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Патология сосудов головного мозга при­
влекает к тебе внимание прежде всего в связи 
с увеличением числа больных с артериальной 
гипертензией, заболеваниями сердца, сахарным 
диабетом. В то же время отмечается факт на­
растания сосудистых поражений мозга воспа­
лительного генеза, возможность распознавания 
которых значительно укрепилось при внедре­
нии в практическую деятельность магнитно- 
резонансной (МРТ) и компьютерной томогра­
фии (КТ), церебральной ангиографии [1, 2, ].

Церебральная симптоматика сопровож­
дает первичные системные васкулиты (СВ): 
узелковый полиартериит (УП) [4], синдром 
Черг-Стросса [5], гранулематоз Вегенера [6], 
синдром Бехчета [7], а также инфекционные и 
опухолевые заболевания, саркоидоз, лекар­
ственную гиперчувствительность и диагнос­
тируется при таких ревматических заболева- 
ниях(РЗ) как системная красная волчан- 
ка(СКВ), реже -  системная склеродермия, рев­
матоидный артрит (РА), дерматомиозит, пер­
вичный синдром Шегрена [3].

Дискуссионным остается вопрос об изо­
лированных цереброваскулитах, поскольку у 
ряда больных при углубленном клиническом 
обследовании могут быть выявлены признаки 
того или иного РЗ, однако у части больных по­
ражение ограничивается только сосудами го­
ловного мозга. Наиболее полный обзор по дан­
ной проблеме представлен в статьях J. Т. Lie 
(1991) [3], причем автор включил «Первичный 
ангиит ЦНС» в патогенетическую классифика­
цию васкулитов [8] в раздел гранулематозных 
(гигантоклеточных) артериитов; и все же эта 
группа больных остается наименее изученной.

Считают, что впервые изолированный
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гранулематозный ангиит центральной нервной 
системы (ЦНС) был описан Harbitz в 1922 году 
среди «неизвестных форм артериитов», кото­
рые впоследствии стали называть «неинфекци­
онными гранулематозными ангиитами ЦНС» 
или « изолированными ангиитами ЦНС» или 
«гигантоклеточными артериитами, вовлекаю­
щими мелкие менингеальные или внутрицереб- 
ральные сосуды» [3, 9]. Заболевание встреча­
ется во всех возрастах (средний возраст 44 
года с колебаниями от 3 до 75 лет ), соотноше­
ние мужчин и женщин 5:3 или 4:3 [10].

Заболевание может протекать остро -  от
3 дней до 6 недель или приобретать хроничес­
кое и прогрессирующее течение от 1 до 5 лет. 
60%- 70%) больных умирают в течение первого 
года, а у трети, реже половины, выживших име­
ются признаки тяжелого поражения нервной 
системы [11].

Церебральный васкулит характеризует­
ся такими признаками как головная боль, су­
дороги, менингеальный синдром, острая энце­
фалопатия, психические синдромы, деменция, 
прогрессирующее снижение интеллекта, ин­
сульты, а также диплопия, нарушения зрения, 
нистагм, что свидетельствует о возможном 
вовлечении краниальных нервов, вплоть до их 
параличей [1, 3]. В то же время экстрапирамид- 
ная симптоматика и нарушение кровообраще­
ния в стволе мозга при изолированных формах 
встречаются редко. Имеются данные, что це- 
реброваскулиты могут сопровождаться невро­
патией или поражением мышц, а также вовле­
чением внутренних органов [1], что позволяет 
трактовать, может быть, не совсем коррект­
но, эти наблюдения как цереброваскулит с си­
стемными проявлениями.

Диагноз цереброваскулита в этих случа­
ях ставится при обнаружении очаговой невро­
логической симптоматики, изменений на глаз­
ном дне, снижении зрения, признаков наруше­
ния мозгового кровообращения, а также по ре-
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Рисунок 1.
Больная К. Церебральные инфаркты и признаки атрофии коры головного мозга.
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Рисунок 2. Больная Г. МР-томограмма головного мозга: расширение конвекситального 
пространства.
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зультатам МРТ и КТ. При ангиографическом 
исследовании выявляются множественные сег­
ментарные неровности сосудистой стенки, ло­
кальные или диффузные, частичные или пол­
ные, циркулярные или эксцентричные стено­
зы и дилятации мелких и средних интракрани­
альных артерий с возможным формированием 
аневризм, выраженные или умеренные наруше­
ния кровотока [3]. Лабораторные признаки ос­
трофазовых реакций и изменение показателей 
гуморального и клеточного иммунитета под­
тверждают наличие воспаления, как правило, 
иммунного генеза. Обычно процесс поражает 
мелкие или средние артерии и редко -  вены 
мозга и менингеальных оболочек с развитием 
сегментарного, некротизирующего или грану­
лематозного васкулита, часто сопровождаю­
щегося тромбозом.

Прогноз изолированных цереброваску- 
литов, подтвержденных данными ангиограмм, 
улучшается при использовании агрессивной 
иммуносупрессивной терапии [12, 36] или ком­
бинации стероидов и цитотоксических препа­
ратов [1]. Так, описано 12-летнее наблюдение 
больного, у которого гистологически был под­
твержден первичный ангиит ЦНС [12]. Однако 
возможно прогрессирование процесса, несмот­
ря на иммуносупрессивную терапию в дозах, 
достаточных даже для предотвращения реак­
ции отторжения почечного трансплантата [13].

Интересные наблюдения приведены в 
работе С. S. Padovan и соав. [14] о развитии 
ангиита ЦНС у 5 больных с хронической реак­
цией «трансплантат против хозяина» через не­
сколько лет после аллогенной пересадки кост­
ного мозга. У больных определялась локаль­
ная неврологическая симптоматика и нейропси- 
хические расстройства, а при МРТ обнаруже­
ны перивентрикулярные поражения белого ве­
щества, лакунарные или распространенные ин­
фаркты, лейкоэнцефалопатия и геморрагии. 
Также описан случай церебральной ангиопатии 
у женщины 39 лет, у которой после родов раз­
вился геморрагический инсульт, а через 32 ме­
сяца -  субарахноидальное кровоизлияние. Це­
ребральная ангиография выявила диффузную 
нерегулярность ветвей средней мозговой арте­
рии, наличие распространенных вазоспазмов и 
классических васкулитов. Неврологические 
симптомы и данные транскраниального доп­
плеровского исследования нормализовались 
после короткого курса кортикостероидов в 
высокой дозе [15].

Другой вариант изменений церебральных 
сосудов при РЗ- это васкулопатия. Еще R. Т.

Johnson и Е. P. Richardson [16] обнаружили, что 
при СКВ поражения ЦНС встречаются от 25% 
до 75% случаев, среди которых 30%) классифи­
цировали как невоспалительные васкулопатии 
и только 12, 5%) как васкулит. Васкулопатия 
имеет место при антифосфолипидном синдро­
ме (АФС), в то же время некоторые авторы 
изменения церебральных сосудов при СКВ с 
АФС расценивают как васкулит [17] или соче­
тание васкулита и васкулопатии. При синдро­
ме Снеддона наблюдаются прогрессирующая 
деменция на фоне атрофии мозга, корковые и/ 
или подкорковые церебральные инфаркты и 
выраженные перивентрикулярные изменения 
белого вещества, что подтверждается и наши­
ми наблюдениями ( рисунок 1). При церебраль­
ной ангиографии в этих случаях определяют­
ся диффузные окклюзии мелких и средних со­
судов мозга, что соответствует понятию вас­
кулопатии [18].

Безусловно, дифференциальный диагноз 
васкулита и васкулопатии клинически очень 
труден [19, 20]. С. Г. Раденска и В. А. Насоно­
ва [21] предложили морфологические призна­
ки поражения сосудов при васкулитах и вас- 
кулопатиях. В то же время морфологические 
исследования вещества мозга или мозговых 
оболочек, которые рекомендуют некоторые за­
рубежные исследователи прижизненно [12, 13], 
с деонтологических позиций затруднено и ис­
пользуются, как правило, при изучении аутоп- 
сийного материала.

Среди многих причин церебральных вас­
кулитов обсуждаются инфекционные процес­
сы, первичные системные васкулиты с вовле­
чением сосудов головного мозга, вторичные 
ангииты при различных системных заболева­
ниях и такие факторы как лекарственная за­
висимость и опухолевые процессы [22]. В воз­
никновении цереброваскулита при аутоиммун­
ных расстройствах не исключается роль виру­
сов Herpes zoster [10] и Varicella zoster [23, 24], 
вируса гриппа А (НЗ N2) [25], Т- лимфотроп- 
ного вируса типа III [26] и вируса гепатит С 
[27], грибков [28] и микоплазменной инфекции 
[29, 30]. Цереброваскулиты отмечены при 
СПИДе [31]. У детей с поражением ЦНС при 
наличии вируса иммунодефицита типа 1 вы­
явлены цереброваскулиты с инфильтрацией 
сосудистой стенки CD + Т лимфоцитами, при­
чем большинство этих клеток было также 
CD8 + и CD45RO +. Именно эти клетки обус­
ловливают ВИЧ-1-ассоциированные васкули­
ты ЦНС и васкулопатии, а также поврежде­
ние эндотелия и гематоэнцефалического барь­
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ера у детей [32]. Имеются данные, что при 
Varicella zoster virus -  ассоциированных цереб- 
роваскулитах эффективен ацикловир [33].

При морфологическом исследовании оп­
ределяются локальные, сегментарные, некро- 
тизирующие или гранулематозные ангииты 
лептоменингеальных или паренхиматозных 
мелких сосудов, обычно чередующиеся, а так­
же признаки острого, подострого и закончив­
шегося процесса с фиброзом интимы [3].

Гистологически первичные ангииты 
ЦНС могут быть гранулематозными с нали­
чием гигантских клеток, некротизирующими, 
лимфоцитарными или смешанными и проявля­
ются развитием множественных церебральных 
инфарктов [34]. Среди воспалительных инфиль­
тратов чаще встречаются лимфоцитарные с 
небольшим количеством нейтрофилов, эозино- 
филов, гистиоцитов и плазматических клеток. 
Определяются также клетки типа Ланганса и 
клетки инородных тел.

Следует отметить и точку зрения ряда 
авторов, что при первичных церебральных ан- 
гиитах СОЭ может оставаться нормальной, так 
же как другие гематологические показатели, 
нередко отсутствуют и серологические марке­
ры аутоиммунных заболеваний [3].

В плане дифференциальной диагностики 
при изолированных целебральных васкулитах 
следует исключать прежде всего саркоидоз [3], 
лимфопролиферативные заболевания, АФС. 
При ангиографии острая артериальная гипер­
тензия может симулировать картину церебро- 
васкулита [35].

Н. J. Cloft и соав. [37] сравнили диагнос­
тические возможности МРТ и ангиографии при 
церебральных васкулитах. У 9 больных при ан­
гиографии было выявлено 50 областей с нали­
чием васкулитов, тогда как на МРТ 17(34%) из 
них были верифицированы как неизмененные, 
что позволило авторам говорить о приоритете 
ангиографии в диагностике церебрального вас­
кулита, что подтверждают и другие авторы 
[22]. При ангиографии выявляются множе­
ственные сегментарные стенозы церебральных 
артерий, иногда чередующиеся с веретенооб­
разными расширениями [22]. В то же время М. 
G. Pomper и соав. [38] считают, что эти мето­
ды несут разную информацию о церебровас- 
кулитах. По их данным, только 65% изменений, 
видимых на МРТ, обнаруживаются при анги­
ографии, тогда как 44% изменений, доказанных 
на ангиограммах, определяются при МРТ. По­
ражения локализуются в основном в субкорти­
кальных отделах белого вещества, кортикаль­

ном сером веществе, глубоком сером и белом 
веществе и мозжечке. МРТ признана чувстви­
тельным методом диагностики церебральных 
васкулитов, хотя необходимо использовать оба 
исследования для определения сосудистых по­
ражений головного мозга J. М. Ferro и соав. 
[39] также определяют МРТ как наиболее чув­
ствительный метод диагностики церебрально­
го васкулита, тогда как многие ангиографи- 
ческие признаки считают неспецифическими.

Занимаясь в течение длительного време­
ни проблемой системных васкулитов, мы на­
чали разработку клинических, лабораторных 
и инструментальных признаков цереброваску- 
литов. Под наблюдением находилось более 500 
больных системными васкулитами. На каждо­
го больного заполнялась стандартизированная 
карта. Использовались лабораторные и имму­
нологические исследования, КТ и МРТ, ульт­
развуковая транскраниальная допплерография, 
электрофизиологическое обследование (реоэн- 
цефалография и электроэнцефалография).

Статистическая обработка в созданной 
базе данных проводилась с помощью персональ- 
ного компьютера на основе программы 
“Fox Pro”. Математическая обработка вклю­
чала программы дисперсионного и последова­
тельного статистического анализа с вычисле­
нием средних величин и их ошибок, средних 
квадратичных отклонений, дисперсионного 
анализа, коэффициентов корреляции, вариации.

Углубленное неврологическое обследо­
вание, проведенное у 233 больных, позволило 
выявить патологию головного мозга с очаго­
выми симптомами у 84, 5% больных.

Прежде всего, обращает на себя внима­
ние группа лиц 21-47 лет, имеющих наруше­
ния мозгового кровообращения по типу инсуль­
та. Всех этих пациентов в зависимости от сро­
ка возникновения инсульта, наличия висце­
ральной патологии можно было условно раз­
делить на четыре группы. Первую группу (45 
человек) составляли женщины (средний воз­
раст -  33, 4 года), не имевшие типичных при­
чин для развития инсульта (артериальная ги­
пертензия, ранний атеросклероз, патология сер­
дца и почек, применение контрацептивных гор­
мональных препаратов), у которых нарушение 
мозгового кровообращения явилось дебютом 
заболевания, хотя при обследовании у части 
больных были выявлены СКВ, УП или СВ (от­
мечалось повышение антител к нДНК и анти­
тел к кардиолипину).

У второй группы больных (48 человек, 
средний возраст -  40, 1 год) острая церебро­
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васкулярная патология развивалась на фоне 
функциональной недостаточности сердечно­
сосудистой системы, хронических заболеваний 
почек, стойкой артериальной гипертезии, при 
развитии ДВС - синдрома. При исследовании 
иммунологического статуса у части из этих 
пациентов выявлялось повышение ЦИК.

Наибольший интерес представляла тре­
тья группа, состоявшая из 7 человек (средний 
возраст -  35, 8 лет), в анамнезе не имевших за­
болеваний ЦНС, у которых клинически выяв­
лялась только патология головного мозга, в ос­
новном в виде стойких головных болей, про­
грессирующего снижения памяти на текущие 
события, нарастающего астенического и вес­
тибулярного синдромов, вегетососудистой не­
достаточности и рассеянной микроорганичес- 
кой симптоматики в виде легкой асимметрии 
лицевой иннервации, недостаточности конвер­
генции глазных яблок, снижения брюшных 
и/или подошвенных рефлексов. У двух паци­
ентов из этой группы наблюдались стойкие зри­
тельные галлюцинации. На глазном дне отме­
чена ангиопатия сосудов сетчатки. Не выяв­
лено изменений в общих и биохимических ана­
лизах крови и мочи, нарушений кровообраще­
ния в экстра-и интракраниальных сосудах по 
данным реоэнцефалографии, допплерографии 
и дуплексного сканирования. В иммуннограм- 
ме у этих пациентов обнаруживалось повыше­
ние IgG (19, 4±1, 2 г/л), IgG антител к кардио- 
липину (41, 1 ±2, 8 GPL) и/или HLA-DR (18, 6±2, 
2%). При проведении МРТ выявлялось умерен­
ное расширение конвекситальных пространств, 
преимущественно теменно-височных областей, 
и/или гиперинтенсивные очаги в Т2 режиме в 
количестве 2 и более перивентрикулярно раз­
мерами менее 5 мм (рисунок 2). Противовос­
палительная терапия, используемая для лече­
ния РЗ, дала положительный результат.

Ряд больных обращались на консульта­
цию по направлению окулиста в связи с ухуд­
шением зрения, вплоть до амавроза, наличием 
увеита, кератоконьюнктивита, ишемического 
неврита и другой патологии органа зрения. Ан­
гиопатия сосудов сетчатки имела место у 41% 
этих больных, флебопатия- у 14%, ретиновас- 
кулит- у 6%, ангиоспазм- у 13%, ангиосклероз- 
у 18%, патологии не выявлено только у 16%) 
больных. Нередко в анамнезе имели место ре­
цидивирующие, выраженные аллергические 
реакции. Как показывает наш, пока еще неболь­
шой в этом плане опыт, назначение в подоб­
ных случаях нестероидных противовоспали­
тельных препаратов в виде инъекций диклофе-

нака, а затем пероральных препаратов этой 
группы, дезагрегантов, добавление при нали­
чии признаков воспалительной активности 
умеренных доз глюкокортикостероидов, а при 
резком ухудшении зрения и выраженных при­
знаках активности -  использование пульс-те- 
рапии дают положительный эффект. Весьма 
перспективно, по нашему мнению, в этих слу­
чаях использование циклоспорина А, особен­
но при потере зрения.

Нарушение зрения определяет тяжелый 
прогноз болезни Бехчета, при которой также 
отмечены цереброваскулиты. Можно присое­
диниться к точке зрения тех исследователей, ко­
торые предлагают включить болезнь Бехчета 
в диагностический поиск при наличии рециди­
вирующего увеита, потому что иммуносупрес- 
сивная терапия может предотвратить необра­
тимые изменения в стекловидном теле и сет­
чатке, а также и развитие полной слепоты [40].

Таким образом, как показали наши иссле­
дования, основная цереброваскулярная пато­
логия может расцениваться как церебральный 
васкулит, когда острая неврологическая сим­
птоматика развивается на фоне активного им­
мунного воспаления, что сопровождается по­
вышением антител к кардиолипину (aKJI IgG), 
антител к нДНК, или как ангиоэнцефалопатия, 
когда наблюдается постепенное нарастание 
очаговых изменений со стороны головного 
мозга и при выраженной сопутствующей вис­
церальной патологии, или как, возможный изо­
лированный церебральный васкулит при нали­
чии субъективной симптоматики (цефалгичес- 
кий и мнестический синдромы), в сочетании с 
иммунологическими сдвигами и изменениями 
на МРТ и отмечается эффект от терапии 
ex juvantibus (нестероидные противовоспали­
тельные средства и кортикостероиды). Одна­
ко третья группа требует дальнейшего наблю­
дения и изучения, поскольку вертификация изо­
лированного церебрального васкулита в на­
ших условиях составляет определенные труд­
ности в связи с отсутствием четких клиничес­
ких критериев и невозможностью проведения 
биопсии оболочек и/или головного мозга. В 
тоже время у этих больных нередко имеются 
иммунные нарушения без выявления конкрет­
ной нозологической формы.

Таким образом, проблема изолированных 
васкулитов ЦНС только начинает разрабаты­
ваться. Применение таких новых методов ин­
струментальной диагностики как КТ и МКТ, а 
также прижизненной биопсии открывает опре­
деленные диагностические перспективы.
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