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Кавернозная мальформация (КМ) относится 
к  редким сосудистым патологиям головного 
мозга у детей. В общей популяции частота встре-
чаемости КМ составляет от 0,1 до 0,9%, четверть 
из этих случаев приходится на детский возраст. 
В  обзорной статье проанализированы данные 
17  публикаций серий наблюдений детей с  ка-
верномами центральной нервной системы. 
Описаны этиология, патогенез, особенности 
клинической картины, методы диагностики 
и лечения, прогноз и исходы лечения данной па-
тологии в педиатрической практике. В большин-
стве опубликованных исследований хирургиче-
скому лечению подверглись от 35,3 до 100% КМ, 
диагностированных в  период кровоизлияния. 
Мало описаны показания к хирургическому ле-
чению КМ, и этот вопрос остается открытым по 
сей день. Не определена и  однозначная такти-
ка лечения каверном глубинной локализации 
(ствол мозга, таламус и базальные ядра), бессим-
птомных супратенториальных каверном и  КМ, 

расположенных в  области функционально зна-
чимых зон коры больших полушарий. Не сфор-
мированы показания к  объему операции у  па-
циентов с  КМ и  симптоматической эпилепсией. 
Все эти вопросы требуют дальнейшего изучения 
в многоцентровых и рандомизированных иссле-
дованиях.
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Актуальность проблемы диагности-
ки и  лечения детского геморрагиче-
ского инсульта обусловлена тяжелым 
течением заболевания, часто приво-

дящим к  инвалидизации и  летальному исходу. 
Всемирная организация здравоохранения (1995) 
характеризует детский геморрагический инсульт 
как быстрое развитие клинических признаков 

фокального или общего нарушения мозговых 
функций, сохраняющихся 24  часа и  больше, ко-
торые могут приводить к смерти и не имеют дру-
гих причин, кроме нарушения мозгового крово-
обращения, у пациента в возрасте от 1 месяца до 
18  лет. По разным оценкам, заболеваемость дет-
ским геморрагическим инсультом составляет 
от 0,7 до 5,1 случая на 100 000 детского населения 

Альманах клинической медицины. 2018; 46 (2): 146–159. doi: 10.18786/2072-0505-2018-46-2-146-159

146 Обзор



в  год  [1]. Многолетнее изучение структуры ге-
моррагического инсульта в  детской практике 
показало, что его ведущей причиной у  59%  де-
тей становятся сосудистые мальформации го-
ловного мозга [2]. Выделяют четыре категории 
сосудистых пороков в  порядке убывания часто-
ты внутричерепных кровоизлияний: артери-
овенозные мальформации, каверномы, веноз-
ные пороки и  капиллярные телеангиэктазии [3]. 
Кавернозные мальформации (КМ) с  массивным 
внутричерепным кровоизлиянием у  детей со-
ставляют менее 1% от всех внутричерепных объ-
емных образований и 5–10% от всех сосудистых 
мальформаций центральной нервной системы 
[4]. У детей чаще, чем у взрослых, возникают тя-
желые, угрожающие жизни кровоизлияния из 
кавернозных ангиом с  развитием дислокацион-
ного синдрома [3]. В настоящее время нет едино-
го мнения по протоколу диагностики и подходу 
к хирургическому лечению сосудистых мальфор-
маций головного мозга. Отсутствует и  четкий 
алгоритм лечения КМ, в особенности глубинной 
локализации. Обобщение данных литературы по 
этому вопросу представляется актуальным.

В этой связи нами предпринят поиск рус-
скоязычных и  англоязычных источников в  базе 
данных Pubmed (https://www.ncbi.nlm.nih.gov/
pubmed/) и  Академия Google (https://scholar.
google.ru/) по ключевым словам “cerebral cavernous 
malformation”, “brain cavernous hemangioma”, 
“brain vascular malformations”. Из результатов 
поиска исключены серии наблюдений взрослых 
пациентов. 

Определение 
Кавернозная венозная мальформация головного 
мозга, известная также как кавернозная геманги-
ома, или кавернома, – часто встречающаяся сосу-
дистая патология с  характерными изменениями 
на магнитно-резонансной томографии (МРТ), от-
носится к доброкачественным очаговым сосуди-
стым аномалиям [4–7]. 

Морфология
Кавернозные мальформации представляют собой 
конгломерат различных по величине сосудистых 
полостей, наполненных кровью и  сообщающих-
ся между собой. Макроскопически напоминают 
ежевику или тутовую ягоду. Микроскопически 
выглядят как система сообщающихся сосуди-
стых полостей различной величины, наполнен-
ных кровью и  разделенных соединительноткан-
ными перегородками. Стенки каверн выстланы 
эндотелием, имеющим самостоятельный каркас, 

мышечные и  эластичные волокна отсутствуют. 
Ткань мозга в  структуре КМ отсутствует, в  них 
выявляют кисты, отдельные участки тромбиро-
вания, склероза, кальцификации. По периферии 
КМ возможно отложение гемосидерина [5, 7–14]. 
Эти аномалии относят к  гамартомам, то есть 
к образованиям, не проявляющим митотической 
активности, а  увеличивающим свои размеры по 
другим механизмам [6].

Эпидемиология 
Частота встречаемости КМ в  общей популяции 
варьирует в пределах 0,1–0,9% [5, 8, 9, 14–17], при 
этом на ее долю в структуре всей сосудистой пато-
логии центральной нервной системы приходится 
от 1,7 до 42% у детей [5, 6] и от 5 до 25% у взрослых 
[18, 19]. В проанализированной нами литературе 
с 1991 г. мы обнаружили описание 17 серий наблю-
дений детей с КМ центральной нервной системы. 
Данные, полученные из этих исследований, были 
обобщены в табл. 1 и 2. В русскоязычной литера-
туре описаны две большие серии пациентов, но 
авторы не выделяли КМ у детей [18, 19].

Большинство авторов отметили преобладание 
КМ у мальчиков в соотношении 1,86:1 [3, 5, 6, 8, 9, 
12, 20, 21, 24, 26–31], и только в одной публикации 
КМ чаще встречались у девочек – 1,25:1 [22]. При 
обобщении данных 17  серий наблюдений сред-
нее соотношение мальчики / девочки составило 
1,29:1. Многие авторы описывают два пика кли-
нической манифестации КМ: до 3 лет и в старшем 
школьном возрасте [3, 5, 10, 15, 32].

В целом ежегодный риск геморрагии колебал-
ся от 0,013 до 16,5%, что в среднем в 2–4 раза чаще, 
чем у взрослых [33].

Каверномы могут быть множественными, с ча-
стотой встречаемости до 34% [3, 5, 8, 9, 16, 31, 33]. 
Среди КМ центральной нервной системы на на-
следственные формы приходится 75–80% [5, 14, 17].

Классификация
В настоящее время не существует универсальной 
классификации КМ у  детей. Большинство авто-
ров исходят из топографо-анатомической лока-
лизации или клинических проявлений [3, 5, 9–11, 
31, 34].

W.N. Al-Holou и соавт. предложили классифи-
кацию, основанную на сроках появления клини-
ческих проявлений, и  выделили 3  группы: бес-
симптомные, острые и  хронические каверномы 
[16].

С практической точки зрения наиболее про-
ста и понятна классификация M.C. Amato и соавт. 
[8], позволяющая разработать тактику лечения 
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Таблица 1. Анализ 17 серий наблюдений кавернозных мальформаций центральной нервной системы у детей

Источник Количество наблюдений, абс. (%)

всего возраст м/д семейные КМ множествен-
ные КМ

локализация

супра/суб таламус 
и базальные 
ганглии

ствол мозга мозжечок

Mazza C. и соавт., 
1991 [20]

17 18 мес. – 
16 лет

1,12:1 4 (23,5) 2 (11,7) 15:2 2 (11,7) 2 (11,7) 0

Scott R.M., 1991 [21] 19 7 мес. – 
17 лет

1,11:1 5 (26,3) 5/19 (26,3) 12:6 2 (10,5) 4 (21) 2 (10,5)

Giulioni M. и соавт., 
1994 [22]

18 10 мес. – 
17 лет

1:1,25 0 0 15:2 н/д 0 2 (11,1)

Di Rocco C. и соавт., 
1997 [23]

24 6 мес. – 
15 лет

н/д 0 2 (8,3) 20:4 н/д н/д н/д

Mottolese C. и соавт., 
2001 [24]

36 9 мес. – 
17 лет

1,4:1 4 (11,1) н/д 23:12 6 (16,7) 7 (19,4) 5 (13,8)

Орлов Ю.А. 
и Орлов М.Ю., 
2004 [6]

34 < 1 года – 
17 лет

1,62:1 н/д 0 31:3 8 (23,5) 2 (5,9) 1 (2,9)

Хачатрян В.А. и соавт., 
2006 [25]

22 4 года – 
17 лет

н/д н/д н/д 18:4 3 (13,6) 1 (4,6) 3 (13,6)

Mottolese C. и соавт., 
2007 [26]

47 9 мес. – 
17 лет

1,61:1 н/д 8 (17) 38:8 9 (19,5) 5 (10,7) 3 (6,5)

Lee J.W. и соавт., 
2008 [3]

33 1 год – 20 лет 1,2:1 0 0 27:6 3 (9,1) 5 (15,1) 1 (3)

Acciarri N. и соавт., 
2009 [5]

42 10 мес. – 
17 лет

1:1 1 (2,3) 5 (11,9) 35:5 0 2 (4,7) 3 (7,1)

Xia C. и соавт., 2009 [27] 66 15 мес. – 
17 лет

1,53:1 1 (1,5) 7 (10,6) 59:6 1 (1,5) 2 (3) 4 (6)

Consales A. и соавт., 
2010 [28]

32 2 дня – 17 лет 1,13:1 3 (9,3) 8 (25) 24:8 1 (3,1) 6 (18,7) 2 (6,2)

Bigi S. и соавт., 2011 [29] 20 7 мес. – 
16 лет

1,86:1 0 2 (10) 17:4 н/д н/д н/д

Hugelshofer M. и соавт., 
2011 [9]

79 4 мес. – 
17 лет

1,07:1 1 (1,2) 3 (3,8) > 74: н/д н/д н/д н/д

Song J. и соавт., 
2011 [30]

85 6 мес. – 
17,9 года

1,66:1 9 (10,6) 9 (10,6) 65:23 8 (9,4) 13 (15,3) 10 (11,8)

Amato M.C. и соавт., 
2013 [8]

30 6 мес. – 
17 лет

1,5:1 5 (16,6) 5 (16,6) 23:7 4 (13,3) 5 (16,6) 2 (6,6)

Gross B.A. и соавт., 
2016 [31]

167 1 мес. – 
21 год

1,17:1 17 (10,2) 25 (15) 190:34 16 (7,3) 18 (8,1) 14 (6,3)

Суммарно 771 409:316 
(1,29:1)

46 / 668 (6,89) 84 / 713 
(11,78)

612:133 
(78,3:21,7)

62 / 684 (9,06) 72 / 702 
(10,26)

52 / 702 (7,41)

КМ – кавернозные мальформации, м/д – мальчики / девочки, супра/суб – супратенториальные / субтенториальные, н/д – нет данных
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Таблица 2. Анализ 17 серий наблюдений кавернозных мальформаций центральной нервной системы у детей по клинической картине и результатам 
хирургического лечения

Источник Количество наблюдений, абс. (%)

клиническая картина результаты хирургического лечения

СС ГБ ОНД ВЧК БС ОЛ Ул БИ Ух Л

Mazza C. и соавт., 1991 [20] 4 / 17 (23,5) н/д н/д 12 / 17 
(70,5)

0 15 / 17 
(88,2)

11 / 15 
(73,3)

1 / 15 (6,6) 3 / 15 (20) 0

Scott R.M., 1991 [21] 5 / 18 (27,7) 7 / 18 (38,8) 13 / 18 
(72,2)

12 / 18 
(66,6)

0 19 / 19 
(100)

17 / 19 
(89,4)

0 2 / 19 (10,5) 0

Giulioni M. и соавт., 1994 [22] 11 / 17 
(64,7)

1 / 17 (5,8) 5 / 17 (29,4) н/д 0 17 / 18 
(94,4)

14 / 17 
(82,3)

3 / 17 (17,6) 0 0

Di Rocco C. и соавт., 1997 [23] 13 / 24 
(54,1)

н/д 10 / 24 
(41,6)

19 / 24 
(79,1)

0 24 / 24 
(100)

23 / 24 
(95,8)

0 0 1 / 24 (4,1)

Mottolese C. и соавт., 2001 [24] 16 / 35 
(45,7)

1 / 35 (2,8) 10 / 35 
(28,5)

19 / 36 
(52,7)

5 / 36  
(13,8)

35 / 36 
(97,2)

30 / 35 
(85,7)

3 / 35 (8,5) 2 / 35 (5,7) 0

Орлов Ю.А. и Орлов М.Ю., 
2004 [6]

15 / 34 
(44,1)

19 / 34 
(55,9)

19 / 34 
(55,9)

19 / 34 
(55,9)

0 12 / 34 
(35,3)

8 / 12 (66,7) 2 / 12 (16,7) 1 / 12 (8,3) 1 / 34 (2,9)

Хачатрян В.А. и соавт., 
2006 [25]

5 / 22 (22,7) 8 / 22 (36,4) 5 / 22 (22,7) 8 / 22 (36,4) 0 22 / 22 
(100)

18 / 22 
(81,8)

4 / 22 (18,2) 0 0

Mottolese C. и соавт., 2007 [26] 12 / 46 
(26,1)

45 / 46 
(97,8)

н/д 34 / 46 
(73,9)

0 47 / 47 
(100)

43 / 47 
(91,5)

0 4 / 47 (8,5) 0

Lee J.W. и соавт., 2008 [3] 19 / 33 
(57,6)

н/д н/д 25 / 33 
(75,7)

0 25 / 33 
(75,7) 
и 8 / 33 
(24,2) – 
РХ

29 / 33 
(87,9)

4 / 33 (12,1) 0 1 / 33 (3)

Acciarri N. и соавт., 2009 [5] 28 / 40 (70) 11 / 40 
(27,5)

16 / 40 (40) 17 / 40 
(42,5)

0 42 / 42 
(100)

29 / 42 (69) 10 / 42 
(23,8)

3 / 42 (7,1) 0

Xia C. и соавт., 2009 [27] 31 / 65 
(47,7)

30 / 65 
(46,2)

8 / 65 (12,3) 13 / 65 (20) 2 / 65 (3,1) 62 / 66 
(93,9)

43 / 46 
(93,5)

1 / 46 (2,2) 2 / 46 (4,3) 0

Consales A. и соавт., 2010 [28] 13 / 32 
(40,6)

6 / 32 (18,8) 7 / 32 (21,8) 21 / 32 
(65,6)

0 28 / 32 
(87,5)

27 / 28 
(96,4)

1 / 28 (3,5) 0 0

Bigi S. и соавт., 2011 [29] 7 / 20 (35) 3 / 20 (15) 5 / 20 (25) 17 / 20 (85) 3 / 20 (15) 10 / 20 (50) 7 / 10 (70) 2 / 10 (20) 1 / 10 (10) 0

Hugelshofer M. и соавт., 
2011 [9]

41 / 79 (51) 8 / 79 (10) 14 / 79 (18) 18 / 79 (23) 0 79 / 79 
(100)

39 / 52 (72) 12 / 52 
(22,2)

1 / 52 (1,8) 0

Song J. и соавт., 2011 [30] 43 / 85 
(50,6)

н/д 29 / 85 
(34,1)

38 / 85 
(44,7)

4 / 85 (4,7) 80 / 85 
(94,1)

60 / 80 (75) 18 / 80 
(22,5)

2 / 80 (2,5) 0

Amato M.C. и соавт., 2013 [8] 16 / 30 
(53,3)

15 / 30 (50) 11 / 30 
(36,6)

16 / 30 
(53,3)

0 26 / 30 
(86,7)

23 / 26 
(88,5)

0 3 / 26 (11,5) 0

Gross B.A. и соавт., 2016 [31] 58 / 167 
(34,7)

н/д н/д 104 / 167 
(62,3)

43 / 167 
(25,8)

н/д н/д н/д н/д н/д

Суммарно 337 / 764 
(44,1)

154 / 438 
(35,16)

152 / 501 
(30,34)

392 / 747 
(52,48)

57 / 764 
(7,46)

551 / 604 
(91,23)

421 / 508 
(82,87)

61 / 508 
(12,01)

24 / 508 
(4,72)

3 / 508 
(0,59)

СС – судорожный синдром, ГБ – головная боль, ОНД – очаговый неврологический дефицит, ВЧК – внутричерепное кровоизлияние, БС – без симптомов, ОЛ – оперативное 
лечение, Ул – улучшение, БИ – без изменений, Ух – ухудшение, Л – летальность, н/д – нет данных, РХ – радиохирургия
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пациентов в  каждой категории, используя топо-
графо-анатомические критерии. Они разделили 
детей с  КМ на 4  категории [8]: G1  – КМ ствола 
мозга, G2 – КМ мозжечка, G3 – супратенториаль-
ные КМ с симптоматической эпилепсией, G4 – су-
пратенториальные КМ без эпилепсии.

Ю.В. Кивелев в своей монографии [19], осно-
вываясь на лечении 303 пациентов с КМ, пред-
ложил балльную хирургическую классифика-
цию КМ у детей и взрослых (табл. 3). К первой 
категории (1  балл) были отнесены пациенты 
с  каверномой супратенториальной локализа-
ции, но без фокального неврологического дефи-
цита; ко второй (2 балла) – с супратенториаль-
ными очагами, приводящими к возникновению 
фокального неврологического дефицита, или 
субтенториальными каверномами без очаго-
вой симптоматики; к третьей (3 балла) – с  глу-
бинными каверномами, сопровождающимися 
очаговым неврологическим дефицитом [19]. Эта 
классификация интересна для определения воз-
можного исхода хирургического лечения паци-
ентов с КМ.

C. von der Brelie и соавт. разделили пациентов 
с КМ-ассоциированной эпилепсией на 2 группы 
в  зависимости от анамнеза судорог  – менее или 
более 2 лет (группы А и Б соответственно) [35].

Этиология
Кавернозные мальформации считали врожден-
ной патологией, однако в  последнее время все 
чаще встречаются описания de novo [16], напри-
мер, после лучевой терапии.

Различают спорадические и  семейные (на-
следственные) формы каверном, которые не раз-
личаются между собой ни морфологическими 
особенностями, ни клиническими проявления-
ми [14, 15]. Семейные формы наследуются по 
аутосомно-доминантному типу с неполной пене-
трантностью [5, 14, 18], их частота варьирует от 0 
до 26,3% [5, 8, 11, 17, 31, 33], а в некоторых иссле-
дованиях достигает 50% [3]. За образование на-
следственных КМ ответственны 3 гена [5, 14, 18]:
• CCM1 (KRIT1), расположенный на 7q2-21 хро-

мосоме;
• CCM2 (MGC4607) – на 7p13-15;
• CCM3 (PDCD10) – на 3q2-27.

Наиболее частый и  хорошо изученный 
ген  – CCM1  – может встречаться в  любой эт-
нической группе, но наиболее характерен для 
испано-американской [6, 14, 18]. Существуют 
описания доброкачественности клинического 
поведения болезни у  пациентов, несущих гено-
тип CCM1, по сравнению со спорадическими КМ 
[14]. M.J. Vanaman и соавт. [17] относят семейные 
формы каверном к  факторам риска для более 
агрессивного клинического поведения. У паци-
ентов, несущих ген ССМ3, чаще возникают кро-
воизлияния, особенно у детей [5, 13, 33]. Нередко 
КМ обнаруживаются экстраневрально, преиму-
щественно на коже и в сетчатке глаза [14].

S.F. Ciricillo и соавт. опубликовали сообщение 
о  7  случаях возникновения данных аномалий 
после лучевой терапии [36]. Корреляция возник-
новения каверном с дозой радиации установле-
на в работе T. Koike и соавт. (табл. 4) [37].

Существует две теории возникновения 
радио индуцированных каверном: излучение 
может влиять на рост уже имеющейся КМ не-
больших размеров, вызывая внутричерепное 
кровоизлияние и, как следствие, развитие кли-
нической и  рентгенологической презентации; 
в ответ на излучение происходит мутация в ДНК 
клеток сосудистых структур, что приводит 
к формированию новых КМ. Пациенты с кавер-
номами, возникшими после лучевой терапии, 
имеют более высокий риск кровоизлияния [5].

Среди всех КМ центральной нервной си-
стемы радиоиндуцированные встречаются 
у 12–15% пациентов [11, 16]. После лучевой тера-
пии КМ развиваются у 31% детей [38]. Описаны 
случаи возникновения КМ через 2–6  лет после 

Таблица 3. Хирургическая классификация кавернозных мальформаций у детей и взрослых 
по Ю.В. Кивелеву [19]

Переменная Баллы

Локализация

базальные ганглии, субтенториальная, спинальная 2

супратенториальная 1

Фокальные неврологические дефициты

да 1

нет 0

Таблица 4. Корреляция возникновения кавернозных мальформаций с дозой радиации [37]

Доза радиации, Гр Частота возникновения 
каверном, %

0 0

6–12 46,2

18–30 100
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проведения курса лучевой терапии при лейке-
мии [37].

Локализация
По локализации все КМ делятся на супратенто-
риальные (большие полушария мозга), субтенто-
риальные (мозжечок) и КМ глубинного располо-
жения.

Кавернозные мальформации ствола головного 
мозга, таламуса и базальных ганглиев некоторые 
авторы объединяют термином «глубинные по-
ражения». Каверномы с  локализацией в  базаль-
ных ядрах крайне редки, на их долю приходится 
примерно  6% от всех КМ центральной нервной 
системы. Чаще КМ располагаются супратентори-
ально (в 65–91% случаев), реже – субтенториально 
(9–35%) [3, 4, 7, 11, 34]. 

Проведенный анализ 17  серий наблюдений 
КМ у  детей показал, что из 735  пациентов су-
пратенториальное расположение встретилось 
у  612  (78,3%), субтенториальное  – у  133  (21,7%). 
Супратенториальные каверномы чаще локализо-
вались в лобной (23,3–42,8%), теменной (3,3–44,2%) 
и височной (12,1–20%) [3, 5, 8, 39], реже в затылоч-
ной (2,3–10%) [3, 8, 9, 39] и островковой (3,3%) [8] 
долях, в таламусе и базальных ганглиях встреча-
лись в 0–23,5% случаев [5, 6, 9, 15, 19, 21–24, 26–31, 
40].

Распределение субтенториальных КМ было 
следующим: ствол мозга  – 0–35%, мозжечок  – 
0–13,8%  случаев [5, 6, 9, 15, 19, 21–24, 26–31, 40]. 
Среди стволовых форм КМ чаще локализова-
лись в  мосту (62,4–73,1%), реже в  среднем моз-
ге (13,5–17,7%) и  продолговатом (13,5–20%) [41]. 
Кавернозные мальформации мозжечка обна-
руживались у  52  (7,41%) из 702  детей [5, 6, 9, 15, 
19, 21–24, 26–31, 40], стволовые каверномы  – 
у 72 (10,26%), в таламусе и базальных ганглиях – 
у 62 (9,06%) из 684 детей.

Внутрижелудочковые КМ чаще распола-
гаются супратенториально (регистрируются 
у 4% детей среди каверном всех локализаций, для 
сравнения, у взрослых – в 2,5% случаев). Другие 
необычные места для детских внутричерепных 
КМ – зрительный перекрест, гипоталамус, мозо-
листое тело, пластинка четверохолмия и  пине-
альная область [5].

Сочетание КМ и венозных аномалий считает-
ся наиболее частой смешанной сосудистой маль-
формацией  – 2,1–100%  случаев [5, 11, 14, 16, 34]. 
Такой большой разброс связан с  диагностиро-
ванием венозных аномалий при семейных фор-
мах КМ (от 24 до 100% случаев), тогда как среди 
спорадических их доля не превышает 50% [14, 31]. 

В  литературе нет описаний радиоиндуцирован-
ных каверном с  венозными аномалиями. Среди 
различных локализаций венозные аномалии 
чаще встречаются у стволовых и мозжечковых ка-
верном [5]. B.A. Gross и соавт. при анализе 167 па-
циентов с церебральными КМ описали венозные 
аномалии у 20% пациентов, их распределение по 
локализациям было следующим: 50%  встреча-
лись среди мозжечковых, 21% – среди стволовых, 
19%  – среди глубинных супратенториальных 
и 15% среди долевых [31]. По данным некоторых 
авторов, от 18 до 93,3% каверном, ассоциирован-
ных с венозными аномалиями, имели в анамнезе 
симптоматическое кровоизлияние [16, 32].

Диагностика
Наиболее информативным методом диагности-
ки КМ признана МРТ, которая позволяет выя-
вить морфологические особенности мальформа-
ции и перифокальные изменения. Классическим 
МРТ-проявлением считается признак «попкор-
на», или «ягоды», окруженной по периферии 
кольцевидной зоной выпадения сигнала за счет 
накопления гемосидерина. Некоторые авторы, 
основываясь на данных МРТ, выделяют несколь-
ко характеристик сигналов МРТ (наличие сигна-
лов от гематомы, накопления гемосидерина, пе-
трификат), характерных для КМ [4, 39].

Каверномы не накапливают или незначи-
тельно накапливают контрастное вещество, по-
этому большинство авторов описывают КМ как 
«скрытое» сосудистое повреждение [31, 39, 40]. 
Информативность МРТ в  диагностике КМ со-
ставляет 68,6–96%  [2, 32]. Вместе с  тем S.M.  Lew 
и соавт. обнаружили каверному у 36,4% пациен-
тов по данным церебральной ангиографии [38].

Существует несколько классификаций каверном 
по данным нейровизуализации. Так, J.W. Lee и соавт., 
используя эту классификацию, обнаружили, что 
тип I встретился у 21,2% пациентов, тип II – у 54,5%, 
тип III – у 9,1%, а тип IV – у 15,2% [3]. Еще одну клас-
сификацию, базирующуюся на данных МРТ, предло-
жили J.M. Zabramski и соавт. [42] (табл. 5).

При компьютерной томографии выделяют сле-
дующие признаки КМ: гиперинтенсивный очаг 
с ровными контурами без перифокального отека 
и не накапливающий контрастное вещество.

Клинические проявления
Наличие сосудистых полостей, отложение гемо-
сидерина, кровоизлияния, участки тромбирова-
ния, склероза, кальцификации обусловливают 
особенности гемодинамики в  КМ, возмож-
ность нарушения мозгового кровообращения 
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различного типа и, вследствие этого, особенности 
клинических проявлений.

По своему течению КМ могут быть бессим-
птомными, острыми и  хроническими с  разви-
тием очаговой неврологической симптоматики, 
связанной с  кровоизлиянием, масс-эффектом 
или эпилепсией. Хроническое течение сопряже-
но с мелкими кровоизлияниями вокруг КМ, вы-
зывающими общемозговую и/или минимальную 
очаговую симптоматику, реже судорогами.

Клиническая симптоматика КМ зависит от 
локализации, расположения фокуса при симпто-
матической эпилепсии.

W.N. Al-Holou и соавт. показали, что 46% паци-
ентов не имели никаких клинических проявлений 
заболевания, у  43%  неврологические симптомы 
возникали остро, а у 11% были хроническими. Как 
оказалось в ходе исследования, КМ с новыми сим-
птомами имели больший размер – 19,8 ± 9,8 мм, для 
прочих групп средний размер составил 9,3 ± 6,3 мм. 
Новые неврологические симптомы представлены 
у 48% пациентов с субтенториальными КМ в отли-
чие от  26% с  супратенториальными КМ. Острый 
неврологический дефицит развивался при стволо-
вой локализации у 73% пациентов, а при каверноз-
ных ангиомах мозжечка – у 21%. Частота кровоиз-
лияний в этой серии составила 1,6% в год, при этом 
у  пациентов с  острыми симптомами  – 8%  в  год, 
в прочих группах – 0,2% в год [16].

Кровоизлияния из КМ у  детей описаны 
в 9–88% случаев [3, 5, 8–11, 43], тогда как у взрос-
лых  – в  8–37%  [5, 6, 10]. Как правило, кровоиз-

лияния из каверном небольшие  – микрокро-
воизлияния [43]. Кистозные изменения после 
кровоизлияний у  детей возникают в  2–4  раза 
чаще, чем у  взрослых [5, 33]. Тяжесть внутриче-
репных кровоизлияний из КМ в целом ниже, чем 
из артериовенозных мальформаций, но субтенто-
риальные могут привести к  фатальным послед-
ствиям [3]. К тому же риск кровоизлияния из ка-
верном, локализованных в задней черепной ямке, 
выше, чем у супратенториальных [4].

Частота кровоизлияний каверном, располо-
женных в стволе мозга, составляет 16,7% в год [31]. 
Кавернозные ангиомы небольших размеров чаще 
дают кровотечение. По некоторым данным, риск 
внутричерепного кровоизлияния выше у девочек 
и  у  пациентов с  положительным семейным ана-
мнезом [34], а  также у  пациентов с  множествен-
ными поражениями и  КМ, ассоциированными 
с  венозными аномалиями [31]. Анализ 17  серий 
наблюдений показал: у 392 из 747 детей с КМ раз-
вилось внутричерепное кровоизлияние, что со-
ставило 52,48% (см. табл. 1).

Еще одним проявлением церебральных ка-
вернозных ангиом становится симптоматическая 
эпилепсия. Пациенты в возрасте до 40 лет имели 
в  5,6  раза большую вероятность инвалидизации 
из-за судорог, чем больные старшего возраста, 
особенно если судорожные припадки начались 
в детстве [33]. Что касается КМ-ассоциированной 
эпилепсии, судороги могут быть спорадическими 
или постоянными и в некоторых случаях рефрак-
терными к противосудорожным препаратам [35]. 

Таблица 5. Сравнительные классификации кавернозных мальформаций по данным магнитно-резонансной томографии

Тип Avci E. и соавт. (2007) [4], Gross B.A. и соавт.  
(2013) [39]

Kim D.S. и соавт. (1997) [43] Zabramski J.M. и соавт. (1994) [42]

I Негомогенный гиперденсивный сигнал, в том 
числе с гипоинтенсивным ободком по 
периферии, неоднородный сигнал на Т1

Гиперинтенсивные Т1- и Т2-взвешенные 
МРТ указывают на наличие подострого 
кровоизлияния

На МРТ определяют зону повышенного сигнала 
в режиме Т1, характерную для подострого 
кровотечения

II Встречается в 54,5% случаев, частично 
тромбированная с неоднородным 
гиперденсивным сигналом на Т1 и Т2, 
участками тромбоза и «старых» 
кровоизлияний, на КТ – включения кальция

Характеризуется разделением на полости 
тромбоза – кровоизлияния разных возрастов 
в окружении глиоза и гемосидерина. 
Неоднородный сигнал на Т1- и Т2-взвешенных 
изображениях

Признаки МРТ характерны для классической 
кавернозной мальформации – полости 
заполнены кровью, участки тромбоза 
различной давности, очаги кровоизлияний 
и отложения гемосидерина в перифокальной 
зоне

III На Т1 и Т2 выявляют острую или подострую 
внутримозговую гематому, часто скрывающую 
кавернозную мальформацию, необходимо 
проведение повторной контрольной МРТ

Плохо визуализируется как маленький 
гипоинтенсивный очаг на Т1 и Т2

В режиме Т1 выявляют пониженный сигнал. 
В режиме Т2 очаг имеет гомогенно 
пониженный сигнал, что характерно для 
хронической гематомы в стадии резорбции

IV Кальцифицированная (50% ее объема и более) Острое кровоизлияние вне каверномы, как 
правило, приводит к прогрессирующим 
симптомам. Гиперинтенсивный сигнал на Т1-
взвешенных изображениях

В режиме Т2 обнаруживают точечные очаги 
пониженного сигнала, более характерные для 
телеангиэктазии

МРТ – магнитно-резонансная томография, КТ – компьютерная томография
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В нашем анализе судорожный синдром встретил-
ся у  337  (44,1%) из 764  детей (см. табл. 1) и  был 
основной жалобой при поступлении в стационар 
у 16–70% детей [3–6, 8–10, 12, 19, 21–24, 26–28, 30, 
31, 33, 42, 44] (для сравнения: у взрослых – в 30–
40% случаев [5]). У 19% детей с КМ и симптома-
тической эпилепсией поражение локализовалось 
в функционально значимых зонах коры больших 
полушарий, у 38% – в височной доле [35]. Частота 
КМ с  фармакорезистентной эпилепсией состави-
ла примерно 30% [9, 35]. Пациенты с КМ в корко-
во-подкорковых областях мозга, а также больные 
с  множественными поражениями имеют более 
высокий риск эпилепсии [5, 8]. При локализации 
каверном в лобной или височной долях риск появ-
ления судорог колеблется от 1,5 до 4,8% в год [8]. 
«Эпилептогенный очаг» характеризуется отложе-
нием железа и других продуктов распада крови во-
круг КМ [12]. J.W. Lee и соавт. предложили теорию 
патогенеза эпилептических припадков как резуль-
тата взаимодействия следующих факторов [3]:
• корковой локализации КМ;
• кальцификации и глиоза в окружающей анги-

ому паренхиме мозга;
• отложения гемосидерина по периферии ка-

верномы.
В литературе эпилептические припадки 

с вторичной генерализацией встретились в 36,4–
53,7% случаев, без нее – в 21,2–46,3% [3, 9].

B.A.  Gross и  соавт. (2013) описали серию 
больных с  каверномами базальных ганглиев: 
у  72,7%  детей в  дебюте заболевания было вну-
тричерепное кровоизлияние, у 9% – судорожный 
синдром, у 18,2% КМ стала находкой при выпол-
нении МРТ по другой причине [39].

Дифференциальный диагноз КМ следует 
проводить с  глиальными опухолями, тромбиро-
ванными артериовенозными мальформациями, 
кровоизлияниями в  новообразование, венозны-
ми кровоизлияниями, метастазами меланомы, 
токсоплазмозом, цистицеркозом [10, 15, 32].

Лечение
Лечебная тактика подразумевает наблюдение, 
оперативное вмешательство и  радиохирурги-
ческое лечение. В  большинстве исследований 
хирургическому лечению подверглись от  35,3 
до 100% детей с КМ, в среднем 90,1% (см. табл. 2).

Бессимптомные поражения с  локализацией 
в  стволе мозга рекомендуется наблюдать с  пе-
риодическим проведением МРТ [3]. Корковые 
и  подкорковые КМ должны быть удалены с  по-
мощью наименьшей кортикотомии или, когда это 
возможно, через борозды [5]. Дети в  сравнении 

со взрослыми обладают лучшей пластичностью 
мозга, у них также выше потенциал восстановле-
ния после радикальной хирургической резекции. 
А  значит, у  детей оправдана более агрессивная 
хирургическая тактика при КМ [33].

В работе B.A.  Gross и  соавт. [39] консерва-
тивное лечение глубинно расположенных КМ 
проведено у  45%  пациентов с  КМ небольшого 
размера (в среднем 0,98 см), КМ были асимптом-
ными, протекающими с судорожным синдромом 
и единичным кровоизлиянием. Хирургическому 
лечению подверглись 55%  детей с  симптомати-
ческими кровоизлияниями (средний размер КМ 
2,55  см). Обоснованность консервативного лече-
ния для больных с каверномами небольшого раз-
мера определялась следующими соображениями:

1) вероятность значительного повреждения 
окружающей паренхимы мозга во время крово-
излияния ниже у пациентов с небольшими КМ;

2) обеспечить безопасный хирургический до-
ступ к маленьким КМ сложнее, чем к большим;

3) небольшие повреждения имеют больше воз-
можностей для резорбции крови (и, предположи-
тельно, лучшее восстановление) после кровоиз-
лияний.

Крупные очаги чаще бывают симптоматиче-
скими, и  их больший размер увеличивает риск 
усугубления неврологического дефицита с  каж-
дым кровоизлиянием. К тому же крупные кавер-
номы легче дифференцировать своевременно. 
Авторы сделали вывод, что КМ базальных гангли-
ев размерами менее 1 см предпочтительно лечить 
консервативно, более 1 см – хирургически [40].

Некоторые исследователи для удаления ка-
верном базальных ганглиев и  таламуса реко-
мендуют использовать тубулярный ретрактор 
(англ. transparent tubular retractor system) с целью 
уменьшения хирургического доступа и тракции 
мозга [33]. 

Хирургическое лечение при наследственных 
формах КМ рассматривается только в  случаях 
с  прогрессирующим неврологическим дефици-
том с явлениями масс-эффекта или с кровоизли-
яниями [14].

Симптоматические КМ следует лечить агрес-
сивно из-за высокого риска повторного кровоиз-
лияния. Даже если операция влечет за собой вы-
сокие риски поражения таких важных областей, 
как ствол мозга, хирургическое удаление может 
предотвратить дальнейшее ухудшение из-за по-
вторного кровоизлияния [3].

C. von der Brelie и соавт. [35] предложили такти-
ку хирургического лечения КМ-ассоциированной 
эпилепсии с  учетом длительности наблюдения. 
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В группе А у 81,8% детей выполнено оперативное 
вмешательство в  следующем объеме: удаление 
очага поражения и частичное или полное удале-
ние гемосидерина, в группе Б также у 81,8% детей 
выполнено удаление каверномы, гемосидерина 
и  прилегающего неокортекса. Таким образом, 
в основу тактики заложен принцип: чем длитель-
ней анамнез, тем шире должна быть резекция.

Большинство авторов предлагают расширен-
ную резекцию, включающую помимо удаления 
каверномы резекцию окружающей зоны глиоза 
и  гемосидерина [3, 5, 33]. Но некоторые иссле-
дователи склоняются к  тому, чтобы оставлять 
окрашенные гемосидерином ткани в  ходе опе-
ративного вмешательства [11, 33]. M. Hugelshofer 
и соавт. удаляли весь «эпилептогенный очаг», что 
похоже на процедуру у  пациентов с  медиальной 
височной эпилепсией [9]. B.A. Gross и соавт. (2013) 
в серии из 189 пациентов удаляли только кавер-
ному без удаления окрашенной гемосидерином 

паренхимы мозга. Был сделан вывод, что нет не-
обходимости удалять перифокальную зону глио-
за и гемосидероза у детей с КМ-ассоциированной 
эпилепсией [11]. Близкие к этим данные опубли-
ковали J.H.  Noh и  соавт., что подтверждает су-
ждение об отсутствии необходимости удаления 
окружающего неокортекса у детей [33].

F. Knerlich-Lukoschus и  соавт. рекомендуют 
оставлять венозные ангиомы в ходе оперативного 
вмешательства по поводу КМ для предотвраще-
ния венозного инфаркта [32].

В настоящее время применяется нейронавига-
ция для минимизации доступа. Нейронавигация 
важна для лечения мелких глубинно расположен-
ных КМ, она также может помочь в  планирова-
нии точки доступа для минимизации хирургиче-
ского доступа [5]. Для определения локализации 
КМ активно используется интраоперационное 
ультразвуковое исследование головного мозга че-
рез сформированное трепанационное окно.

Рис. 1. Алгоритм лечения детей с кавернозной мальформацией стволовой (G1) и мозжечковой (G2) локализации по классификации M.C. Amato и соавт. [8]; 
МРТ – магнитно-резонансная томография
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Радиохирургия в  качестве альтернативного 
метода лечения глубинных или эпилептогенных 
КМ не имеет реальных преимуществ по сравне-
нию с  консервативным лечением и  по большей 
части не рекомендуется детям [5]. Однако при 
множественных КМ может рассматриваться как, 
пожалуй, единственный метод лечения.

M.C.  Amato и  соавт., основываясь на своей 
классификации (G1–G4), предложили алгоритм 
лечения детей с КМ [8] (рис. 1, 2).

Исходы
Согласно совокупным данным 17  серий на-
блюдений, благоприятные результаты отмече-
ны у  94,88%  пациентов, подвергшихся хирур-
гическому лечению. Улучшение достигнуто 
у 82,87% пациентов, без изменений были 12,01%, 
ухудшение отмечено только у  4,72%  детей 
(см.  табл. 2). Ухудшение состояния после опера-
тивного вмешательства зарегистрировано у  па-
циентов с  локализацией КМ в  функционально 
значимых зонах коры и  глубинных каверномах. 
Послеоперационная летальность была невелика, 
варьируя от 0 до 4,1% (в среднем 0,59%).

В работе Ю.В. Кивелева среди пациентов, от-
несенных к 1-й категории (62% от общего числа), 
87%  имели благоприятный отдаленный исход 

после операции, 13% – неблагоприятный; 2-й ка-
тегории (19% от общего числа) – 79 и 21%; 3-й ка-
тегории (19% от общего числа) – 46 и 54% соответ-
ственно [19].

Для оценки результатов хирургического ле-
чения КМ, ассоциированных с  симптоматиче-
ской эпилепсией, C. von der Brelie и  соавт. [35] 
применяли шкалу Международной лиги борьбы 
против эпилепсии (International League Against 
Epilepsy  – ILAE) [45]. В  группе А  (деление на 
группы А и Б отражено в классификации) у всех 
детей в катамнезе зарегистрирован класс ILAE 1. 
В  группе  Б класс ILAE 1 был у  63,6%, ILAE 2  – 
у 18,2%, ILAE 3 и ILAE 4 – по 9,1%. Авторы сдела-
ли вывод, что длительность анамнеза эпилепсии 
до хирургического лечения  – самый сильный 
предиктор исхода [35]. Терапию противосудо-
рожными препаратами получали 26,3% пациен-
тов, отнесенных к  классам ILAE 1 и  2. В  целом 
в  данном исследовании 59,1%  детей не нужда-
лись в  противосудорожных препаратах после 
операции [35].

M. Hugelshofer и соавт. [9] оценивали резуль-
тат по шкале J. Engel [46]. В катамнезе у 72% детей 
был класс Engel I, у 11% – Engel II, у 8% – Engel III, 
у 9% – Engel IV. Таким образом, у 91% детей было 
улучшение после хирургического лечения [9]. 

Рис. 2. Алгоритм лечения детей с кавернозной мальформацией супратенториальной локализации с симптоматической эпилепсией (G3) и без таковой (G4) по 
классификации M.C. Amato и соавт. [8]; МРТ – магнитно-резонансная томография
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Из 189  пациентов с  эпилепсией, ассоцииро-
ванной с  КМ, проанализированной B.A.  Gross 
и соавт. (2013), у 177 (94%) в катамнезе был Engel I, 
у 10 (5%) – Engel II и у 2  (1%) – Engel IV. При ка-
тамнестическом обследовании класс Engel I полу-
чен в 96% случаев, Engel II – в 3%, Engel IV – в 1%. 
Авторы пришли к  заключению, что нет необхо-
димости удалять перифокальную зону глиоза 
и  гемосидероза у  детей с  КМ-ассоциированной 
эпилепсией [11]. Еще в  одном исследовании без 
резекции гемосидерина у  всех 13  пациентов по-
сле операции был Engel I (у 77% – Engel IA, у 15% – 
Engel IB и  у  8%  – Engel IC); это подтверждает 
суждение о  том, что у  детей нет необходимости 
удалять окружающий неокортекс [4].

Прогноз
После хирургического лечения прогноз, как 
правило, благоприятный. В литературе не встре-
тилось описаний рецидива КМ после удаления. 
Не нашли мы и  описаний ухудшения невроло-
гического состояния в отдаленном периоде. Как 
показала серия исследований, риск разрыва 
субтенториальных каверном примерно в 30 раз 
выше, чем супратенториальных [44]. В  работе 
N. Acciarri и соавт. риск кровоизлияния для су-
пратенториальных КМ был 3,7%  в  год, субтен-
ториальных – 17,5% [5]. По данным M.C. Amato 
и соавт., риск повторного кровоизлияния выше, 
чем первичного,  – 22,9%  в  год против 0,25–
3,8% [8]. Другие авторы описывают риск повтор-
ного кровоизлияния в  пределах 4–5%  в  год [33, 
34]. В  исследовании B.A.  Gross и  соавт. (2016) 
для всех каверном ежегодный риск кровоизли-
яния варьировал от  0,3 до  11,3%, при этом для 
бессимптомных КМ риск геморрагической пре-
зентации был 0,3–0,5% в год, а риск повторного 
эпизода увеличивался до 18,2%  в  первые 3  года 
после первичного кровоизлияния со снижением 
до 4,8% в сроки от 3 до 5 лет и 3,3% в последую-
щие годы [31]. 

Неврологические расстройства после опера-
тивного лечения зависят от локализации КМ. 

При поверхностных КМ прогноз благоприят-
ный с  полным регрессом неврологических рас-
стройств. В  случае расположения КМ в  функ-
ционально значимых зонах или КМ глубинной 
локализации может наблюдаться умеренный 
и реже грубый неврологический дефицит.

Вероятность формирования КМ de novo среди 
семейных форм составляет 0,4–3%  на пациента 
в год [5, 31]. Динамическое наблюдение семейных 
форм КМ в течение длительного времени показа-
ло до 30% поражений de novo [14]. 

Заключение
В литературе описано довольно много серий на-
блюдений детей с КМ головного мозга, тем не менее 
есть ряд нерешенных вопросов. Существующие 
методы хирургического лечения КМ остаются 
спорными. Не определена однозначная тактика 
лечения каверном глубинной локализации (ствол 
мозга, таламус и базальные ядра), бессимптомных 
супратенториальных каверном и  КМ, располо-
женных в области функционально значимых зон 
коры больших полушарий. Сохраняется неопре-
деленность в объеме операции у пациентов с сим-
птоматической эпилепсией: нужно ли удалять пе-
рифокальный участок гемосидероза или нет?

Учитывая высокую вероятность повторных 
кровоизлияний, следует применять более агрес-
сивную тактику для снижения инвалидизации. 
При лечении КМ надо отдавать предпочтение 
возможности прямого микрохирургического 
удаления над радиохирургией. Активная хирур-
гическая тактика обоснована при полушарном 
расположении КМ больших полушарий мозга 
и  мозжечка с  бессимптомным и  симптоматиче-
ским течением заболевания вне функционально 
значимых зон. При множественных КМ следует 
проводить сдержанную тактику лечения с  при-
менением оперативных вмешательств только при 
кровоизлиянии. С  развитием микрохирургиче-
ской техники и  нейронавигационных методов 
возможно удаление КМ без нарушений в невро-
логическом статусе. 
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Cavernous malformation (CM) is a  rare vascular 
disorder of the brain in children. Its prevalence 
in the general population is in the range of 0.1 to 
0.9%, with about one quarter of cases occurring in 
children. This descriptive review presents an anal-
ysis of 17 publications in English and Russian liter-
ature on the series of children with cavernomas 
of the central nervous system and describes their 
etiology, pathophysiology, clinical particulars, and 
methods of diagnosis, management, prognosis 
and outcomes in pediatric practice. In most of the 
published studies, surgery was performed for 35.3 
to 100% of the CM diagnosed during a  hemor-
rhage. The indications for surgical management of 
CM have been poorly described, and this issue re-
mains unresolved so far. There is also no consensus 
on the treatment strategy for deeply located cav-
ernomas (brainstem, thalamus and basal ganglia), 
asymptomatic supratentorial cavernomas and CM 

located in the functionally important zones of the 
cortex. Criteria for determination of the interven-
tion volume in patients with CM and symptomatic 
epilepsy have not been determined, as well. All 
these issues require further evaluation in multi-
center randomized trials.

Key words: cavernous malformation, brain cav-
ernous hemangioma, central nervous system, 
brain vascular malformations, epilepsy, children, 
diagnosis, surgery, treatment, outcome
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