñóäы, ïåðåхîäíыå ìàëüôîðìèðîâàííыå âåíîзíыå 
ñîñóäы è íîðìàëüíыå ïåðôîðìèðîâàííыå âåíîзíыå 
ñîñóäы. Îíè ôîðìèðóюò ãíåзäî АÂМ, êîòîðîå ìîæåò 
èìåòü ñåêòîðàëüíîå êðîâîîбðàщåíèå è îбðàзîâыâàòü 
äîïîëíèòåëüíî äîчåðíèå ãíåзäà.

Ãåìîäèíàìèчåñêàя ñèñòåìà ïèòàíèя АÂМ хàðàê-
òåðèзóåòñя íèзêèì âíóòðèñîñóäèñòыì äàâëåíèåì èз-
зà ìàëîãî ñîïðîòèâëåíèя êðîâîòîêó â яäðå АÂМ, ãäå 
ïðàêòèчåñêè îòñóòñòâóåò ñîñóäèñòàя àóòîðåãóëяöèя. 
Пðè íîðìàëüíîé ñêîðîñòè êðîâîòîêà ïî ñîñóäàì ÃМ 
12–28 ñì/ñ (â ñðåäíåì 24 ñì/ñ) â ïèòàющèх АÂМ ñîñó-
äàх îíà ñîñòàâëяåò 22–56 ñì/ñ (â ñðåäíåì 42 ñì/ñ) [36]. 
Âñëåäñòâèå íàðóшåíèя àóòîðåãóëяöèè ðàñшèðяюòñя 
òàêæå ïðèëåæàщèå ê АÂМ àðòåðèè äëя ïðåäîòâðà-
щåíèя íåäîñòàòîчíîé ïåðôóзèè â êðèòèчåñêèх зîíàх. 
Еñëè ñïîñîбíîñòü ê ñàìîðåãóëяöèè эòèх ñîñóäîâ èñчåð-
ïыâàåòñя è íå êîìïåíñèðóåòñя äàëåå èз-зà íèзêîãî 
âíóòðèñîñóäèñòîãî äàâëåíèя, âîзíèêàюò ïðèзíàêè 
âíóòðèìîзãîâîãî «îбêðàäыâàíèя». Óñòàíîâëåíî, чòî 
äàâëåíèå â àðòåðèях, ïèòàющèх АÂМ, ñîîòâåòñòâóåò 
40–80 ìì ðò.ñò., âåíîзíîå — 5–20 ìì ðò.ñò. [55]. Ñíèæå-
íèå àðòåðèàëüíîãî è ïîâышåíèå âåíîзíîãî äàâëåíèя 
óхóäшàåò ìîзãîâóю ïåðôóзèю. Âбëèзè бîëüшèх АÂМ 
êðîâîñíàбæåíèå ìîзãà â зîíå íåïîðàæåííых ñîñóäîâ 
зíàчèòåëüíî ñíèæåíî.

Нàèбîëåå ðàñïðîñòðàíåííîé è âàæíîé â хèðóð-
ãèчåñêîì ïëàíå яâëяåòñя êëàññèôèêàöèя АÂМ ÃМ, â 
êîòîðîé óчòåíы ðàзìåðы ìàëüôîðìàöèè, åå ëîêàëè-
зàöèя, îñîбåííîñòè äðåíèðîâàíèя (Spetzler–Martin) 
[50] (ñì. òàбëèöó):

Îñîбóю ãðóïïó АÂМ ÃМ ïðåäñòàâëяюò ìàëü-
ôîðìàöèè, ëîêàëèзîâàííыå â îбëàñòè âåíы Ãàëåíà, 
чàщå íàзыâàåìыå àíåâðèзìàìè âåíы Ãàëåíà. Тàêóю 
ìàëüôîðìàöèю âыяâëяюò ïðåèìóщåñòâåííî ó íîâî-
ðîæäåííых è äåòåé ìëàäшåãî âîзðàñòà, åå чàñòîòà 
ñîñòàâëяåò îêîëî 1% â ñòðóêòóðå âñåх ñîñóäèñòых 
ìàëüôîðìàöèé ÃМ чåëîâåêà [21, 53]. Мîðôîëîãèчåñêè 
îíà ìîæåò быòü ïðåäñòàâëåíà АÂМ ñ åäèíèчíыì 
шóíòîì èëè ìíîæåñòâåííыìè ïàòîëîãèчåñêèìè 
«ñбðîñàìè» àðòåðèàëüíîé êðîâè â äðåíèðóющèå âåíы, 
êîòîðыå âïàäàюò â âåíó Ãàëåíà. Âåíà êîìïåíñàòîðíî 
ðàñшèðåíà è íå яâëяåòñя ìîðôîëîãèчåñêèì ñóбñòðà-
òîì ìàëüôîðìàöèè [37].

Эïèäåìèîëîãèÿ è ìîðôîëîãèчåñêèå 
îñîбåííîñòè ÀÂÌ ÃÌ ó äåòåй
Óãëóбëåííых эïèäåìèîëîãèчåñêèх èññëåäîâàíèé 

ïðîбëåìы АÂМ ÃМ ó äåòåé ïðàêòèчåñêè íåò. Эòî 
ñâязàíî ñ íåñêîëüêèìè ôàêòîðàìè. Ñ îäíîé ñòîðîíы, 
íåñìîòðя íà âðîæäåííыé хàðàêòåð ìàëüôîðìàöèé, 
òîëüêî 20–30% ïðîяâëяюòñя â äåòñêîì âîзðàñòå [23, 
27]; ñ äðóãîé ñòîðîíы, âîзìîæíîñòè äèàãíîñòèêè АÂМ 
ïðяìî ñâязàíы ñ ðàзâèòèåì òåхíèчåñêîé îñíàщåí-
íîñòè ìåäèöèíы, чòî чåòêî îòðàæåíî â ìíîãîчèñ-
ëåííых ïóбëèêàöèях ïî эòîé ïðîбëåìå â ïîñëåäíèå 
äåñяòèëåòèя. Óчåíыå ïîëàãàюò, чòî â бîëüшèíñòâå 
íàбëюäåíèé âíóòðèчåðåïíыå íåòðàâìàòèчåñêèå êðî-
âîèзëèяíèя ó äåòåé, êðîìå íîâîðîæäåííых, îбóñëîâ-
ëåíы ñîñóäèñòыìè ìàëüôîðìàöèяìè ÃМ [22]. Êðîìå 
òîãî, êëèíèчåñêèå ïðîяâëåíèя è äèàãíîñòèêà íå ðàâ-
íîзíàчíы ïîíяòèю зàбîëåâàåìîñòü, ïîñêîëüêó чàñòîòà 
«íåìîãî» òåчåíèя ïàòîëîãèè âî ìíîãî ðàз ïðåâышàåò 
чàñòîòó âыяâëåíèя зàбîëåâàíèя. Îбычíî ïàöèåíòîâ 
äåòñêîãî âîзðàñòà ðàññìàòðèâàюò â ñîïîñòàâëåíèè ñî 
âзðîñëыìè èëè àíàëèзèðóюò îòíîñèòåëüíî íåбîëü-

Îðëîâ Ì.Þ.
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шèå ãðóïïы â îòäåëüíых êëèíèêàх ëèбî îбîбщåííыé 
ìàòåðèàë. R. Garza-Mercado è ñîàâòîðы îòìåòèëè, 
чòî чàñòîòà АÂМ ó äåòåé ñîñòàâëяåò 14–28 íà 100 
000 äåòñêîãî íàñåëåíèя, чòî â 10 ðàз ìåíüшå, чåì 
âî âзðîñëîé ïîïóëяöèè. Эòî åщå ðàз ïîäòâåðæäàåò 
ïîëîæåíèå, чòî êëèíèчåñêèå ïðîяâëåíèя â äåòñêîì 
âîзðàñòå èìåюò òîëüêî 1/10 АÂМ ÃМ. Иíòåðåñåí 
òàêæå ôàêò, чòî АÂМ ÃМ ó äåòåé îбíàðóæèâàюò â 10 
ðàз чàщå, чåì àðòåðèàëüíóю àíåâðèзìó [37].

Чàñòîòà îбíàðóæåíèя АÂМ ÃМ ñîñòàâëяåò, ïî 
äàííыì шâåäñêèх èññëåäîâàòåëåé, 12,4 íà 1 ìëí 
íàñåëåíèя â ãîä [33]; àìåðèêàíñêèх — 1 íà 100 000 
íàñåëåíèя â ãîä [23]. Пî äàííыì ìåæäóíàðîäíîãî 
èññëåäîâàíèя, èз 1289 ïàöèåíòîâ ñ АÂМ, íàбëюäàå-
ìых â ÑША, Êàíàäå, Ãåðìàíèè, Ôðàíöèè, Тàèëàíäå, 
Бàíãêîêå, Ñèíãàïóðå è Ñàóäîâñêîé Аðàâèè, äåòåé äî 
19 ëåò быëî 26% [36].

Â шòàòå Êîëóìбèя (ÑША) зà ïåðèîä 1986–2003 ãã. 
íàбëюäàëè 542 ïàöèåíòà ñ АÂМ ÃМ â âîзðàñòå äî 60 
ëåò [18], èз íèх äåòåé â âîзðàñòå äî 19 ëåò быëî 110 
(20,3%), â òîì чèñëå 23 ïàöèåíòà â âîзðàñòå äî 10 ëåò, 
87 — îò 10 äî 19 ëåò.

Ñóщåñòâåííых ðàзëèчèé â ïîëîâîì ñîñòàâå äåòåé 
ñ АÂМ ÃМ, èññëåäîâàòåëè íå îòìåчàюò [27, 37]. Â òî æå 
âðåìя, Ñ. Di Rocco è ñîàâòîðы [19] âыяâèëè ïðåîбëà-
äàíèå ìàëüчèêîâ ïîчòè â 3 ðàзà èз 37 ïàöèåíòîâ.

Пðàêòèчåñêè âñå èññëåäîâàòåëè îòìåчàюò óâå-
ëèчåíèå чèñëà íàбëюäåíèé ñ óâåëèчåíèåì âîзðàñòà 
ïàöèåíòîâ. Тàê, Р. Lasjaunias [35], àíàëèзèðóя ðåзóëü-
òàòы 213 íàбëюäåíèé зà äåòüìè â âîзðàñòå äî 16 ëåò 
ñ АÂМ ÃМ îòìåчàåò, чòî íîâîðîæäåííых быëî 7,5%, 
ìëàäåíöåâ — 14,1%, ñòàðшå 1 ãîäà — 78,4 %. Ñ. Di 
Rocco è ñîàâòîðы [19] âыяâèëè äâà âîзðàñòíых ïèêà 
âыяâëåíèя АÂМ ó äåòåé — ïåðâыé ãîä æèзíè è 8–9 
ëåò (ïî 13,5%). Äðóãèìè èññëåäîâàòåëяìè эòîò ôàêò 
íå ïîäòâåðæäåí. Пî-âèäèìîìó, óâåëèчåíèå чàñòîòы 
îбíàðóæåíèя АÂМ ÃМ ñ óâåëèчåíèåì âîзðàñòà ïàöè-
åíòîâ îбóñëîâëåíî бîëåå чàñòыì âîзíèêíîâåíèåì ó 
íèх êðîâîèзëèяíèя. Пðè îбñëåäîâàíèè 2262 ïàöèåíòîâ 
шâåäñêèå èññëåäîâàòåëè [48] ïðèшëè ê âыâîäó, чòî 
åæåãîäíî ðèñê âîзíèêíîâåíèя êðîâîèзëèяíèя óâåëè-
чèâàåòñя ñ âîзðàñòîì ïàöèåíòîâ è чòî АÂМ ìåíüшåãî 
äèàìåòðà ìåíåå «ñêëîííы» ê ðàзðыâó.

Пðåèìóщåñòâåííàя ëîêàëèзàöèя АÂМ ó âзðîñëых 
— эòî ñóïðàòåíòîðèàëüíîå ïðîñòðàíñòâî (ïîчòè â 90% 
íàбëюäåíèé) [5, 18]. Эòà òåíäåíöèя ñîхðàíяåòñя è ó 

äåòåé, íî ïðè эòîì зíàчèòåëüíî âышå чàñòîòà ñóбòåí-
òîðèàëüíîãî, ñòâîëîâîãî è ïîäêîðêîâîãî ðàñïîëîæåíèя 
АÂМ. Ê.А. Ñàìîчåðíых [10, 11] îбíàðóæèë АÂМ â 
зàäíåé чåðåïíîé яìêå â 26,5% íàбëюäåíèé, Ñ. Di Rocco 
è ñîàâòîðы [19] — â 24,3%, Ñ. Stapf [51] — â 12,7%.

Ó äåòåé чàñòîòà âыяâëåíèя àíåâðèзìы âåíы 
Ãàëåíà ñîñòàâëяåò äî 30% â ñòðóêòóðå âñåх АÂМ 
ÃМ, îíà ñîïðîâîæäàåòñя îчåíü âыñîêîé ñìåðòíîñòüю, 
äîñòèãàющåé 30–90% [52].

Âîçðàñòíыå îñîбåííîñòè êëèíèчåñêèõ 
ïðîÿâëåíèй ÀÂÌ ÃÌ ó äåòåй
Âíóòðèчåðåïíыå êðîâîèзëèяíèя яâëяюòñя íàèбî-

ëåå чàñòыì êëèíèчåñêèì ïðèзíàêîì AÂM, ñîñòàâëяя 
55–75% âî âñåх âîзðàñòíых ãðóïïàх [20, 27, 32, 36]. Пðè 
эòîì ó âзðîñëых чàñòîòà èх îбíàðóæåíèя ñîñòàâëяåò 
50–65%, ó äåòåé — äîñòèãàåò 75–85% [22, 27, 37–39, 
45]. Äëя äåòåé хàðàêòåðíы íå òîëüêî бîëüшàя чàñòîòà 
âîзíèêíîâåíèя êðîâîèзëèяíèя, íî бîëåå âыñîêàя 
ñìåðòíîñòü âñëåäñòâèå эòîãî [22, 27, 51]. Êðîìå òîãî, 
ó äåòåé бîëåå âыñîê åæåãîäíыé ðèñê âîзíèêíîâåíèя 
êðîâîèзëèяíèя ïî ñðàâíåíèю ñ òàêîâыì ó âзðîñëых 
— ñîîòâåòñòâåííî 3,2 è 2,2% [37]. Îäíèì èз ìîìåíòîâ, 
êîòîðыì ìîæíî îбъяñíèòü âыñîêóю чàñòîòó êðîâîèз-
ëèяíèя ó äåòåé, яâëяåòñя бîëåå чàñòîå ðàñïîëîæåíèå 
АÂМ â ãëóбèííых ñòðóêòóðàх ìîзãà è ìîзæåчêå, 
äëя êîòîðых ãåìîððàãèчåñêèå ïðîяâëåíèя бîëåå 
хàðàêòåðíы, чåì äëя ïîëóшàðèé бîëüшîãî ìîзãà [30, 
38, 41].

Ñ. Di Rocco è ñîàâòîðы [19], àíàëèзèðóя ðåзóëü-
òàòы ëåчåíèя 37 äåòåé â Êàòîëèчåñêîì Óíèâåðñèòåòå ã. 
Рèìà â ïåðèîä 1980–1997 ãã., îòìåòèëè, чòî ïðè ãîñïè-
òàëèзàöèè ó 72,9% бîëüíых âыяâëåíы ïðèзíàêè âíóò-
ðèчåðåïíîé ãèïåðòåíзèè, ó 70,3% — êðîâîèзëèяíèя, 
ó 16,2% — эïèïðèñòóïы, ó 51,3% — íåâðîëîãèчåñêèé 
äåôèöèò. Пîäêîðêîâыå АÂМ îбóñëîâèëè âîзíèê-
íîâåíèå êðîâîèзëèяíèя â 83,6% íàбëюäåíèé, АÂМ 
ïîëóшàðèé ÃМ — â 63,6%. Из 26 бîëüíых, ó êîòîðых 
âîзíèêëî êðîâîèзëèяíèå, óìåðëè 6 (23,1%).

D. Kondziolka è ñîàâòîðы [33], îбñëåäîâàâ 132 
ðåбåíêà ñ АÂМ зà 40 ëåò, óñòàíîâèëè, чòî â 79% íàбëю-
äåíèé ïåðâыì ïðîяâëåíèåì зàбîëåâàíèя быëî êðî-
âîèзëèяíèå. Пðè эòîì ïîчòè 25% ïàöèåíòîâ óìåðëè, 
â îñíîâíîì ïðè íàëèчèè АÂМ ìîзæåчêà. Âыñîêóю 
ñìåðòíîñòü ó äåòåé îòìåчàюò è R.P. Humphreys è 
ñîàâòîðы [26–28]. Из 105 äåòåé óìåðëè îò êðîâîèзëè-

Àðòåðèîâåíîçíыå ìàëüôîðìàöèè ãîëîâíîãî ìîçãà ó äåòåй 

Кëàññèôèêàöèÿ ÀВÌ ÃÌ ïî Spetzler–Martin [50], àäàïòèðîâàííàÿ
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яíèя 24%, òîãäà êàê ó âзðîñëых ïàöèåíòîâ чàñòîòà 
êðîâîèзëèяíèя íå ïðåâышàëà 53% [36], à ëåòàëüíîñòü 
— 10–15% [51].

Рàзëèчíы ïî чàñòîòå è äðóãèå ïðîяâëåíèя зàбî-
ëåâàíèя: ó äåòåé чàñòîòà эïèëåïñèè ñîñòàâëяåò îêîëî 
12%, ó âзðîñëых — 24% [51]. Ó âзðîñëых âышå è 
чàñòîòà îбíàðóæåíèя íåâðîëîãèчåñêîãî äåôèöèòà [22, 
27, 37, 45]. Тîëüêî ó äåòåé, îñîбåííî ðàííåãî âîзðàñòà, 
ïðè АÂМ ÃМ îбíàðóæèâàюò ïðèзíàêè ðàííåé эíöå-
ôàëîïàòèè, îбóñëîâëåííîé «îбêðàäыâàíèåì» ìîзãîâîãî 
êðîâîîбðàщåíèя, à òàêæå ñèìïòîìы ñåðäåчíîé íåäî-
ñòàòîчíîñòè âñëåäñòâèå óâåëèчåíèя âåíîзíîãî ïîäïîðà 
[1, 10]. Эòî è ïðîãðåññèðóющàя ãèäðîöåôàëèя íàèбîëåå 
хàðàêòåðíы äëя àíåâðèзì âåíы Ãàëåíà.

Â ïðîòèâîïîëîæíîñòü эòèì äàííыì, â ìàòåðèàëàх 
Рîññèéñêîãî íåéðîхèðóðãèчåñêîãî èíñòèòóòà èì. А.Ë. 
Пîëåíîâà зà 20 ëåò [10, 11] îòìåчåíî, чòî èз 83 äåòåé 
â âîзðàñòå îò 1 äî 17 ëåò, ïåðâыìè êëèíèчåñêèìè 
ïðîяâëåíèяìè зàбîëåâàíèя òîëüêî ó 46% — быëî 
âíóòðèчåðåïíîå êðîâîèзëèяíèå; ãèäðîöåôàëèя âыяâ-
ëåíà ó 60,7%, ïñåâäîòóìîðîзíыå ïðèзíàêè — ó 38%, 
эïèëåïòèчåñêèé ñèíäðîì — ó 21%. Пðèìåðíî òàêîâà 
æå чàñòîòà âîзíèêíîâåíèя êðîâîèзëèяíèя ïî äàííыì 
Р. Lasjaunias [35].

Ñ óâåëèчåíèåì âîзðàñòà äåòåé ñíèæàåòñя чàñòîòà 
ãåìîððàãèчåñêèх ïðîяâëåíèé. Ñ. Stapf è ñîàâòîðы [51] 
îбíàðóæèëè êðîâîèзëèяíèя ó 56% äåòåé â âîзðàñòå 
äî 10 ëåò è ó 49% — â âîзðàñòå îò 1 äî 10 ëåò.

Ëåчåíèå ÀÂÌ ÃÌ ó äåòåй
Ñîâðåìåííîå ëåчåíèå АÂМ ÃМ яâëяåòñя êîìï-

ëåêñíыì, чàñòî ìíîãîэòàïíыì. Îíî âêëючàåò ìèêðî-
хèðóðãèчåñêèå îòêðыòыå îïåðàöèè, эíäîâàñêóëяðíыå 
âìåшàòåëüñòâà ñ èñïîëüзîâàíèåì бàëëîí-êàòåòåðîâ, 
эìбîëèзèðóющèх è êëåящèх êîìïîзèöèé, à òàêæå 
ðàäèîхèðóðãèю. Îäíàêî, íåñìîòðя íà âíåäðåíèå 
íîâых òåхíîëîãèé ëåчåíèя АÂМ, ïîчòè ó 10% äåòåé 
îñóщåñòâëåíèå ëåчåбíых ìåðîïðèяòèé íåâîзìîæíî, 
ïîñêîëüêó ðèñê îïåðàöèé ïðåâышàåò ðèñê åñòåñò-
âåííîãî òåчåíèя зàбîëåâàíèя [38]. Ñëåäóåò îòìåòèòü, 
чòî âîзìîæíîñòè êîìïåíñàöèè ôóíêöèé ïîñëå îïå-
ðàöèé ó äåòåé ñ АÂМ ÃМ зíàчèòåëüíî бîëüшèå, чåì 
ó âзðîñëых, íî è äåêîìïåíñàöèя ìîæåò быòü бîëåå 
êàòàñòðîôèчåñêîé, â ñâязè ñ чåì R.P. Humphreys [27] 
ñêàзàë: «бèîëîãèчåñêàя ïëàñòèчíîñòü ðåбåíêà ñòîëü 
âыðàæåíà, чòî ñòåïåíü âîññòàíîâëåíèя äåôèöèòà 
ìîæåò быòü äîñòàòîчíî ïîëíîé, òîãäà êàê äîîïåðàöè-
îííîå óхóäшåíèå ìîæåò быòü íàñòîëüêî æå ñòðåìè-
òåëüíыì è äðàìàòèчíыì».

«Çîëîòыì ñòàíäàðòîì» â ëåчåíèè äåòåé ñ íåбîëü-
шèìè ïîâåðхíîñòíыìè АÂМ (I–III òèïà ïî Spetzler 
– Martin) яâëяåòñя èх ìèêðîхèðóðãèчåñêîå óäàëåíèå 
[11, 13, 19, 23, 27, 38]. Ñ. Di Rocco è ñîàâòîðы [19] îбîб-
щèëè îïыò ëåчåíèя 37 äåòåé ñ АÂМ ÃМ зà ïåðèîä 
1980–1997 ãã., ó 23 (62,2%) ïàöèåíòîâ èñïîëüзîâàëè 
«ïðяìóю» хèðóðãèю, ó 4 (10,8%) — эíäîâàñêóëяðíóю 
è «ïðяìóю» хèðóðãèю, ó 3 (8,1%) — ðàäèîхèðóðãèю, 
ó 2 (5,4%) — эíäîâàñêóëяðíóю è ðàäèîхèðóðãèю, ó 
1 (2,7%) — «ïðяìóю» хèðóðãèю è ðàäèîхèðóðãèю. 
Чåòâåðî (10,8%) äåòåé ïî ðàзëèчíыì ïðèчèíàì íå 
ëåчèëè. Óìåðëè ïîñëå îïåðàöèè 4 (12,1%) бîëüíых. Из 
31 âыæèâшåãî ðåбåíêà ó 21 (67,7%) — íåâðîëîãèчåñêèé 
äåôèöèò îòñóòñòâîâàë, ó 8 (25,8%) — быë óìåðåííî 
âыðàæåí, ó 2 (6,4%) — ñîхðàíèëñя ãðóбыé íåâðîëî-
ãèчåñêèé äåôèöèò.

Ê. Ñàìîчåðíых [10] ó 83 äåòåé â âîзðàñòå îò 1 äî 
17 ëåò èñïîëüзîâàë ðàзëèчíыå ìåòîäы хèðóðãèчåñêîãî 
ëåчåíèя: «ïðяìîå» óäàëåíèå АÂМ — ó 53,4%, эíäîâàñ-
êóëяðíыå âìåшàòåëüñòâà — ó 27,2%, êîìбèíèðîâàííîå 
ëåчåíèå — ó 10,3%, ëèêâîðîшóíòèðóющèå îïåðàöèè 

— ó 9,1%. Â 50% íàбëюäåíèé óäàëîñü äîñòèчü ñòîé-
êîãî êëèíèчåñêîãî эôôåêòà, ó 50% — âîзíèê ðåöèäèâ 
âñëåäñòâèå ðåêàíàëèзàöèè АÂМ.

Ê. Talat è ñîàâòîðы [53] â ïåðèîä 1986–2003 ãã. 
îïåðèðîâàëè 20 äåòåé ñ АÂМ I–III òèïà (ïî Spetzler–
Martin). Ñ èñïîëüзîâàíèåì ìèêðîхèðóðãèè ïîëíàя 
îбëèòåðàöèя (óäàëåíèå) äîñòèãíóòà â 89% íàбëюäåíèé. 
Õîðîшèé ðåзóëüòàò îòìåчåí ó 18 (90%) ïàöèåíòîâ, ó 
1 (5%) — ðåзóëüòàò ïðèзíàí íåóäîâëåòâîðèòåëüíыì 
èз-зà âыðàæåííîãî íåâðîëîãèчåñêîãî äåôèöèòà, îäèí 
бîëüíîé óìåð. Аâòîðы ñчèòàюò, чòî â ïåäèàòðèчåñêîé 
ïðàêòèêå íåîбхîäèìà ïîëíàя ðåзåêöèя èëè îбëèòåðà-
öèя AÂM, äëя ïðåäóïðåæäåíèя ðåöèäèâîâ êðîâîèз-
ëèяíèя, ñîïðîâîæäàющèхñя âыñîêîé ëåòàëüíîñòüю, 
à òàêæå ñ óчåòîì îæèäàåìîé ïðîäîëæèòåëüíîñòè 
æèзíè ïàöèåíòà.

Ëåòàëüíîñòü ïðè ìèêðîхèðóðãèчåñêîì óäàëåíèè 
АÂМ ó äåòåé ñîñòàâëяåò îò 0 äî 8% [27, 38], чòî ñâязàíî 
ñ îòбîðîì бîëüíых â зàâèñèìîñòè îò òяæåñòè ñîñòîя-
íèя è òèïà АÂМ (ïî Spetzler–Martin). Пî äàííыì Ñ. Di 
Rocco è ñîàâòîðîâ [19], ïîñëåîïåðàöèîííàя ñìåðòíîñòü 
ñîñòàâèëà 13%.

Мèðîâîé îïыò âыïîëíåíèя ìèêðîхèðóðãèчåñ-
êèх âìåшàòåëüñòâ ó äåòåé ñâèäåòåëüñòâóåò, чòî îíè 
ïîêàзàíы òîëüêî ïðè íàëèчèè АÂМ I–III âèäà (ïî 
Spetzler–Martin), ïðè АÂМ IV–V òèïà òðåбóåòñя 
êîìбèíèðîâàííîå ëåчåíèå, âêëючàя эíäîâàñêóëяðíыå 
âìåшàòåëüñòâà è ðàäèîхèðóðãèю.

Эндоваскулярная хирургия ðåäêî ïîзâîëяåò 
äîñòèчü ïîëíîãî âыêëючåíèя АÂМ ó äåòåé [3, 14, 15, 
24, 40, 43, 44, 53]. Êàê ïðàâèëî, эòî óäàåòñя â 34–60% 
íàбëюäåíèé. Ñ äðóãîé ñòîðîíы, чàñòèчíîå âыêëю-
чåíèå АÂМ èз êðîâîòîêà ïðàêòèчåñêè íå âëèяåò íà 
чàñòîòó âîзíèêíîâåíèя ðåöèäèâîâ êðîâîèзëèяíèя [29, 
46]. Бîëåå òîãî, ïî ìíåíèю Ä. Ñâèñòîâà è А. Цèбèðîâà 
[12], ïðè ñóбòîòàëüíîì èëè чàñòèчíîì âыêëючåíèè 
АÂМ I–II òèïà чàñòîòà âîзíèêíîâåíèя êðîâîèзëèяíèя 
ñîîòâåòñòâóåò òàêîâîé ïðè åñòåñòâåííîì òåчåíèè зàбî-
ëåâàíèя — 2–3% åæåãîäíî. Пðè АÂМ IV–V òèïà èх 
íåïîëíîå âыêëючåíèå чðåâàòî óâåëèчåíèåì чàñòîòы 
êðîâîèзëèяíèя â 10 ðàз.

Эíäîâàñêóëяðíыå ìåòîäы èìåюò îïðåäåëåííыå 
îãðàíèчåíèя ó äåòåé, чòî îбóñëîâëåíî ðàзìåðàìè 
ñîñóäîâ è ñóщåñòâóющèх èíñòðóìåíòîâ (êàòåòåðîâ, 
ñòðóí, бàëëîíîâ). Пî äàííыì Р. Lasjaunias [35], èз 213 
äåòåé â âîзðàñòå äî 16 ëåò íîâîðîæäåííых быëî 7,5%, 
íî эíäîâàñêóëяðíóю îïåðàöèю óäàëîñü âыïîëíèòü 
òîëüêî ó 0,8%. Ñîîòâåòñòâåííî, â âîзðàñòå äî 1 ãîäà 
быëî 14,1% äåòåé, эìбîëèзàöèя îñóщåñòâëåíà ó 18,4% 
èз íèх, бîëåå ñòàðшèх äåòåé быëî 78,4%, ó 80,8% èз 
íèх ïðîèзâåäåíà эìбîëèзàöèя. Пîëíîå âыêëючåíèå 
АÂМ äîñòèãíóòî â 31,5% íàбëюäåíèé, â îñòàëüíых 
— чàñòèчíîå. Ãðóбыé íåâðîëîãèчåñêèé äåôèöèò 
ïîñëå îïåðàöèè îòìåчåí â 6,9% íàбëюäåíèé, 6% äåòåé 
óìåðëè.

Пîäòâåðæäàюò íåâыñîêóю чàñòîòó ïîëíîãî 
âыêëючåíèя АÂМ ó äåòåé è äðóãèå àâòîðы. Тàê, Â. 
Çàãîðîäíèé, Â. Щåãëîâ [3] äîбèëèñü эòîãî â 30% íàбëю-
äåíèé, Ñ. Яêîâëåâ è ñîàâòîðы [15] — â 24%. Иìåííî 
чàñòèчíîå âыêëючåíèå АÂМ ïðè эíäîâàñêóëяðíых 
âìåшàòåëüñòâàх яâëяåòñя îñíîâàíèåì äëя äàëüíåé-
шåãî êîìбèíèðîâàííîãî ëåчåíèя — ìèêðîхèðóðãèчåñ-
êîãî [10, 11, 19] èëè ðàäèîхèðóðãèчåñêîãî [19, 40].

Çíàчèòåëüíî хóæå ðåзóëüòàòы эíäîâàñêóëяðíîãî 
ëåчåíèя àíåâðèзì âåíы Ãàëåíà, òîòàëüíîãî âыêëю-
чåíèя óäàåòñя äîñòèчü òîëüêî â 10–30% íàбëюäåíèé, 
ïîñëåîïåðàöèîííàя ëåòàëüíîñòü ñîñòàâëяåò 4–40% 
[14, 43, 44].

Радиохирургия АÂМ ÃМ íàшëà äîñòàòîчíî 
шèðîêîå ïðèìåíåíèå ó äåòåé. Иñïîëüзóюò ðàзëèчíыå 
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óñòàíîâêè äëя ñòåðåîòàêñèчåñêîãî îбëóчåíèя: ãàììà-
íîæ [37–39], ëèíåéíыå óñêîðèòåëè [42], ïðîòîííыå 
óñòàíîâêè [2, 6].

Рàäèîхèðóðãèю èñïîëüзóюò â îñíîâíîì ïðè ãëó-
бèííî ðàñïîëîæåííых АÂМ è АÂМ íåбîëüшèх ðàз-
ìåðîâ. Ñóììàðíàя äîзà îбëóчåíèя ñîñòàâëяåò 12–22 
Ãð. Îêîíчàòåëüíыé эôôåêò ëåчåíèя îöåíèâàюò чåðåз 
3 ãîäà ïîñëå îбëóчåíèя, хîòя ïðè эòîì ñîхðàíяåòñя 
äîñòàòîчíî âыñîêèé ðèñê âîзíèêíîâåíèя ïîâòîðíîãî 
êðîâîèзëèяíèя. K. Maruyama è ñîàâòîðы [36] îòìå-
òèëè åæåãîäíыé ðèñê âîзíèêíîâåíèя êðîâîòåчåíèя â 
ïåðâыå 3 ãîäà 1,7%, íî â òåчåíèå ïåðâîãî ãîäà ïîñëå 
îбëóчåíèя îí ñîñòàâèë 2,2–12% [40]. Пðè íåбîëüшèх 
АÂМ (äèàìåòðîì äî 3 ñì) óäàåòñя äîñòèчü èх ïîëíîãî 
âыêëючåíèя ó 67% ïàöèåíòîâ ïðè íèзêîé ñêîðîñòè 
êðîâîòîêà â ìàëüôîðìàöèè [36]. Эòî ïîäòâåðæäàюò è 
äðóãèå àâòîðы. Тàê, А. Nicolato è ñîàâòîðы [40] èз 63 
äåòåé ñ АÂМ I–III òèïà (ïî Spetzler–Martin) è äèà-
ìåòðîì ìåíåå 3,8 ñì чåðåз 3–4 ãîäà ïîñëå îбëóчåíèя 
äîñòèãëè èх ïîëíîé îбëèòåðàöèè ó 72%.

Пðè óâåëèчåíèè ðàзìåðîâ АÂМ (IV–V òèïà ïî 
Spetzler–Martin) эôôåêòèâíîñòü ðàäèîхèðóðãèè 
ñíèæàåòñя è ðåäêî ïðåâышàåò 50% [47]. Пî äàííыì F. 
Nataf è ñîàâòîðîâ [38], ïðè îбщåé чàñòîòå âыêëючåíèя 
АÂМ 55% ïðè íàëèчèè АÂМ îбъåìîì ìåíåå 1 ñì3 
ïîëíыé эôôåêò îòìåчåí â 94% íàбëюäåíèé, 1–4 ñì3 
— 64%, 4–10 ñì3 — 48%. Эôôåêòèâíîñòü ðàäèîхèðóð-
ãèè зíàчèòåëüíî ïîâышàåòñя ïîñëå ïðåäâàðèòåëüíîé 
эìбîëèзàöèè, ñïîñîбñòâóющåé óìåíüшåíèю ðàзìåðîâ 
ìàëüôîðìàöèè è êðîâîòîêà â íåé [40].

Тàêèì îбðàзîì, àíàëèз äàííых ëèòåðàòóðы 
ñâèäåòåëüñòâóåò, ñ îäíîé ñòîðîíы, îб îïðåäåëåííых 
óñïåхàх â äèàãíîñòèêå è ëåчåíèè АÂМ ÃМ ó äåòåé 
зà ïîñëåäíèå äåñяòèëåòèя, ñ äðóãîé ñòîðîíы, ìíîãèå 
àñïåêòы ïàòîãåíåзà, îñîбåííîñòè êëèíèчåñêèх ïðîяâ-
ëåíèé, ðåàêöèé ôîðìèðóющåãîñя ÃМ íà ñîñóäèñòîå 
«îбêðàäыâàíèå» è âîññòàíîâëåíèå êðîâîòîêà ïîñëå 
âыêëючåíèя АÂМ, âыбîðà ìåòîäîâ ëåчåíèя è èх 
ðåзóëüòàòîâ ó äåòåé ðàзíîãî âîзðàñòà íå âыяñíåíы.
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Àðòåð³îâåíîçí³ ìàëьôîðìàö³¿  
ãîëîâíîãî ìîçêó ó ä³òåé

Îðëîâ Ì.Þ.
Îãëяä ïðèñâячåíèé àêòóàëüí³é ïðîбëåì³ ñóäèííî¿ 

íåéðîх³ðóðã³¿ äèòячîãî â³êó, à ñàìå àðòåð³îâåíîзíèì 
ìàëüôîðìàö³яì (АÂМ) ãîëîâíîãî ìîзêó. Аíàë³з äàíèх 
ë³òåðàòóðè ïðîâåäåíèé, зâàæàючè íà ñóчàñí³ ïîãëяäè 
щîäî ãåíåòèчíèх, ìîðôîëîã³чíèх ³ ïàòîô³з³îëîã³чíèх 
àñïåêò³â, åï³äåì³îëîã³¿ òà â³êîâèх îñîбëèâîñòåé êë³í³чíèх 
îзíàê АÂМ ãîëîâíîãî ìîзêó ó ä³òåé. Âèñâ³òëåí³ ñóчàñí³ 
â³äîìîñò³ ïðî ä³àãíîñòèêó òà ë³êóâàííя АÂМ, â³äзíàчåíå, 
щî бàãàòî àñïåêò³â ïàòîãåíåзó, êë³í³чíèх îзíàê, ðåàêö³é 
ãîëîâíîãî ìîзêó, щî ôîðìóєòüñя, íà ñóäèííå «îбêðà-
äàííя», à òàêîæ â³äíîâëåííя êðîâîòîêó ï³ñëя âèìêíåííя 
АÂМ, âèбîðó х³ðóðã³чíî¿ òàêòèêè ë³êóâàííя òà éîãî 
ðåзóëüòàòè ó ä³òåé ð³зíîãî â³êó íå âèð³шåí³.

Brain arteriovenous malformations in children
Orlov M.Yu.

The review is dedicated to actual problem — vascular 
child neurosurgery — brain arteriovenous malformations 
(AVM). The literature data analysis was made with provision 
for modern information about genetic, morphological and 
patophisiological aspects, epidemiology and age peculiarities 
of brain AVM clinical manifestations in children. The newest 
information about diagnostics and surgical treatment of this 
pathology is given.

There is a conclusion about significant success in AVM 
diagnostics and treatment in children. On the other hand, 
many pathogenesis aspects, particularities of clinical 
manifestations, reaction of growing brain on vascular, 
bloodstream insufficiency and bloodstream reconstruction 
after AVM treatment, questions of treatment methods choice 
and their result remain not clear.
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