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КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ БОЛЕЗНИ МОЯМОЯ 
У БЕРЕМЕННОЙ

Болезнь Моямоя (клуб дыма, туман) развивается, как правило, у детей и взрослых трудоспособного возраста и заклю-
чается в медленно прогрессирующем сужении просвета внутричерепных сегментов внутренней сонной артерии, 
начальных отделов передних и средних мозговых артерий вплоть до их полной окклюзии. С компенсаторной целью в 
головном мозге успевает образовываться множество мелких коллатералей, которые визуально на ангиограммах 
головного мозга напоминают клубок дыма.
Болезнь Моя-моя встречается крайне редко (в Европе, США, Японии, странах Африки), её распространённость даже 
в самых эндемичных районах составляет всего лишь 0,35 на 100000 населения.
В представленной статье описан редкий клинический случай Болезни Моямоя у беременной. Учитывая оптимальную 
выбранную тактику ведения пациентки, был получен благоприятный исход для женщины и плода.
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A CLINICAL CASE OF MOYAMOYA DISEASE IN A PREGNANT WOMAN

Moyamoya disease (a puff of smoke, fog) develops, as a rule, in children and adults of working age and consists in a slowly 
progressive narrowing of the lumen of the intracranial segments of the internal carotid artery, the initial sections of the anterior 
and middle cerebral arteries up to their complete occlusion. With a compensatory purpose, many small collaterals have time 
to form in the brain, which visually resemble a ball of smoke on brain angiograms.
My-my disease is extremely rare (in Europe, USA, Japan, Africa), its prevalence even in the most endemic areas is only 0.35 per 
100,000 population.
This article describes a rare clinical case of Moyamoya disease in a pregnant woman. Considering the optimal chosen 
management tactics of the patient, a favorable outcome was obtained for the woman and fetus.
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Болезнь Моямоя (клуб дыма, туман) развивается, 
как правило, у детей и взрослых трудоспособ-

ного возраста и заключается в медленно прогресси-
рующем сужении просвета внутричерепных сегмен-
тов внутренней сонной артерии, начальных отделов 
передних и средних мозговых артерий вплоть до их 
полной окклюзии. С компенсаторной целью в голов-
ном мозге успевают образовываться множество мел-
ких коллатералей, которые визуально на ангиограм-
мах головного мозга напоминают клубок дыма 
[1, 2].

Болезнь Моямоя встречается крайне редко (в 
Европе, США, Японии, странах Африки), её рас-
пространённость даже в самых эндемичных районах 
составляет всего лишь 0,35 на 100000  населения 
[3, 4].

В клинической картине у детей преобладают 
частые приступы головной боли, быстрая утомляе-
мость, отставание в умственном и физическом раз-
витии. У взрослых нередко возникают транзитор-
ные ишемические атаки, а итогом развития 
заболевания чаще всего являются ишемический 
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инсульт и/или паренхиматозно-субарахноидальные 
кровоизлияния [5, 6].

Причины развития болезни до конца неизвест-
ны, хотя большую роль в этом отдают генетической 
предрасположенности и семейным факторам.

Диагноз Моямоя подтверждается на основании 
данных МСКТ или МРТ-ангиографии сосудов 
головного мозга, но «золотым» стандартом является 
селективная церебральная ангиография, при кото-
рой выявляются стенозы или окклюзии терминаль-
ных отделов внутренних сонных артерий и прокси-
мальных отделов передней и средней мозговых 
артерий, а также патологическая сосудистая сеть в 
области окклюзий. При этом изменения носят дву-
сторонний характер [7, 8].

У пациентов с симптомным течением заболевания 
и/или признаками гипоперфузии головного мозга 
показано хирургическое лечение, которое заключа-
ется в формировании прямых либо непрямых экс-
тра-интракраниальных анастомозов. У взрослых ча-
ще всего применяют прямой анастомоз между темен-
ной или лобной ветвями поверхностной височной ар-
терии и корковой ветвью средней мозговой артерии, 
тогда как у детей более эффективными являются не-
прямые анастомозы, или синангиозы. При создании 
синангиоза богато кровоснабжаемые мягкие ткани 
скальпа фиксируют к поверхности мозга, тем самым 
создавая условия для неоангиогенеза. Из синанги-
нозисов чаще всего применяют энцефало-дуро-арте-
рио-синангиоз. Также возможны другие варианты и 
сочетания прямого и непрямого анастомозов [9, 10].

У больных Моямоя на фоне аномального вну-
тримозгового кровотока нередко формируются гемо-
динамические аневризмы интракраниальных арте-
рий с риском развития кровоизлияния и летального 
исхода. Внутричерепные аневризмы определяются 
примерно у 10 % пациентов, а внутричерепные кро-
воизлияния разной локализации – у 60 %. В таких 
случаях возникает необходимость клипирования, 
либо рентгенэндоваскулярной эмболизации анев-
ризм при помощи микроспиралей [11].

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ

Пациентка Г., 27  лет, находилась в Кузбасской 
клинической больнице им. С.В. Беляева, где ей 
установлен диагноз Болезнь Моямоя.

Женщине проведено полное клинико-лаборатор-
ное, МСКТ обследование. В последующем она наблю-
далась по поводу беременности и была родоразреше-
на в Перинатальном центре.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ

Пациентка Г., работает преподавателем, прожи-
вает в селе. Родилась преждевременно, массой 
2300  г, у матери были единственные роды путем 
кесерева сечения, в анамнезе у матери гипертониче-
ская болезнь.

Имеет редкое хроническое прогрессирующее 
заболевание сосудов головного мозга Моямоя. В 

анамнезе пациентка имела в 2012 г. преждевремен-
ные роды в 30 недель мертвым плодом по причине 
тяжёлой преэклампсии. Повышение артериального 
давления впервые отметила при беременности до 
160/100 мм рт. ст., принимала допегит, вес плода 
менее 1 кг.

В феврале 2013  г. обращалась к неврологу по 
месту жительства с жалобами на чувство онемения 
в нижней губе слева, кончиков пальцев левой кисти, 
нарушение речи – плохо выговаривала слова, через 
непродолжительное время полное восстановление 
без лечения. В ноябре 2013  г. обратилась к тера-
певту по месту жительства с жалобами на головную 
боль, повышение АД до 170 мм рт. ст., выставлен 
диагноз: Артериальная гипертензия. Принимала 
амлодипин 5 мг, эналаприл 5 мг. Дообследование не 
проводилось.

С мая 2014 г. началось ухудшение в состоянии 
после эмоционального стресса – развода. Повторно 
появились речевые нарушения: легкое затруднение 
при подборе слов, чувство онемения и неловкости 
при выполнение точных движений в правой руке, 
изменился почерк, буквы стали мелкими, снизилась 
память на текущие события. К врачам не обраща-
лась, полного регресса симптомов не было. 
Очередное ухудшение осенью 2014  г. – речевые 
нарушения стали более выраженными, отметила 
насильственные быстрые движения в пальцах пра-
вой кисти в период засыпания. Получала лёгкую 
метаболическую терапию амбулаторно по месту 
жительства, состояние без динамики.

Впервые обратилась к неврологу ККБ им. 
С.В. Беляева в марте 2015 г. Направлена на госпи-
тализацию в неврологическое отделение. В стацио-
наре проведено МРТ головного мозга: множествен-
ные постишемические кисты в лобных и теменных 
долях обоих полушарий. Кортикальные участки 
острого нарушения мозгового кровообращения, 
подострый период. Выраженное сужение отделов 
передней и средней мозговых артерий. По МСКТ 
головного мозга с болюсным контрастированим – 
четкие радиологические признаки болезни Моямоя.

Направлена на консультацию к нейрохирургу в 
Федеральный центр нейрохирургии г. Новосибирска 
для решения вопроса о возможности реконструктив-
ной операции. Весной 2015 г. проведены два рекон-
структивных вмешательства с обеих сторон на экс-
тракраниальных отделах церебральных артерий 
головного мозга – краниотомия, создание двойного 
экстра- и интракраниального анастомоза между 
теменной и лобной ветвями левой передней верхней 
артерии и мозговым 4-м сегментами левой средней 
мозговой артерии. На фото 1-10 представлены 
результаты операции.

Вторая беременность в 2016 г. Диагностирована 
неразвивающаяся беременность в сроке 6-7 недель, 
с выскабливанием полости матки.

Настоящая беременность третья, планированная, 
с предгравидарной подготовкой – фолиевая кисло-
та. Постановка на учет в сроке 13 недель, женщина 
наблюдалась регулярно. На первом приеме у тера-
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Рисунки 1-10
Результаты операции краниотомии, создания двойного экстра- и интракраниального анастомоза между теменной 

и лобной ветвями левой передней верхней артерией и мозговым 4-м сегментами левой средней мозговой 
артерии

Figure 1-10
The results of the craniotomy operation, the creation of a double extra and intracranial anastomosis between the parietal 

and frontal branches of the left anterior superior artery and the cerebral 4th segment of the left middle cerebral artery
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певта по месту жительства диагностировано АД 
140/90 мм рт. ст., назначен допегит 250 мг 2 раза 
в сутки. Направлена на консультацию в 
«Перинатальный центр» ККБ им. С.В. Беляева.

В перинатальном центре установлен диагноз: 
Гипертоническая болезнь 3 стадии, степень достиг-
нутая 1, риск 4. АД на приеме 120/80 мм рт. ст. 
Все клинические и биохимические анализы в преде-
лах нормы.

Осмотр невролога: Болезнь Моямоя. ХИГМ, 
постишемическая глиозно-кистозная энцефаломаля-
ция в левой лобной доле, Острое нарушение мозго-
вого кровообращения в 2013 г., 2014 г., состояние 
после реконструктивных операций, частичная 
моторная афазия, легкая пирамидная недостаточ-
ность.

Консультация офтальмолога: Миопия средней 
степени. Ангиодистония сетчатки.

Консультирована акушером-гинекологом: АД 
120/70 мм рт. ст.

УЗИ плода: Плод на 14,4 недель по фетометрии. 
Патологии со стороны плода не выявлено. 
Пренатальный биохимический скрининг: ниже 
популяционного.

УЗИ плода через две недели: Плод на 16,3 недель 
по фетометрии. Патологии со стороны плода не 
выявлено.

В сроке 20-21  неделя проведен пренатальный 
консилиум. Заключение консилиума: Согласно при-
каза № 736 от 03.12.2007 г. класс IX. п. 7, вына-
шивание беременности абсолютно противопоказано, 
так как имеется высокий риск материнской смерт-
ности – повторных инсультов и кровоизлияний, 
судорожного синдрома и перинатальных осложне-
ний, тяжелой фетоплацентарной недостаточности, 
преждевременных родов, преэклампсии.

Женщина категорически отказалась от прерыва-
ния беременности. О возможных осложнениях 
предупреждена. Письменный отказ от прерывания 
беременности получен. На консилиуме даны реко-
мендации: осмотр невролога не реже 1 раза в месяц 
при стабильном течении заболевания, при появле-
нии мозговой симптоматики, нарастании неврологи-
ческого дефицита – госпитализация в отделение 
акушерской патологии беременности ККБ в любом 
сроке, дородовая госпитализация в сроке 36 недель 
в Перинатальный центр.

Результаты лабораторных и инструментальных 
методов исследования:

ЭКГ: умеренные изменения миокарда.
Эхо-КГ: отделы сердца не изменены, ФВ 67 %.
УЗИ плода: Плод на 24,1 недель по фетометрии. 

Патологии со стороны плода не выявлено.
Доплерометрия: Нарушения маточно-плацен-

тарного кровотока не выявлены.
Общий анализ мочи: норма, посев мочи на 

флору: эпидермальный стафилококк 105, белок в 
суточной моче: 0,183 г/л.

СМАД: На фоне приема Допегита 250 мг 2 раза 
в сутки, в амбулаторных условиях, суточный про-
филь систолического и диастолического АД нормо-

тензивного типа в течение всех суток исследования. 
Среднее АД 130/77 мм рт. ст., ночью 108/56 мм 
рт. ст. Максимальный подъем АД 155/97 мм рт. ст. 
во время ходьбы.

ЦДС БЦА: брахиоцефальные артерии проходи-
мы. Ход обеих артерий умеренно прямолинейный в 
костном канале за счет шейного остеохондроза.

Консультация невролога: при осмотре со сторо-
ны нервной системы неврологическая симптоматика 
не выявлена.

Эхо-ЭГ: Очаг патологической активности не 
выявлен. Специфическая эпилептическая актив-
ность не зарегистрирована. Общемозговые измене-
ния с признаками лёгкой дисфункции гипотала-
мо-диэнцефальных отделов головного мозга.

УЗИ почек от 20.04.17 г.: без патологии.
УЗИ плода в динамике: Плод на 30,2 недель по 

фетометрии. Патология плода не выявлена.
Консультация невролога: Состояние компенси-

рованное.
Консультация акушера-гинеколога: АД 

120/80 мм рт. ст.
Клинические и биохимические анализы в норме.
УЗИ плода в динамике: Плод на 34,3 недели по 

фетометрии. Живот на 31,4 недели по фетометрии – 
имеются признаки асимметричной формы ЗВУРП 
1-2 степени. Предположителньая масса плода 2000 г. 
Патология плода не выявлена. Плацента 3 степени. 
Амниотический индекс 14. Длина шейки матки 
40 мм, внутренний зев замкнут.

Доплерометрия в динамике: Нарушение маточ-
но-плацентарного кровотока 1А степени, без нару-
шения плодово-плацентарного кровотока.

Консультация акушера-гинеколога в динамике: 
Беременность 35  недель. Пациентка предъявляет 
жалобы на головные боли. АД 130/100 мм рт. ст. 
на обеих руках на фоне приема препарата допегит 
250-125-250 мг. Учитывая срок беременности, АД, 
ЗВУР плода, рекомендована госпитализация в отде-
ление акушерской патологии беременности ККБ для 
определения тактики ведения.

При поступлении в отделение акушерсткой пато-
логии беременности женщина предъявляет жалобы 
на головные боли, жажду, потягивающие боли 
внизу живота. АД 140/90 мм рт. ст. на обеих руках. 
Назначен допегит 250  мг 3  раза в сутки, магния 
сульфат 25  % в/в через инфузомат 32  мл/час в 
течение 30 минут, затем 4 мл/час в течение суток.

Мазок на флору из влагалища: нормоценоз 
влагалища.

Общий анализ мочи: белок 0,12 г/л, бактерии 
++.

Белок в суточной моче: 0,24 г/л.
Общий анализ крови: Нв 95  г/л, тромбоциты 

255.
ЭКГ: Ритм синусовый. Нормальное положение 

электрической оси сердца. Патологии нет.
Биохимический анализ крови: гипопротеинемия, 

билирубин и печеночные трансаминазы в норме.
Консультация офтальмолога: Глазное дно без 

патологии.
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Проведен консилиум. Заключение консилиума: 
С учетом церебральной симптоматики, ЗВУР плода, 
анамнеза, нельзя исключить тяжелую преэклампсию. 
Вероятнее всего, имеет место ухудшение течения 
основного заболевания. Дальнейшее пролонгирова-
ние беременности нецелесообразно и сопряжено с 
высоким риском развития инсульта у матери и 
перинатальных потерь. Показано оперативное родо-
разрешение путем операции кесарево сечение в 
экстренном порядке.

В день проведения консилиума проведено родо-
разрешение женщины. 

Заключение: Преждевременные оперативные 
роды в сроке 36  недель. Лапаротомия по 
Пфанненштилю. Экстренное кесарево сечение по 
поводу тяжёлой преэклампсии. Родился живой, 
недоношенный, гипотрофичный мальчик, массой 
2150 г, 7/7 баллов по Апгар, новорожденный пере-
водится с целью наблюдения в отделение патологии 
новорожденных. Общая кровопотеря: 500 мл. Риск 
гнойно-септических осложнений высокий, проведе-
на антибиотикопрофилактика ампициллин-сульбак-
там 3,0 в/в.

Пациентка для дальнейшего наблюдения переве-
дена в отделение общей реанимации, затем в аку-
шерское обсервационное отделение. Поздний после-
родовый период протекал без осложнений. 
Инволюция матки удовлетворительная. Заживление 
шва первичным натяжением.

При выписке пациентки из послеродового отде-
ления на 7-е сутки даны необходимые рекоменда-
ции: прием допегита 250  мг 2  раза в сутки, под 
контролем АД, с коррекцией дозы при необходимо-
сти. Согласно клиническим протоколам профилак-
тики венозных тромбоэмболических осложнений, 
необходимо продолжить введение низко-молекуляр-
ных гепаринов (фраксипарин 0,3  мл п/к 1  раз в 
сутки в течение 6 недель с момента родоразрешения 
под контролем гомеостазиограммы, ношение ком-
прессионного трикотажа в течение трех месяцев). 
Продолжить прием препаратов железа под контро-
лем общего анализа крови, ферритина. Наблюдение 
терапевта, невролога по месту жительства.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

В представленной статье описан редкий клини-
ческий случай Болезни Моямоя у беременной. 
Учитывая оптимальную выбранную тактику ведения 
пациентки, был получен благоприятный исход для 
женщины и плода.

Информация о финансировании и конфликте 
интересов

Исследование не имело спонсорской поддержки.
Авторы декларируют отсутствие явных и потен-

циальных конфликтов интересов, связанных с 
публикацией настоящей статьи.
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