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32  Синдром задней обратимой энцефалопатии 
(гипертензивная энцефалопатия)
Maria Vittoria Spampinato, Zoran Rumboldt

33 Болезнь Александера
Mariasavina Severino

34 Метахроматическая лейкодистрофия
Аndrea Rossi, Zoran Rumboldt

35  Нейродегенеративный лангергансоклеточный 
гистиоцитоз
Zoran Rumboldt, Аndrea Rossi

36  Кровоизлияния в мозжечок, вызванные 
отдаленными причинами
Maria Gisele Matheus

37  Спонтанная внутричерепная гипотензия
Maria Vittoria Spampinato

Другие примыкающие к этой группе случаи
59 Мультисистемная атрофия

Zoran Rumboldt, Mauricio Castillo
60 Болезнь «кленового сиропа»

Andrea Rossi
66 Осмотический миелинолиз

Mauricio Castillo
87 Доброкачественная наружная гидроцефалия

Maria Vittoria Spampinato
88 Нормотензивная гидроцефалия

Alessandro Cianfoni
89 Болезнь Альцгеймера

Maria Vittoria Spampinato
90 Лобно-височная лобарная дегенерация

Maria Vittoria Spampinato
91 Болезнь Гентингтона

Zoran Rumboldt, Benjamin Huang
184 Врожденная цитомегаловирусная инфекция

Zoran Rumboldt, Chen Hoffmann



16

РАЗДЕЛ 1  |  Двусторонние, преимущественно симметричные патологические изменения

A BA B
Рис.  1. Сагиттальное T1в-изображение без контрастирования (А): гиперинтенсивность бледного шара (стрелка). Более медиальный 
сагиттальный T1в-срез (В): повышенный сигнал черной субстанции (cтрелка), дорсальной части ствола мозга (белая головка стрелки) 
и мозжечка (черная головка стрелки).

A B

BA

Рис. 2. Аксиальное T1в-изображение без контрастирования на уровне базальных ганглиев (А): яр-
кое изображение бледных шаров с обеих сторон. Аксиальное T1в-изображение на уровне моста 
(В): гиперинтенсивность верхних ножек мозжечка (стрелки) и покрышки среднего мозга (головки 
стрелок).

Рис. 3. Аксиальное T1в-изображение без контрастирования (А): менее яркая гиперинтенсивность 
обоих бледных шаров (стрелки). Сагиттальное T1в-изображение (В): сигнал повышенной интен-
сивности бледного шара (стрелка) и, кроме того, в  области зубчатого ядра мозжечка (головки 
стрелок).
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Специфические находки в изображениях
Классические изменения при магнитно-резонансной томо-
графии (МРТ) головного мозга у пациентов с печеночной 
энцефалопатией – двусторонние симметричные гиперинтен-
сивные очаги в бледных шарах в T1в-изображениях. В более 
выраженных случаях интенсивный T1-сигнал имеется также 
в черной субстанции, субталамических ядрах, покрышке сред-
него мозга и зубчатых ядрах мозжечка без соответствующих 
изменений в T2в-изображениях или при компьютерной томо-
графии (КТ). Дополнительные изменения выявляются в T2в-
изображениях при МРТ и включают диффузную гиперинтен-
сивность белого вещества, преимущественно кортико-спи-
нальных трактов (КСТ) больших полушарий головного мозга, 
и яркие очаговые изменения в подкорковом белом веществе 
больших полушарий. Магнитно-резонансная спектроскопия 
(МРС), полученная с коротким временем эха (ТЕ), показывает 
уменьшение мио-инозитола. Соотношение мио-инозитол/кре-
атин уменьшается не только у пациентов с циррозом печени 
и клинически проявляющейся или субклинической энцефа-
лопатией, но также у лиц без энцефалопатии. Наблюдался 
также повышенный уровень глутамина и глутамата, особенно 
в тяжелых случаях. Все эти изменения при МРТ – яркие очаги 
поражения в T1в-изображениях, гиперинтенсивность белого 
вещества в T2в-изображениях и изменения при МРС – имеют 
тенденцию улучшаться и нормализовываться с восстановле-
нием функции печени после ее трансплантации. Характерная 
МР-картина острой гипераммониемической энцефалопатии 
(двусторонние симметричные T2в-гиперинтенсивные пораже-
ния коры, вовлекающие островки и опоясывающие извилины) 
лучше всего видна при FLAIR (импульсной последовательно-
сти инверсия–восстановление с ослаблением сигнала от жид-
кости) и в диффузионно-взвешенных изображениях (ДВИ).

Клинические сведения
Печеночная энцефалопатия включает неврологические и пси-
хиатрические нарушения, появляющиеся у пациентов с на-
рушенной функцией печени. Большинство случаев сопрово-
ждает цирроз и портальная гипертензия или портокавальные 
шунты. Это обратимая метаболическая энцефалопатия, ха-
рактеризующаяся изменениями личности и уменьшением 
объема внимания, тревожным состоянием и депрессией, 
нарушением координации движений и тремором в руках. 
В тяжелых случаях может наступить кома и смерть. Тяжелые 
формы печеночной энцефалопатии обычно диагностируются 
клинически, однако легкие случаи иногда трудно распознать 
даже с помощью нейропсихологических тестов.

Дифференциальный диагноз
Интоксикация марганцем
• неотличимые гиперинтенсивные изменения в T1в-изобра-
жениях (предположительно та же самая патофизиология)

Длительное парентеральное питание
• неотличимые гиперинтенсивные изменения в T1в-изобра-
жениях (предположительно та же самая патофизиология)

• изменения исчезают, когда из питательного раствора устра-
няется марганец

Физиологические обызвествления базальных 
ганглиев (187)
• обычно точечные и пятнистые, но не диффузные
• обызвествление при КТ

Нейрофиброматоз I типа (2)
• обычно пятнистые, не диффузные
• дополнительные области поражения

Интоксикация окисью углерода (3)
• яркий T2-сигнал и уменьшенная диффузия в обоих блед-
ных шарах

Гипоксически-ишемическая энцефалопатия (7)
• яркий T1-сигнал вокруг задней ножки внутренней капсулы 

(таламус, скорлупа, бледный шар)
• возникает у новорожденных

«Ядерная» желтуха
• повышенный T1- и T2-сигнал бледных шаров
• возникает у новорожденных

Фон
Печеночная энцефалопатия (или портокавальная энцефа-
лопатия) обусловлена неадекватным устранением печенью 
соединений азота и других токсинов, попавших с пищей 
в желудочно-кишечный тракт или образовавшихся в нем. 
Недостаточность печеночной системы обезвреживания ток-
синов является результатом нарушения функции печени или 
чрезмерного шунтирования крови, оттекающей из внутрен-
них органов прямо в системный кровоток через портока-
вальные коллатеральные сосуды. Факторы, провоцирующие 
развитие печеночной энцефалопатии у пациентов с хрони-
ческим поражением печеночных клеток, включают пище-
вую нагрузку белком, запор и желудочно-кишечные крово-
течения. В результате центральная нервная система (ЦНС) 
подвергается воздействию токсических веществ (например, 
аммония, марганца и меркаптанов). Такая последователь-
ность событий ведет к развитию печеночной энцефалопатии. 
Нейротоксическое действие аммония опосредуется его эф-
фектами на систему нейротрансмиттеров и энергетический 
метаболизм в головном мозге. Находки в T1в-изображениях 
объясняются накоплением марганца, сывороточная концен-
трация которого повышена по сравнению с нормальными 
лицами. Накопление марганца может вести к паркинсониз-
му, особенно при вовлечении в процесс черной субстанции. 
Гиперинтенсивность белого вещества в T2в-изображениях, 
как полагают, обусловлена легким отеком мозга, а очаговые 
поражения относят за счет спонгиозной дегенерации глубо-
ких слоев коры головного мозга и подлежащих U-образных 
волокон.
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CBA
Рис. 1. Аксиальное FLAIR-изображение (А): двусторонние яркие очаги (стрелки) в бледных шарах, а также повышенная диффузия на кар-
те ADC (В) и легкая гиперинтенсивность (стрелки) в T1в-изображении (С) в тех же местах.

BA

A B

Рис. 2. T2в-изображение другого пациента (А): множественные гиперинтенсивные фокусы 
(стрелки) в таламусах, не усилившиеся после контрастирования в T1в-изображении (В).

Рис. 3. Яркие фокусы в медиальном мозжечке 
(стрелки) во FLAIR- (А) и T1в-изображении (В).

Рис. 4. Аксиальное FLAIR-изображение на уров-
не базальных ганглиев у  пациента в  возрасте 
10 лет (А): двусторонние пятнистые гиперинтен-
сивные изменения главным образом в бледных 
шарах (стрелки). FLAIR-изображение на том же 
уровне через 3  года (В): спонтанная регрессия 
этих изменений.
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Специфические находки в изображениях
МР-находки при глутаровой ацидурии I типа (ГА-1) вклю-
чают, помимо макроцефалии, двусторонние малые размеры 
передних полюсов височных долей с плохой оперкуляриза-
цией и расширенными сильвиевыми бороздами, субдураль-
ные скопления жидкости и поражения базальных гангли-
ев. Изменения центрального серого вещества вариабельны, 
к ним относятся симметричная T2-гиперинтенсивность, 
уменьшение объема базальных ганглиев и зубчатых ядер моз-
жечка, иногда вовлечение в процесс таламусов. В участках 
острого поражения может наблюдаться сниженная диффузия, 
а при МРС – повышение лактата и снижение уровня NAA. 
Часто отмечаются изменения среднего мозга с вовлечением 
в процесс структур белого вещества, покрышки и черной 
субстанции и щажением красных ядер, что создает симптом 
«морды гигантской панды». При ГА-1 характерно пора-
жение перивентрикулярного белого вещества с щажением 
U-образных волокон и зрительных лучистостей. Диффузия 
может быть стойко уменьшена со сниженными значениями 
ADC в фокусах поражения. Дополнительные находки вклю-
чают субэпендимальные узелки и псевдокисты.

Клинические сведения
Болезнь имеет вариабельные клинические проявления и тя-
жесть. Возможно бессимптомное течение или появление лег-
кой симптоматики (например, одной только макроцефалии), 
либо после изначально нормального развития у пациентов 
возникают энцефалопатические кризы в младенчестве и дет-
стве. Эти кризы обычно происходят после провоцирующих 
событий (инфекции, вакцинирования, операции) и характери-
зуются гипотонией, спастичностью, дистонией, ригидностью, 
орофациальной дискинезией, судорогами, опистотонусом, 
снижением сознания и комой. Выход из криза медленный 
и часто неполный.

Дифференциальный диагноз
Неслучайная травма
• субдуральная гематома может сопровождаться субарахнои-
дальным кровоизлиянием

• множественные паренхиматозные повреждения без симме-
тричных изменений серого и белого вещества

• переломы черепа и лицевого скелета

Болезнь Вильсона (6)
• сходное поражение базальных ганглиев и среднего мозга 

(симптом «морды гигантской панды»)
• T1-гиперинтенсивность бледных шаров (в случае вовлече-
ния в процесс печени)

• отсутствие субдуральных скоплений жидкости и расшире-
ния сильвиевых борозд

Ювенильная болезнь Гентингтона (91)
• симметричные путаминальные изменения с последующей 
атрофией хвостатых ядер

• отсутствие субдуральных скоплений жидкости и расшире-
ния сильвиевых борозд

Болезнь Ли (10)
• отсутствие субдуральных скоплений жидкости и расшире-
ния сильвиевых борозд

Физиологическое расширение субарахноидальных 
пространств (доброкачественная наружная 
гидроцефалия) (87)
• преходящее непрогрессирующее расширение субарахнои-
дальных пространств

• отсутствие сопровождающих поражений паренхимы го-
ловного мозга

Комплекс туберозного склероза (107, 198, 199)
• субэпендимальные узелки обызвествлены (темные в T2*в-
изображениях), и их сигнал может усиливаться после кон-
трастирования

• присутствие кортикальных «туберов»
• отсутствие субдуральных скоплений жидкости, расши-
рения сильвиевых борозд и поражений глубокого серого 
вещества

Фон
ГА-1 – врожденное нарушение метаболизма аминокислот 
с аутосомно-рецессивным типом наследования, обусловлен-
ное дефицитом глутарил-СоА-гидрогеназы (GCDH) – мито-
хондриального энзима, необходимого для разрушения лизина, 
гидроксилизина и триптофана. Поражение имеет установ-
ленную распространенность 1:30 000, большинство детей 
попадают под наблюдение в первые 2 года жизни. Ген GCDH 
локализуется на хромосоме 19q13.2. Описаны различные 
мутации с отсутствием явных корреляций между генотипом 
и фенотипом. Патогенез поражений ЦНС при ГА-1 недоста-
точно изучен, но, по-видимому, обусловлен эксайтотоксич-
ностью глутаровой и 3-гидроксиглутаровой кислот. Раннее 
лечение (диета с низким содержанием белка, дополненная 
рибофлавином и карнитином, а также агрессивное лечение 
катаболических состояний) может предотвратить кризы 
и изменения в изображениях. Включение ГА-1 в программу 
скрининга болезней новорожденных значительно улучшает 
неврологический исход у пациентов, страдающих этим ред-
ким заболеванием.
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Рис. 1. Аксиальные T1в- (A), T2в- (B) и IR-T1в- (C) изображения, а так-
же фронтальные IR-T1в-изображения (D, E) и  сагиттальное T1в-
изображение (F) показывают субкортикальные ленты (стрелки), ко-
торые соответствуют по интенсивности серому веществу при всех 
импульсных последовательностях. Эти ленты локализуются внутри 
белого вещества и распространяются непрерывно на протяжении 
обоих полушарий головного мозга. Белое вещество окутывает эти 
слои, которые лучше всего видны в  IR-изображениях, и  отделяет 
их от  коры и  желудочков. Толщина покрывающего кортикального 
плаща сохранена, но извилины рудиментарны, а борозды сглажены 
(головки стрелок).
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Специфические находки в изображениях
При субкортикальной лентовидной гетеротопии (СЛГ) 
в МР-изображениях обнаруживаются симметричные ленты 
гетеротопического серого вещества, расположенные глубоко 
по отношению к кортикальному плащу. Они заключены вну-
три хорошо отграниченных слоев белого вещества, которые 
имеют нормальный вид и гладкие края, отделяя эти ленты 
как от покрывающей коры, так и от боковых желудочков. 
Гетеротопические ленты изоинтенсивны серому веществу 
при всех импульсных последовательностях. Кора головно-
го мозга обычно нормальная, однако может быть утолще-
на и иметь пахигирическую конфигурацию. Более тяжелые 
мальформации, перекрывающиеся с классической лиссэнце-
фалией, характеризуются СЛГ в затылочных областях и пахи-
гирией в лобных областях. Существуют значимые корреляции 
между толщиной гетеротопических слоев и расположенной 
над ними корой – гетеротопические ленты у пациентов с па-
хигирией склонны к утолщению. Распространенность гетеро-
топии в полушариях головного мозга варибельна – от полной 
до частичной, при последней щадятся либо лобные, либо 
задние области.

Клинические сведения
В большинстве случаев СЛГ обнаруживается у женщин, 
обращающихся по поводу судорог и когнитивных наруше-
ний разной степени. Однако около 25% пораженных де-
тей имеют нормальный или почти нормальный интеллект. 
Мальформация иногда обнаруживается у матерей мальчиков 
с лиссэнцефалией, сцепленной с Х-хромосомой, если их 
обследуют после обнаружения мальформации у их детей. 
Существует параллелизм между степенью нарушения и тол-
щиной гетеротопических нейронных лент. У пациентов с хо-
рошо развитой корой клинические проявления могут быть 
более легкими, а начало эпилепсии – более поздним. У паци-
ентов с тяжелой задержкой психического развития и(или) с не 
поддающейся лечению эпилепсией возможно уменьшение 
продолжительности жизни.

Дифференциальный диагноз
Лиссэнцефалия (19)
• уплощенная поверхность головного мозга с отсутствием 
извилин и разделяющих их борозд (агирия) или их обед-
нением (пахигирия)

• мелкие сильвиевы борозды с конфигурацией мозга в виде 
«восьмерки»

• трехслойный кортикальный плащ (молекулярные и часто 
клеточные слои; бедный клетками слой и толстый вну-
тренний клеточный слой, состоящий из недоразвитых ней-
ронов)

Субэпендимальная (нодулярная) гетеротопия (117)
• одиночные или множественные одно- или двусторонние 
узлы с интенсивностью сигнала серого вещества, непо-
средственно прилежащие к поверхности желудочков

Фокальная субкортикальная гетеротопия
• узлы гетеротопического серого вещества разных размеров 
в субкортикальных отделах головного мозга

• обычно асимметричные, соединяющиеся с истонченной 
покрывающей корой и имеющие вид завихрений

• отсутствие прослоек белого вещества в узлах
• узлы могут быть гигантскими и симулировать опухоль

Фон
СЛГ, известная также под названием «двойная кора», яв-
ляется наименее тяжелой формой в спектре классической 
лиссэнцефалии – аномалии развития коры, обусловленные 
задержкой миграции нейронов между герминтативным ма-
триксом и кортикальным плащом. СЛГ характеризуется плохо 
организованными слоями задержанных нейронов, заключен-
ными внутри белого вещества, обычно с относительно нор-
мальной покрывающей корой. Как СЛГ, так и лиссэнцефалия 
обусловлены мутациями либо гена LIS1 на хромосоме 17, 
либо гена DCX на Х-хромосоме, которые вовлечены в про-
цесс миграции нейронов. В спектре лиссэнцефалии может 
быть разная степень тяжести: от полной агирии (степень 1) 
до СЛГ (степень 6). В то время как мутации DCX вызывают 
полностью развернутую картину у мужчин, имеющих толь-
ко один ген на Х-хромосоме, СЛГ наиболее часто поражает 
женщин, у которых примерно половина нейронов имеют му-
тированные аллели. СЛГ также экспериментально выявлена 
у мужчин как последствие малых безадресных мутаций DCX 
или LIS1. Субкортикальные ленты, ограниченные лобными 
долями, обычно сопровождаются мутациями DCX, в то время 
как субкортикальные ленты, ограниченные задними долями, 
обычно обнаруживаются при мутациях LIS1.

ЛИТЕРАТУРА
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17 Субкортикальная лентовидная гетеротопия
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Рис. 1. Аксиальное T2в-изображение (A) у младенца в возрасте 1 мес.: двустороннее истончение коры головного мозга, распространяю-
щееся кзади до правой теменной доли (стрелки). Граница с прилежащим белым веществом резкая, но волнистая и неровная. Сагитталь-
ное T2в-изображение (B): удлиненная и расположенная более вертикально, чем обычно, сильвиева борозда (стрелки) с фестончатыми 
краями вследствие патологических измененний коры (головки стрелок).

Рис. 2. Аксиальное T2в-изображение у ре-
бенка в  возрасте 3  лет: толстая и  грубая 
кора вокруг обеих сильвиевых борозд 
(стрелки), распространяющаяся до темен-
ных областей. Обратите внимание на  рас-
ширенные поверхностные вены (головки 
стрелок).

Рис.  3. Сагиттальное T1в-изображение, 
реконструированное из  3D-массива дан-
ных, у  другого пациента: неравномерная 
бугристая кора, окружающая сильвиевы 
борозды (стрелки) и распространяющаяся 
до  височных долей (головки стрелок); от-
мечается неровная гофрированная грани-
ца между серым и белым веществом.

Рис.  4. Аксиальное T2в-изображение (A) 
у  2-месячного младенца с  затруднением 
глотания и  судорогами: двустороннее не-
нормальное утолщение коры с узловатым 
неравномерным рисунком (головки стре-
лок) и  прилежащими очень широкими 
сильвиевыми бороздами (звездочки). В IR-
T1в-изображении на слегка более цефали-
ческом уровне (B) еще лучше определяется 
патологическое утолщение коры (головки 
стрелок), которое прилегает к миелинизи-
рованному белому веществу (стрелки).
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Специфические находки в изображениях
Пациенты с церебральными артериовенозными мальформа-
циями (АВМ) обычно направляются на визуализационные ис-
следования с предварительным диагнозом внутричерепных, 
главным образом паренхиматозных, кровоизлияний. В боль-
шинстве случаев при КТ (как с контрастированием, так и без 
него) выявляется маленький изо- или гиперденсивный узел-
ковый или тубулярный дефект на фоне кровоизлияния. При 
отсутствии кровоизлияния обнаруживаются гиперденсивные 
(вплоть до обызвествленных) области неправильной формы 
с усилением после контрастирования при КТ. МРТ является 
методом выбора для выявления АВМ, показывая патогно-
моничный клубок змеевидных «пустот кровотока», который 
получил название «мешка с червями». Он лучше всего опре-
деляется в T2в-изображениях. При разорвавшейся АВМ пато-
логические «пустоты кровотока» обычно прилегают к гемато-
ме. Сигнал нидуса АВМ часто усиливается после контрасти-
рования. При КТА обнаруживаются расширенные питающие 
артерии, нидус и дренирующие вены. Обычная 3D-TOF-МРА 
может показывать крупные питающие артерии, в то время 
как при МРВ лучше отображаются нидус и дренирующие 
вены. К находкам, сопровождающимся риском последую-
щего кровоизлияния, относятся признаки предшествующего 
кровоизлияния, аневризма внутри нидуса, венозный стеноз, 
дренаж в глубокие вены и глубокая локализация нидуса. АВМ 
головного мозга могут вести к неврологическим выпадени-
ям, не связанным с кровоизлияниями и вызванным отеком 
вследствие венозного полнокровия (при стенозе и тромбозе), 
глиозом, артериальным «обкрадыванием» в случае больших 
шунтов и гидроцефалией (из-за компрессии).

Клинические сведения
АВМ обычно проявляются клинически у взрослых пациен-
тов молодого возраста внутричерепными кровоизлияниями. 
Другие типичные проявления включают судороги, прогрес-
сирующие неврологические выпадения и головную боль. 
Вероятность кровоизлияния зависит от локализации и пред-
шествующих кровоизлияний и составляет 1–4% в год. К мето-
дам лечения относятся микрохирургия (главным образом при 
поверхностно расположенных поражениях), радиохирургия 
и эндоваскулярная эмболизация, что обеспечивает эффек-
тивное мультидисциплинарное лечение. Для полной облите-
рации после радиохирургии часто требуются годы. В неболь-
шом проценте случаев происходит спонтанная окклюзия. При 
случайно обнаруживаемых АВМ необходимо тщательное 
индивидуальное рассмотрение показаний к лечению.

Дифференциальный диагноз
Аномалии развития вен (127)
• характерная картина «головы медузы» без клубка извитых 
сосудов

• кровоизлияния при аномалиях развития вен или аномалиях 
развития вен с АВМ происходят очень редко

Болезнь мойя-мойя (122)
• характерна гиперинтенсивность борозд во FLAIR-изобра-
жениях и лептоменингеальное усиление после контрасти-
рования

• расширенные перфорирующие сосуды, но без нидуса пере-
плетающихся «пустот кровотока»

Дуральная артериовенозная фистула (98)
• гиперинтенсивные структуры, прилежащие к стенке ду-
рального синуса, при 3D-TOF-МРА

• нет клубка извитых сосудов

Геморрагическая опухоль (180)
• типичен бросающийся в глаза окружающий отек
• после контрастирования часто выявляется узелковое уси-
ление

• патологические «пустоты кровотока» встречаются очень 
редко

Амилоидное кровоизлияние (178)
• лобарная локализация у пациентов пожилого возраста
• обычно массивные кровоизлияния с относительно неболь-
шим объемным воздействием

• в гематоме может быть уровень жидости
• нет патологических «пустот кровотока»

Гипертензионная гематома (177)
• характерные локализации: в скорлупе, таламусе, мосту 
и белом веществе мозжечка

• при КТА может наблюдаться «симптом пятна», обусловлен-
ный экстравазацией контрастного средства

• нет патологических «пустот кровотока»

Кортикальная контузия (179)
• характерна поверхностная локализация в передних базаль-
ных отделах лобных и височных долей

• наличие травмы в анамнезе

Фон
Церебральные АВМ являются редкой причиной неврологиче-
ских симптомов: установлена частота 0,02–0,05% популяции. 
АВМ представляет собой сосудистую мальформацию, харак-
теризующуюся артериовенозными шунтами в скоплении спи-
ралевидных и извитых сосудов (нидусами), соединяющими 
питающие артерии с дренирующими венами без капиллярного 
ложа между ними. Патогенез до настоящего времени неизве-
стен, и эти мальформации рассматриваются как врожденные. 
Все чаще сообщается о формировании АВМ de novo, особенно 
у женщин молодого возраста, что подтверждает возможность 
их возникновения в раннем детстве. АВМ могут со временем 
увеличиваться или сморщиваться; также они могут быть од-
ним из проявлений более распространенного поражения при 
различных редких синдромах. 4D-МРА с высоким временным 
разрешением показывает хорошие результаты неинвазивной 
оценки и может в конце концов заменить диагностическую 
катетерную ангиографию. Визуализация и количественная 
оценка артериовенозных шунтов может быть выполнена по-
средством артериальной МРТ с мечеными спинами.
ЛИТЕРАТУРА
1. Geibprasert S, Pongpech S, Jiarakongmun P, et al. Radiologic 
assessment of brain arteriovenous malformations: what clinicians 
need to know. Radiographics 2010;30:483–501.
2. Stevens J, Leach JL, Abruzzo T, Jones BV. De novo cerebral 
arteriovenous malformation: case report and literature review. 
AJNR 2009;30:111–2.
3. Fleetwood IG, Steinberg GK. Arteriovenous malformations. 
Lancet 2002;359:863–73.
4. Wakai S, Nagai M. «Nidus sparing sign» on computerized 
tomography in intracerebral haemorrhage due to a rupture of ar-
teriovenous malformation. Acta Neurochir (Wien) 1988;95:102–8.
5. Yan L, Wang S, Zhuo Y, et al Unenhanced dynamic MR angi-
ography: high spatial and temporal resolution by using true FISP-
based spin tagging with alternating radiofrequency. Radiology 
2010;256:270–9.

182 Артериовенозная мальформация
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Рис. 1. КТ-изображение без контрастирования (A): гиперденсивный очаг в правой лобной доле (стрелка) без объемного воздействия. 
T2в-изображение (B) на  сходном уровне показывает центральную гетерогенную гиперинтенсивность с  темной каймой по  периферии 
(стрелка). Соответствующее T2*в-изображение (C) показывает потерю сигнала поражения (стрелка) и картину, сходную с показанной 
на рисунке B (стрелка) во фронтальном T1в-изображении (D).

Рис. 2. T2в-изображение у другого пациента (A) показывает множественные очаги поражения (стрелки). В T2в- (B) и T1в- (C) изображениях 
на уровне моста выявляется дополнительное очаговое поражение (стрелки). Соответствующее T1в-изображение после контрастирова-
ния с насыщением жира (D) показывает бросающуюся в глаза сопровождающую аномалию развития вен (головки стрелок).

Рис.  3. Аксиальное T2в-изображение (A) 
у  пациента с  нетравматической острой це-
ребральной гематомой (стрелка) и  окру-
жающим отеком (головки стрелок). Соот-
ветствующее T1в-изображение без контра-
стирования (B) показывает гиперинтенсив-
ность в  зоне отека (головки стрелок). Эта 
находка вызывает сильное подозрение 
на подлежащую каверному.
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Специфические находки в изображениях
Обызвествления стенок чаще всего выявляются при КТ без 
контрастирования по ходу ВСА (каротидного сифона), по-
звоночных артерий, средних мозговых артерий и базилярной 
артерии. Они варьируют от тонких и еле заметных до глыб-
чатых, толщиной несколько миллиметров. На срезах, пересе-
кающих артерию поперек, муральное обызвествление имеет 
вид кольца, кривой линии или штрихов. Если пораженная ар-
терия изображается в продольном сечении, она выглядит как 
прерывистая трубка или имеет вид бляшки. Обызвествление 
может сопровождаться сужением просвета, или последний 
не изменяется. Их трудно распознать при обычной МРТ, 
но при большой толщине они образуют в МР-изображениях 
гипоинтенсивное кольцо вокруг сосуда.

Клинические сведения
Внутричерепные сосудистые обызвествления встречаются 
очень часто и нередко становятся случайной находкой при КТ 
головы, но очень редко обнаруживаются у лиц моложе 20 лет. 
Их частота в возрасте 41–60 лет составляет 50%, а в возрас-
те 61–80 лет – 90%. У более молодых пациентов они могут 
указывать на метаболические заболевания.

Дифференциальный диагноз
Обызвествленная аневризма (144, 192)
• пораженный сегмент артерии расширен
• подтверждается посредством КТА и МРА
• атеросклеротические обызвествления можно принять 
за мелкие аневризмы при КТА, но их отличают при КТ 
с контрастированием

Симптом плотного сосуда при раннем инфаркте 
(111)
• сосуд слегка гиперденсивный, не обызвествленный
• могут сосуществовать

Обызвествленные сосудистые мальформации (182, 
183, 193)
• пятнистые обызвествления часто отмечаются при кавер-
номах и АВМ

• обычно периферическая локализация

Фон
Обызвествления артериальной стенки, предположительно, яв-
ляются результатом развитого атеросклероза. Гистологически 
отложение минерала обнаружено главным образом в пораже-
ниях, содержащих слои фиброзной соединительной ткани, 
и было предположено, что эти отложения замещают нако-
пившиеся остатки погибших клеток и экстрацеллюлярные 
липиды в атеросклеротических бляшках. Тяжесть внутриче-
репного обызвествления сонных артерий, по-видимому, кор-
релирует с атеросклеротическими изменениями при катетер-
ной ангиографии, однако не обнаружено доказательств того, 
что внутричерепные сосудистые обызвествления могут про-
гнозировать вероятность инсульта или коррелировать с ним.

ЛИТЕРАТУРА
1. de Weert TT, Cakir H, Rozie S, et al. Intracranial internal 
carotid artery calcifi cations: association with vascular risk factors 
and ischemic cerebrovascular disease. AJNR 2009;30:177–84.
2. Taoka T, Iwasaki S, Nakagawa H, et al. Evaluation of arte-
riosclerotic changes in the intracranial carotid artery using the 
calcium score obtained on plain cranial computed tomography 
scan: correlation with angiographic changes and clinical outcome. 
J Comput Assist Totnogr 2006;30:624–8.
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Рис.  1. Аксиальное КТ-изображение без 
контрастирования у  пациента, подвергше-
гося несколько лет назад тотальному облу-
чению головного мозга. Видны множествен-
ные очаги обызвествления (стрелки), преи-
мущественно субкортикальные, на границе 
между серым и белым веществом. Обратите 
внимание на  диффузную гиподенсивность 
белого вещества (звездочки).

Рис.  2. Аксиальное КТ-изображение без 
контрастирования, полученое через не-
сколько месяцев после ишемического ин-
фаркта головного мозга у новорожденного: 
энцефаломаляция (звездочка) и  двусторон-
ние обызвествления в  базальных ганглиях 
(стрелки), а также небольшое субдуральное 
скопление жидкости справа.

Рис.  3. КТ-изображение с  костными ал-
горитмом и  окном спустя много месяцев 
после хирургической операции, ослож-
нившейся экстрааксиальным кровоизлия-
нием: равномерная лента обызвествле-
ния, отграничивающая остатки гематомы 
(стрелки) и  обызвествление ТМО в  месте 
краниотомии (головки стрелок).

Рис. 4. Аксиальное КТ-изображение без контрастирования (A): большая гиподенсивная об-
ласть энцефаломаляции в  передней части правого полушария головного мозга (головки 
стрелок). Внутри очага энцефаломаляции имеются яркие структуры, напоминающие кость 
(стрелка). Соответствующее КТ-изображение с костными алгоритмом и окном (B) показы-
вает, что яркие структуры (стрелка) соответствуют очень плотному извилиноподобному 
обызвествлению.

Рис.  5. Аксиальное КТ-изображение без 
контрастирования у  другого пациента: две 
маленькие гиподенсивные области (стрел-
ки) в  правом полушарии головного мозга. 
Отмечается сопровождающее дистрофиче-
ское обызвествление (головки стрелок).
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См. также наблюдение 44
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ALESSANDRO CIANFONI

См. также 47, 138, 149



422

РАЗДЕЛ 7  |  Внутричерепные обызвествления

BA

A

BBA

A

B

A

CB D

A

B

C

D

Рис.  1. КТ-изображение без контрастирования (A): плотно обызвествленное поражение 
(стрелка) в местоположении тройничного нерва медиальнее намета мозжечка (головка 
стрелки). Более раннее КТ-изображение с костными окном и алгоритмом (B) показывает 
состояние после правосторонней ретрососцевидной краниотомии (головки стрелок)  – 
типичный доступ для микроваскулярной декомпрессии.

Рис.  2. Аксиальные 3D-T2в-изображения 
с высоким разрешением перед нейроваску-
лярной операцией (A) и после нее (B): появ-
ление нового образования (стрелка) рядом 
с позвоночной артерией.

Рис. 3. Аксиальное 3D-T2в-изображение с высоким разрешением (A) показывает возможный нейроваскулярный конфликт между правой 
задней нижней мозжечковой артерией и комплексом IX–X ЧН на выходе (стрелка). При последующей КТ (B) выявляется ретрососцевид-
ный послеоперационный дефект (стрелка). Обызвествленное образование (стрелка) в продолговатом мозге (звездочка) справа в место-
положении предоперационного конфликта выявляется в другом аксиальном (C) и во фронтальном (D) КТ-изображениях.

Рис.  4. Предоперационное аксиальное 
3D-T2в-изображение с  высоким разреше-
нием (A): комплекс IX–X ЧН расположен 
в  непосредственной близости от  левой 
позвоночной артерии и  задней нижней 
мозжечковой артерии. Послеоперацион-
ное изображение, выполненное по поводу 
рецидива симптомов (B), показывает новое 
гетерогенно-гипоинтенсивное образова-
ние (стрелка) в том же месте. Фронтальное 
(C) и  сагиттальное (D) переформатирован-
ные изображения показывают, что это по-
ражение прилежит к  задней нижней моз-
жечковой артерии (головка стрелки). Мост 
нормальный (звездочка).
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Специфические находки в изображениях
Тефлоновые гранулемы выглядят как фокальные обызвест-
вления при КТ и обычно бывают гипоинтенсивными при всех 
МРТ-последовательностях. Их размеры варьируют от не-
скольких миллиметров до нескольких сантиметров, соот-
ветствующие образования часто усиливаются после контра-
стирования. Типичной локализацией является мостомозжеч-
ковый угол в месте предшествующей нейрохирургической 
операции сосудистой декомпрессии. Гранулемы чаще всего 
встречаются после операции по поводу внутричерепной не-
вралгии тройничного нерва, не поддающейся консервативно-
му лечению, обычно в зоне входа корешка нерва в пределах 
нескольких миллиметров от ствола мозга. Эти поражения 
лучше всего отображаются при 3D-МРТ с высоким простран-
ственным разрешением, или в T2в-изображениях (таких как 
CISS, DRIVE, FIESTA), или в T1в-изображениях с контра-
стированием – в виде продолговатых овальных или округлых 
гетерогенных структур, расположенных между сосудом и не-
рвом или стволом мозга.

Клинические сведения
Микроваскулярная декомпрессия часто выполняется при не-
вралгии тройничного нерва, рефрактерной к консервативно-
му лечению (болезненных тиках), и гемифациальных спаз-
мах. Обычно помещают кусок политетрафторэтилена (теф-
лона) между нервом (или мостом) и кровеносным сосудом, 
сдавливающим нерв. Повреждающие эффекты этой операции 
наблюдаются редко, однако описаны случаи усиливающихся 
после контрастирования образований, которые ошибочно 
принимаются за опухоли. Обычно пациенты обращаются 
с рецидивами прежних симптомов, которые возникают, как 
правило, в течение нескольких лет и часто сопровождаются 
вновь появившимся онемением лица. При хирургической 
ревизии обнаруживается тефлоновая гранулема, иногда с об-
ширными сращениями. Губка из поливинилалкоголя (ивало-
новая губка), также использовавшаяся для микроваскуляр-
ной декомпрессии, тоже может привести к гранулематозной 
реакции и образованию рубцов. Кроме того, описаны случаи 
гранулем инородных тел, наблюдаемые после краниотомии 
с дурокраниопластикой.

Дифференциальный диагноз
Менингиома (138, 203)
• типично образование, широко прилежащее к ТМО, с гомо-
генно усиливающимся сигналом после контрастирования

Шваннома (141)
• обызвествления наблюдаются редко
• может быть неотличимой от гранулемы
• обычно нет микроваскулярной декомпрессии в анамнезе

204 Тефлоновая гранулема
ZORAN RUMBOLDT

Аневризма (144, 192)
• наличие «пустот кровотока» и васкулярного усиления по-
сле контрастирования

• непрерывное сообщение с просветом сосуда при 3D-МРТ 
с высоким разрешением

Гранулематозные заболевания (туберкулез, 
саркоидоз) (118, 160)
• дуральное и лептоменингеальное утолщение и усиление 
сигнала редко ограничиваются одной маленькой областью

Фон
Рецидивы невралгии тройничного нерва после микроваску-
лярной декомпрессии могут быть обусловлены недостаточ-
ной декомпрессией, смещением имплантата или развитием 
гранулемы. Тефлон, используемый при микроваскулярной 
декомпрессии, не абсолютно инертный и может вызвать вос-
палительную гигантоклеточную реакцию (как и вообще ино-
родные тела), когда контактирует с наметом и(или) ТМО 
и помещается полностью внутри ЦСЖ-цистерн. Небольшое 
кровоизлияние в прокладку, оставшееся после операции, 
также может привести к воспалительной реакции и образо-
ванию плотной фиброзной ткани. При патогистологическом 
исследовании обнаруживается гранулема инородных тел 
с многоядерными гигантскими клетками, богатой коллагеном 
гиалинизированной рубцовой тканью, очаговыми отложения-
ми гемосидерина и микрообызвествлениями. Эти поражения 
обнаруживают повышенный захват ФДГ при ПЭТ/КТ (как 
при инъекциях голосовых связок) и могут быть ошибочно 
приняты за злокачественные опухоли. Тефлоновые грануле-
мы возникают у небольшой части пациентов, подвергшихся 
микроваскулярной декомпрессии, и могут иссекаться с со-
хранением нерва и заменой тефлоновой прокладки.

ЛИТЕРАТУРА
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vascular decompression for trigeminal neuralgia. Surg Neurol 
2000;53:281–7.
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of recurrent trigeminal neuralgia due to Tefl on granuloma. 
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3. Megerian CA, Busaba NY, McKenna MJ, Ojemann RG. Tefl on 
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