
Под мелкими церебральными сосудами понимают все

сосудистые структуры (мелкие перфорирующие артерии,

артериолы, капилляры, венулы и мелкие вены) диаметром

от 5 мкм до 2 мм, расположенные в веществе головного

мозга (паренхиматозные) и субарахноидальном простран-

стве (лептоменингеальные) [1]. Мелкие артерии и артерио-

лы делятся на пенетрирующие («корковые» и «медулляр-

ные» артерии) и перфорирующие (кровоснабжающие ба-

зальные ядра, зрительный бугор и структуры ствола голов-

ного мозга) [1, 2]. Поверхностные и глубокие артериолы

представляют собой конечные ветви, имеют ограниченные

коллатерали и встречаются в пограничной зоне вокруг бо-

ковых желудочков [1].

Церебральная болезнь мелких сосудов (ЦБМС) – тер-

мин, относящийся к различным патологическим состояни-

ям и механизмам, которые приводят к поражению мелких

сосудов белого и серого вещества головного мозга, и ис-

пользуемый для описания нейропатологических, клиниче-

ских и нейровизуализационных феноменов. Трудности изу-

чения ЦБМС связаны с невозможностью прижизненной

визуализации мелких мозговых сосудов, часто практически

бессимптомным течением заболевания и недостаточным

внедрением унифицированных подходов к терминологии и

диагностике [2, 3]. Клиническая значимость ЦБМС заклю-

чается в том, что она служит основной причиной сосуди-

стых когнитивных нарушений (КН), связана с постураль-
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ными, тазовыми расстройствами и де-

прессией, а также приводит к возраст-

ассоциированной потере независимо-

сти. ЦБМС является непосредствен-

ной причиной каждого пятого ин-

сульта, в два раза повышает риск раз-

вития мозговой катастрофы, сопря-

жена с геморрагическими осложнени-

ями антитромботической терапии и

системного тромболизиса [2, 3].

Представляя собой процесс, снижаю-

щий структурный и функциональный

церебральный резерв, ЦБМС оказы-

вает негативное влияние на течение

других неврологических болезней, в

частности болезни Альцгеймера и бо-

лезни Паркинсона, и должна рассмат-

риваться в качестве важнейшей тера-

певтической мишени [4–6]. ЦБМС

представляет собой основной суб-

страт дисциркуляторной энцефалопа-

тии, под которой понимается хрони-
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Таблица 1. М РТ - х а р а к т е р и с т и к а  м а р к е р о в  Ц Б М С  ( п о  S T R I V E  v 1  [ 1 1 ] ,  с  д о п о л н е н и я м и )

Маркер                                          Описание

Примечание. ВИ – взвешенные изображения, КТ – компьютерная томография, ДВИ – диффузионно-взвешенные изображения.

Недавний мелкий 
подкорковый инфаркт

Лакуна

Гиперинтенсивность белого 
вещества сосудистого 
происхождения

Периваскулярные 
пространства

Церебральные 
микрокровоизлияния

Корковый 
поверхностный сидероз

Острый клинически 
явный микроинфаркт

Не острый корковый 
микроинфаркт

Атрофия мозга

Недавний инфаркт в зоне кровоснабжения одной перфорирующей артериолы с соответствующими клини-
ческими симптомами, возникшими в течение нескольких предыдущих недель, размером до 20 мм

Круглый овальный подкорковый очаг с однородным МР-сигналом, идентичным ликвору, диаметром 
от 3 до 15 мм, соответствующий предшествующему мелкому острому подкорковому инфаркту или крово-
излиянию в зоне кровоснабжения одной перфорирующей артериолы

Изменение сигнала от белого вещества различного размера со следующими характеристиками: гиперин-
тенсивность на Т2-взвешенных импульсных последовательностях (FLAIR) без кавитации (сигнал отлича-
ется от ликвора). Очаги в подкорковом сером веществе или стволе носят название «подкорковая гиперин-
тенсивность»

Заполненные жидкостью пространства, следующие по ходу сосуда, когда он проходит через серое или бе-
лое вещество. Пространства имеют интенсивность сигнала, аналогичную ликвору, во всех импульсных по-
следовательностях. Пространства кажутся линейными при визуализации параллельно ходу сосуда и имеют
округлую или овальную форму, диаметром обычно <3 мм, при визуализации перпендикулярно ходу сосуда

Небольшие (обычно 2–5 мм в диаметре, но иногда до 10 мм) участки выпадения МР-сигнала, определяе-
мые на последовательности T2* или других последовательностях градиентного эхо, чувствительных по
магнитной восприимчивости

Четко очерченные криволинейные гомогенные зоны понижения сигнала (черные) на последовательности
T2* или других последовательностях градиентного эхо в поверхностных слоях коры, субарахноидальном
пространстве. Если в соответствующей зоне отмечается также гиперинтенсивность сигнала от субарахнои-
дального пространства на FLAIR (или снижение плотности на КТ), рекомендуется термин «острые конве-
кситальные субарахноидальные кровоизлияния»

Гиперинтенсивный МР-сигнал на ДВИ. Изо- или гипоинтенсивный МР-сигнал измеряемого коэффици-
ента диффузии (ADC) (для исключения эффекта Т2-просвечивания на Т2-ВИ). Изо- или гиперинтенсив-
ный МР-сигнал по T2*-ВИ или другой последовательности градиентного эхо, чувствительной по магнит-
ной восприимчивости. Любое расположение очага инфаркта. Наибольший размер <5 мм

Гиперинтенсивный МР-сигнал на Т2-ВИ последовательности (FLAIR и Т2). Гипоинтенсивный МР-сигнал
на Т1-ВИ. Изоинтенсивный МР-сигнал на T2*-ВИ последовательности или другой последовательности
градиентного эхо, чувствительной по магнитной восприимчивости. Локализация в пределах коры голов-
ного мозга и наибольший размер <4 мм. Отличаются от видимых периваскулярных пространств. Видимы
по крайней мере в двух плоскостях (сагиттальной, поперечной, корональной)

Уменьшение объема головного мозга, не связанное с конкретным макроструктурным фокальным повреж-
дением, таким как травма или инфаркт. Инфаркт не включается в данное понятие

Рис. 1. МРТ-маркеры ЦБМС. а – гиперинтенсивность белого вещества (FLAIR); 

б – лакуна (FLAIR); в – расширенные глубокие периваскулярные пространства

(T2); г – кортикальная атрофия (T2); д – острый (недавний) лакунарный 

инфаркт (ДВИ); е – острый клинически явный церебральный микроинфаркт

(ДВИ); ж – глубокие церебральные микрокровоизлияния (SWAN); з – фокальный

корковый поверхностный сидероз (SWAN)
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чески протекающее сосудистое забо-

левание головного мозга, проявляю-

щееся расстройством его функций [7]. 

К л а с с и ф и к а ц и я
С точки зрения патогенеза 

L. Pantoni классифицирует ЦБМС на 

6 типов [1, 2]: 

1) спорадическая неамилоидная

микроангиопатия (СНАМА);

2) спорадическая и наследствен-

ная церебральная амилоидная ангио-

патия (ЦАА);

3) наследственная ЦБМС

(CADASIL, CARASIL, MELAS, бо-

лезнь Фабри, ЦБМС на фоне мутации

гена COL4A1 и др.);

4) воспалительная и иммуно-

опосредованная ЦБМС;

5) венозный коллагеноз;

6) другие варианты. 

Цель настоящего обзора заклю-

чается в сравнительной характеристи-

ке СНАМА, ЦАА и CADASIL с пози-

ций диагностики и лечения в при-

кладном аспекте, тогда как общие во-

просы освещены в предыдущих пуб-

ликациях [8–10].

М Р Т - м а р к е р ы  
Основными проявлениями ЦБМС по данным магнит-

но-резонансной томографии (МРТ) служат лакунарные ин-

фаркты (ЛИ), лакуны, гиперинтенсивность белого вещест-

ва (ГБВ), расширение периваскулярных пространств

(ПВП), церебральные микроинфаркты (ЦМИ), а также

внутримозговые кровоизлияния (ВМК), церебральные ми-

крокровоизлияния (ЦМК) и корковый поверхностный си-

дероз (КПС; табл. 1, рис. 1) [1–3, 11].

С п о р а д и ч е с к а я  н е а м и л о и д н а я  
м и к р о а н г и о п а т и я  
СНАМА имеет возраст-ассоциированный характер и

развивается под влиянием атеросклероза, артериальной ги-

пертензии (АГ), сахарного диабета (СД), а также других сер-

дечно-сосудистых факторов риска (ФР) [1]. 

Известно, что средний преморбидный уровень систо-

лического артериального давления (АД) в течение 20 лет

строго ассоциирован с выраженностью МРТ-проявлений

ЦБМС у пациентов (когорта OXVASC) с ишемическим ин-

сультом (ИИ) или транзиторной ишемической атакой

(ТИА) [12]. На этой же когорте продемонстрировано, что у

лиц моложе 60 лет МРТ-проявления ЦБМС, особенно

ЦМК, связаны с функцией почек [13]. Неограниченное по-

требление соли рассматривается в качестве значимого ФР

прогрессирования ЦБМС [14]. При СД наблюдается тесная

взаимосвязь между ЦБМС и ретинальными микроваску-

лярными аномалиями [15]. Данные взаимосвязи позволяют

говорить о континууме, составляющими которого являются

АГ, хроническая болезнь почек, СД и ЦБМС [16]. Помимо

влияния традиционных сосудистых ФР, все большее значе-

ние в патогенезе ЦБМС отводится генетическим предпо-

сылкам (конкретные локусы, например 16q24.2; генетиче-

ские варианты, которые ранее считались ассоциированны-

ми с семейными формами ЦБМС, – COL4A2; гетерогенные

мутации при рецессивных формах моногенных вариантов

ЦБМС – HTRA1 [17–19]), а также микробиому полости рта

и заболеваниям периодонта [20, 21]. 

СНАМА вовлекает преимущественно мелкие перфо-

рирующие артерии в области базальных ядер и глубокого

белого вещества, которые поражаются по механизму арте-

риолосклероза, фибриноидного некроза, липогиалиноза,

дистального атеросклероза и формирования микроанев-

ризм [1, 2]. Важнейшими звеньями патогенеза заболевания

служат эндотелиальная дисфункция, повышение проницае-

мости гематоэнцефалического барьера (ГЭБ), гипоперфу-

зия («ЦБМС пенумбра»), нейровоспаление, нарушение

структуры и функций отдаленных участков мозга (вторич-

ная атрофия), дезорганизация структурных и функциональ-

ных связей головного мозга [1, 2, 3, 6, 22, 23].

В качестве основных нейровизуализационных марке-

ров СНАМА рассматриваются (рис. 2): ЛИ, лакуны, расши-

рение ПВП, ВМК и ЦМК в глубоких отделах полушарий и

стволе головного мозга, а также ЦМИ и ГБВ (лейкоареоз).

Под ПВП (Вирхова–Робина) понимают пространства,

окружающие мелкие мозговые сосуды. В течение длительно-

го времени физиологическая роль ПВП и патологическая

значимость их расширения оставались неясными. ПВП яв-

ляются основным элементом описанной в 2012 г. глимфати-

ческой (глиально-лимфатической) системы, поддерживаю-

щей гомеостаз в головном мозге. Благодаря регуляции тока

цереброспинальной жидкости в паренхиме глимфатическая

система осуществляет клиренс токсичных веществ и достав-
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Рис. 2. Спектр МРТ-маркеров у пациента 59 лет со спорадической неамилоидной

ангиопатией, проявляющейся сосудистой деменцией на фоне длительно протекаю-

щей артериальной гипертензии. Результат Монреальской шкалы когнитивных

функций – 11 баллов, батареи лобных тестов – 6 баллов. а – гиперинтенсивность

белого вещества (FLAIR); б – лакуна (FLAIR, ДВИ, Т2); в – расширенные глубокие

периваскулярные пространства (T2); г –глубокое церебральное микрокровоизлия-

ние (SWAN); д – долевое церебральное микрокровоизлияние (SWAN); е – корти-

кальная атрофия (Т1)
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ку сигнальных молекул, а также метаболитов, необходимых

для функционирования мозга. Ключевая роль в регуляции

глимфатического пути принадлежит аквапорину 4 (водным

каналам), а основным драйвером тока жидкости является

пульсация мозговых сосудов. Примечательно, что глимфати-

ческий клиренс, в том числе бета-амилоида, происходит 

преимущественно во сне [24]. С учетом данных представле-

ний, расширение ПВП расценивается как патологическое со-

стояние, поскольку оно ассоциировано с лакунарным инсуль-

том, ГБВ, КН, АГ, отложением амилоида, системным воспале-

нием, нарушением ГЭБ и церебральной атрофией [25].

Лакунарные инфаркты при СНАМА важно отличать,

во-первых, от стриокапсулярных инфарктов (>20 мм), свя-

занных с эмболией или тромбозом средней мозговой артерии,

атеромой в устье нескольких перфорирующих артерий, а так-

же поражением передней ворсинчатой артерии, и, во-вторых,

от лакун на фоне атероматоза интракраниальной магистраль-

ной артерии или проксимальной перфорирующей артериолы

(branch atheromatous disease – BAD). Очаги, связанные с BAD,

имеют больший размер, расположены в проксимальной части

базальных ядер и часто не сопровождаются другими маркера-

ми ЦБМС. На уровне очага при помощи нативной МРТ мож-

но увидеть бляшку магистральной артерии [26]. Так как боль-

шинство лакун бессимптомны, то у пациента с лакунарным

инфарктом в острой стадии на фоне СНАМА обязательно

должны определяться лакуны с типичной локализацией на

границе ГБВ [27]. Установление диагноза ЛИ у пациентов без

идентифицированного при ДВИ МРТ клинически актуаль-

ного очага сомнительно, как и верификация данного типа ин-

сульта лишь на основании наличия «лакунарного синдрома»

(ввиду того что у 16–23% пациентов имеют место клинико-

нейровизуализационные диссоциации) [28]. 

ЦМИ считаются наиболее распространенной формой

церебральных инфарктов, и их идентификация возможна при

помощи диффузионно-взвешенной и высокопольной струк-

турной МРТ. ДВИ позволяет визуализировать ЦМК диамет-

ром до 1–2 мм лишь в остром периоде. Случайное выявление

на ДВИ одного-двух ЦМИ может отражать возникновение их

в течение года в количестве нескольких сотен [29]. Маленькие

клинически явные очаги на ДВИ определяются у 23–41% па-

циентов в течение 3 мес после ВМК, у 15% пациентов с ЦАА

и недавним ВМК, у 6% пациентов с ИИ и 1–4% пациентов с

КН и деменцией [30]. Единичный ЦМИ объемом 0,2 мм3 (или

диаметром 0,5 мм) может нарушать нейрональную функцию в

корковой зоне, по крайней мере в 12 раз превосходящей раз-

мер очага [31], что указывает на возможность рассмотрения

ЦМИ в качестве одного из субстратов сосудистых КН [32].

Для СНАМА характерно расположение ЦМК в глубо-

ких подкорковых или инфратенториальных областях. В по-

пуляционных исследованиях частота выявления ЦМК уве-

личивается с возрастом: с 6% в 45–50 лет до 36% к 80 годам

и старше. При этом у лиц без сосудистых ФР встречаемость

ЦМК составляет всего 2,3%. Частота ЦМК в популяции лиц

без инсульта достигает 5%. При ИИ ЦМК выявляются у

15–35% пациентов, при геморрагическом инсульте – у

19–83% больных. Среди пациентов с ИИ ЦМК наиболее

часто обнаруживаются при его лакунарном варианте

(26–62%) [33, 34]. 

У пожилых пациентов без инсульта наличие ЦМК ас-

социировано с повышением 5-летнего риска как ишемиче-

ского (2,6%), так и геморрагического инсульта (0,7%). Наи-

большая клиническая значимость ЦМК, безусловно, связана

с тем, что их наличие повышает риск развития ВМК, особен-

но на фоне антитромботической терапии. Наличие ЦМК ас-

социировано с увеличением риска ИИ в 2 раза и геморраги-

ческого инсульта в 6 раз. У пациентов с пятью и более ЦМК

риск ВМК повышен в 14 раз, тогда как риск ИИ – в 2,7 раза.

При данном количестве ЦМК абсолютные риски ишемиче-

ского и геморрагического инсульта сравниваются [34, 35].

Частота ЦМК у пациентов после внутривенного тромболи-

зиса составляет 24%, и их определение сопряжено с повы-

шенным риском клинически явной геморрагической транс-

формации и худшего функционального исхода, особенно

при идентификации более 10 микрокровоизлияний [36]. 

Клинические варианты СНАМА гетерогенны и вклю-

чают как острые цереброваскулярные события (ЛИ, ВМК),

так и синдромы, характеризующиеся хроническим, зачастую

прогрессирующим течением (сосудистые КН, постуральные

нарушения, депрессия и тазовые расстройства) [1–3]. 

ЦБМС в настоящее время рассматривается в качестве

одной из основных причин сосудистых КН и постуральных

расстройств [2], и с данной патологией связаны 45% случа-

ев деменции [1]. Показано, что большее число признаков

ЦБМС на МРТ сопряжено с более низким когнитивным

статусом у здоровых пожилых лиц, при этом снижение ког-

нитивных функций происходит параллельно с нарастанием

проявлений патологии белого вещества. Ядром КН при

ЦБМС являются замедление скорости психомоторных про-

цессов и регуляторные нарушения, подробная характери-

стика которых представлена в нашем обзоре, посвященном

сосудистым КН [9].

В качестве воспалительного варианта СНАМА можно

рассматривать болезнь Бинсвангера, которая устанавлива-

ется при наличии клинического синдрома, включающего

гиперрефлексию, нарушение ходьбы и регуляторные КН.

Данные нарушения развиваются на фоне АГ и/или СД и со-

провождаются наличием нейровизуализационных и лик-

ворных биомаркеров демиелинизации, воспаления и повре-

ждения ГЭБ [37]. С практической точки зрения выделение

данного подвида ЦБМС не имеет большой практической

ценности, так как не влияет на тактику ведения пациентов. 

Церебральная амилоидная ангиопатия. Согласно дан-

ным аутопсии, ЦАА определяется у 21% лиц в возрасте

61–70 лет, 42% лиц в возрасте 71–80 лет, 57% лиц в возрасте

81–90 лет и 69% лиц в возрасте 91–100 лет [38]. ЦАА разви-

вается в результате хронического дегенеративного процес-

са, при котором средняя оболочка паренхиматозных арте-

риол теряет гладкомышечные клетки с одновременным от-

ложением эозинофильного гиалинового материала, преи-

мущественно состоящего из более растворимого бета-ами-

лоида-40, и развитием ряда вторичных изменений [39]. 

В основе ЦАА лежит нарушение элиминации белков вслед-

ствие прогрессирующей недостаточности периваскулярно-

го интерстициального дренажа. Поэтому расширение ПВП

в подкорковом белом веществе представляется одним из ос-

новных МР-маркеров ЦАА [40]. Отложение амилоида вы-

зывает эндотелиальную дисфункцию, нарушение ауторегу-

ляции мозгового кровотока и целостности ГЭБ [41]. Спора-

дическая ЦАА обычно развивается в пожилом и старческом

возрасте, протекает в легкой форме и остается клинически

не актуальной, тогда как у пациентов ключевые проявления

заболевания значительно варьируют. Возможно, клиниче-
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ская и МРТ-гетерогенность ЦАА, отражающая ее разные

нейропатологические подтипы, связана с особенностями

цереброваскулярного отложения амилоида [41] и определя-

ется воздействием генетических и сосудистых ФР [42].

Основные нейровизуализационные маркеры ЦАА

включают: долевые гематомы, множественные строго доле-

вые ЦМК, КПС, ГБВ, корковые ЦМИ и МРТ-видимые

ПВП в полуовальном центре [43] (рис. 3).

Клинические варианты ЦАА представлены спонтан-

ными долевыми ВМК, КН и деменцией, а также транзитор-

ными фокальными неврологическими эпизодами (ТФНЭ)

и амилоид-ассоциированным воспа-

лением.

ТФНЭ ассоциированы с конвек-

ситальными субарахноидальными

кровоизлияниями или КПС [41].

ТФНЭ наблюдаются у 14% пациентов

с ЦАА и представляют собой рециди-

вирующие стереотипные транзитор-

ные (до нескольких минут или часов)

эпизоды парестезий, онемения или

парезов. Распространяющийся харак-

тер, короткая продолжительность и

стереотипность эпизодов могут указы-

вать на их эпилептический генез, кор-

ковую распространяющуюся деполя-

ризацию или вазоспазм. Наличие

ТФНЭ связано с повышенным риском

симптомных долевых ВМК [42].

Умеренная и выраженная ЦАА

ассоциирована с низкой скоростью

восприятия и нарушением эпизодиче-

ской памяти [44]. От пациентов с БА

лица с ЦАА отличаются относительно

сохранной эпизодической памятью

при наличии регуляторных наруше-

ний, тогда как от пациентов с ИИ –

более низкими исполнительными и

нейродинамическими показателями

[45]. С точки зрения существующих

патогенетических классификаций

ЦАА-ассоциированные КН уместнее

отнести к сосудистым КН, несмотря на то что в течение бо-

лезни неминуемо присоединяется вторичная нейродегене-

рация [9, 46].

Постановка диагноза ЦАА проводится с применением

Бостонских критериев 2018 г., согласно которым диагноз

вероятной ЦАА устанавливается пациентам 55 лет и старше

при наличии по данным КТ или МРТ множественных доле-

вых, корковых или корково-подкорковых кровоизлияний

(ВМК, ЦМК, допускаются мозжечковые кровоизлияния)

или единичных долевых, корковых или корково-подкорко-

вых кровоизлияний в сочетании с КПС при отсутствии дру-

гих причин кровоизлияний [10, 47]. 

Прижизненная диагностика ЦАА обычно связана с

манифестацией долевого ВМК, часто локализованного в за-

тылочных и задних височных областях [48]. Нейропатоло-

гические исследования свидетельствуют о том, что частота

ЦАА-ассоциированных ВМК у пожилых составляет от 2 до

23% [49] и доля ЦАА составляет 33% в структуре ВМК на

фоне болезни мелких сосудов [50] и 54% в структуре доле-

вых гематом [51]. Развитие ВМК у пациентов с нетяжелой

ЦАА провоцируется АГ и приемом антитромботических

препаратов [49]. Пациенты с ЦАА-ассоциированным ВМК,

в сравнении с больными с гипертензионными кровоизлия-

ниями, моложе, чаще имеют ВМК в анамнезе и низкое АД

при поступлении, у них больше размер гематом и редко раз-

вивается прорыв крови в желудочки [50, 51]. У пациентов с

ЦАА-ассоциированным ВМК в 5 раз выше риск рецидива

геморрагического инсульта, чем у пациентов с гипертензив-

ным ВМК; этот риск еще больше повышается при приеме

антикоагулянтов [52, 53]. В 2018 г. предложены Эдинбург-

ские КТ- и генетические диагностические критерии доле-

вых ЦАА-ассоциированных ВМК. Согласно данным крите-

риям, наличие глубинной гематомы без САК, пальцевых

вдавлений и АРОЕ е4-генотипа позволяет исключить уме-

ренную или выраженную ЦАА, тогда как высокая вероят-

ность умеренной или выраженной ЦАА наблюдается при

долевом ВМК в сочетании с САК и пальцевыми вдавления-

ми или при наличии всех трех маркеров [54]. Важно отме-

тить, что ЦАА выступает в роли наиболее частой причины

САК у пожилых пациентов [55].

Множественные долевые ЦМК являются одним из

ключевых маркеров ЦАА и позволяют оценивать динамику

заболевания [41]. Наличие долевых ЦМК помогает прогно-

зировать ежегодный риск развития ВМК, равный 5%, тогда

как годовой риск рецидива ВМК при СНАМА составляет

2% [56]. Относительно недавно был описан еще один клю-

чевой геморрагический маркер ЦАА – КПС [57]. Возникно-

вение данного феномена связано с повторяющимися эпизо-

дами просачивания крови в субарахноидальное пространст-
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Рис. 3. Спектр МРТ-маркеров у пациента 73 лет с вероятной ЦАА, манифестиро-

вавшей в 2016 г. долевым ВМК. В феврале 2018 г. у пациента имел место эпизод

транзиторной глобальной амнезии, в настоящее время беспокоят рассеянность,

забывчивость и неустойчивость при ходьбе. Когнитивный статус в пределах нор-

мы, наблюдаются легкие постуральные нарушения. 

а – минимальная гиперинтенсивность белого вещества (FLAIR); б, в – расширенные

периваскулярные пространства в области полуовального центра (T2); г – долевое цере-

бральное микрокровоизлияние (SWAN); д – локальное расширение борозд без изменения

сигнала (FLAIR); е – диссеминированный корковый поверхностный сидероз (SWAN)

а                                               б                                              в

г                                               д                                              е



во из пораженных ЦАА хрупких сосудов. КПС может быть

подразделен на фокальный и диссеминированный. Встре-

чаемость КПС у лиц 60 лет и старше без деменции составля-

ет 0,7%, тогда как среди пациентов кабинета памяти КПС

наблюдается у 3% [58]. При возможной и вероятной ЦАА

риск ВМК в течение 4 лет у пациентов без КПС составляет

25%, тогда как при фокальном КПС он увеличивается до

29%, а при диссеминированном КПС – до 74%. Риск реци-

дива ВМК у пациентов с ЦАА-ассоциированным ВМК уве-

личивается при приеме антитромботических препаратов

или наличии КПС [59].

ЦМИ играют важнейшую роль при ЦАА. Их количе-

ство ассоциировано с выраженностью КПС и корковой 

атрофии, а также сопряжено с состоянием исполнительных

и регуляторных функций [60].

ЦАА, ассоциированная с воспалением (cerebral amy-

loid angiopathy associated with inflammation – CAA-I), пред-

ставляет собой относительно недавно описанный синдром

обратимой энцефалопатии с отеком и воспалением, наблю-

даемый у некоторых пациентов с ЦАА [61]. Большое значение

в развитии заболевания имеют аутоиммунные механизмы.

Клиническая картина CAA-I впервые была описана J.A. Eng

и коллегами в 2004 г., а в 2016 г. E. Auriel и соавт. [62] пред-

ложили неинвазивные критерии диагностики, обладающие

82% чувствительностью и 97% специфичностью. Согласно

данным критериям, вероятная САА-I может быть установ-

лена пациенту в возрасте 40 лет и старше с наличием как

минимум одного из таких симптомов, как головная боль,

снижение уровня сознания, поведенческие нарушения, или

очаговый неврологический дефицит, или судороги. Указан-

ные симптомы не должны быть связаны непосредственно с

острым ВМК. По результатам МРТ необходимо доказать

наличие моно- или мультифокального, асимметричного

(асимметрия не связана с ВМК) поражения белого вещест-

ва головного мозга (корково-подкоркового или глубокого),

распространяющегося до подкоркового белого вещества, а

также наличие корково-подкорковых ВМК, и/или ЦМК,

и/или КПС. При этом у пациента не должно определяться

опухолевых, инфекционных или других причин заболева-

ния. Считающиеся редкими варианты CAA-ассоциирован-

ного воспаления могут протекать клинически малосим-

птомно, а значит, вероятно, они распространены гораздо

шире, чем принято думать.

Ц е р е б р а л ь н а я  а у т о с о м н о - д о м и н а н т н а я  
а р т е р и о п а т и я  с  с у б к о р т и к а л ь н ы м и  
и н ф а р к т а м и  и  л е й к о э н ц е ф а л о п а т и е й
( C A D A S I L )
Среди моногенных вариантов ЦБМС чаще всего на-

блюдается CADASIL, который связан с мутацией гена

NOTCH3, расположенного на коротком плече 19-й хромосо-

мы и кодирующего рецепторный белок NOTCH3, экспрес-

сируемый у взрослых в гладкомышечных клетках и перици-

тах [63]. К настоящему времени заболевание выявлено у ты-

сяч семей во всем мире, хотя, вероятно, его распространен-

ность значительно шире. CADASIL служит причиной 2%

лакунарных инсультов в сочетании с лейкоареозом у паци-

ентов моложе 65 лет [64], тогда как в структуре инсульта в

целом моногенные заболевания составляют около 5% [65].

В основе заболевания лежит отложение в сосудах мелкого и

среднего калибра осмофильного грануляционного материа-

ла, состоящего из эктодоменов NOTCH3. Мутация влечет

за собой значительные структурные изменения стенок мел-

ких артерий вследствие нарушения дифференциации и со-

зревания гладкомышечных клеток, а также расстройства ауто-

регуляции мозгового кровотока [66]. У пациентов с

CADASIL не выявлено четких корреляций между геноти-

пом и фенотипом, значительную роль играет модулирую-

щее влияние генетических и средовых факторов [67]. Нали-

чие АГ и курения сопряжено с более ранним развитием ин-

сульта и деменции [68].

Основной МРТ-маркер синдро-

ма – обширная, симметричная ГБВ,

которая развивается постепенно с воз-

раста 20–30 лет и к 35 годам наблюда-

ется у всех носителей мутации (рис. 4)

[66, 69, 70]. Для CADASIL типична

ГБВ в области передних отделов ви-

сочных долей, наружных капсул и

верхней лобной извилины [71]. При

этом патогномоничным МРТ-фено-

меном является лишь поражение пе-

редних отделов височных долей, обла-

дающее 90% чувствительностью и спе-

цифичностью [72]. В отличие от

ЦБМС, при CADASIL чаще наблюда-

ется поражение мозолистого тела [73].

Совокупная ГБВ при CADASIL склады-

вается из комбинации по крайней мере

трех ее вариантов: 1) возраст-ассоции-

рованная ГБВ (отражает общий объем

поражения белого вещества); 2) пора-

жение пирамидного тракта и малых

щипцов (тяжелое течение); 3) пораже-

ние передних отделов височных долей

и верхних извилин (менее тяжелое те-
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Рис. 4. Спектр МРТ-маркеров у пациентки 39 лет с генетически подтвержден-

ным CADASIL, манифестировавшим в 2018 г. ТИА с правосторонним гемипарезом.

Когнитивный статус в пределах нормы. а, г – Т2-ВИ; б, д – FLAIR; в – Т1 с гадо-

линием, е – карта ADC

а                                               б                                              в

г                                               д                                              е



чение) [74]. Церебральные микрокровоизлияния наблюда-

ются у 30–70% пациентов с CADASIL и ассоциированы с

возрастом и наличием гипертонической болезни, а также

развитием ВМК [75]. КПС у пациентов с CADASIL не опи-

сан. У 78% пациентов наблюдаются глубинные, у 48% – до-

левые, у 51% – инфратенториальные, у 11% – строго доле-

вые ЦМК. Объем ГБВ при CADASIL в 2,5 раза больше, чем

при ЦАА с КПС [76]. 

Основные клинические проявления CADASIL вклю-

чают: мигрень с аурой, рецидивирующие подкорковые

ишемические эпизоды, изменение настроения, прогресси-

рующие КН и острую энцефалопатию [70, 77, 78]. Мигрень

обычно является наиболее ранним клиническим симпто-

мом и развивается у большинства пациентов в возрасте

около 30 лет. У 84% больных имеет место мигрень с аурой,

которая носит зрительный, сенсорный или моторный ха-

рактер [78, 79]. Важно, что у каждого пятого пациента аура

развивается без головной боли [80]. ТИА и инсульты на-

блюдаются у 85% пациентов и обычно развиваются в воз-

расте 45–50 лет. Ишемические эпизоды представлены

классическим лакунарным синдромом [66, 70, 78]. По дан-

ным Парижско-Мюнхенской когорты пациентов, из 278

пациентов в течение 3 лет ИИ развился у 55, тогда как

ВМК – ни у кого [68].

Острая энцефалопатия развивается из мигренозного

приступа у каждого десятого пациента с CADASIL и харак-

теризуется спутанностью, угнетением сознания, судорога-

ми, корковыми симптомами и разрешается спонтанно [81].

КН при CADASIL в первую очередь вовлекают скорость об-

работки информации и регуляторные функции, не затраги-

вая эпизодическую память [82]. У 20–41% пациентов с

CADASIL могут наблюдаться психиатрические симптомы,

такие как апатия и депрессия [83]. 

Д и ф ф е р е н ц и а л ь н а я  д и а г н о с т и к а  С Н А М А ,  
Ц А А  и  C A D A S I L  
Основные отличия СНАМА, ЦАА и CADASIL пред-

ставлены в табл. 2.

О с о б е н н о с т и  д и а г н о с т и к и  
В первую очередь следует отметить, что выявление

нейровизуализацонных маркеров ЦБМС, наравне с при-

знаками перенесенного инсульта, при наличии КН абсо-

лютно необходимо для установления диагноза «дисцирку-

ляторная энцефалопатия» [7]. В случае игнорирования ней-

ровизуализационного подхода у большей части больных под

маской дисциркуляторной энцефалопатии скрываются дру-

гие заболевания [85]. При диагностике ЦБМС и дифферен-

циации ее вариантов целесообразно использовать весь дос-

тупный в клинической практике спектр МРТ-методик с

описанием МР-маркеров в строгом соответствии с сущест-

вующими критериями (см. табл. 1).
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Таблица 2. К л ю ч е в ы е  н е в р о п а т о л о г и ч е с к и е ,  к л и н и ч е с к и е  и  н е й р о в и з у а л и з а ц и о н н ы е  о с о б е н н о с т и
С Н АМА ,  Ц А А  и  CADAS I L  [ 7 6 ,  8 4 ]

Характеристика                                   ЦАА                                                       СНАМА                                                 CADASIL

Патология мелких сосудов

ФР

Ассоциированные 
клинические синдромы:

ВМК

ИИ

другие клинические 
синдромы

МРТ-маркеры:
ЦМК

КПС

ПВП

ГБВ

лакуны

Диагноз 

Отложение бета-амилоида и
связанная с ним ангиопатия в
корковых и лептоменингеаль-
ных сосудах

Возраст, АРОЕε4 и 2

Очень часто, долевые 
(корково-подкорковые)

Редко

ТФНЭ, КН, воспалительная
ЦАА

Строго долевые

40% при клинически явной
ЦАА
Полуовальный центр

Преимущественно задняя, пят-
нистая
Не характерны, более поверх-
ностное расположение в белом
веществе (долевые)

Бостонские критерии

Артериолосклероз, 
фибриноидный некроз, 
повреждение стенки

Возраст, АГ, СД, курение

Часто, глубинные: базальные
ганглии, зрительный бугор,
мост, мозжечок, иногда долевые
Лакунарный синдром

Сосудистые КН

Преимущественно долевые, 
с долевыми или без них
<5% при глубинном ВМК

Базальные ганглии

Без типичной локализации

Характерны, в базальных ганг-
лиях или глубоком белом веще-
стве

Нет диагностических критери-
ев; анализ клинических данных
и МРТ-маркеров

Отложение осмофильного 
грануляционного материала 

Аутосомно-доминантная 
мутация гена NOTCH3

Редко, базальные ганглии 

Лакунарный синдром, на 5-м
десятилетии
Мигрень с аурой, сосудистые
КН, острая энцефалопатия

У 34–66%

0% 

Наиболее выражены в височных
долях и субинсулярной зоне
Наиболее выражена, передние
отделы височных долей
Полуовальный центр, таламус,
базальные ганглии, мост

Нет диагностических критери-
ев; учитываются наследствен-
ность, мигрень в анамнезе;
подтверждение при помощи
генетического тестирования



При выяснении генеза ВМК, а также при наличии

единичных или множественных долевых, корковых или

корково-подкорковых ЦМК рекомендуется использова-

ние Бостонских критериев 2018 г. и алгоритма SMASH-U

[47]. В рутинной работе сосудистых неврологических отде-

лений следует уделять особое внимание пациентам с пер-

вичными долевыми гематомами и проводить тщательный

анализ КТ с использованием Эдинбургских критериев.

Данным пациентам, а также всем больным с подозрением

на ЦАА целесообразно, при наличии возможности, опре-

делять АРОЕ-генотип.

При сборе анамнеза у пожилых пациентов с КН, осо-

бенно при наличии МРТ-маркеров ЦАА, целесообразно ак-

тивно выявлять ТФНЭ. При обнаружении таких эпизодов и

отсутствии данных нейровизуализации необходимо прове-

дение МРТ головного мозга с применением последователь-

ности SWI с оценкой КПС. В отличие от других МРТ-мар-

керов ЦБМС, КПС патогномоничен для ЦАА [76]. 

Подозрение на CADASIL должно возникать при нали-

чии отягощенного по деменции и/или инсульту в молодом

возрасте анамнезу, а также когда имеется диссоциация меж-

ду бременем сосудистых ФР, выраженностью клинических

проявлений и/или степенью поражения белого вещества го-

ловного мозга. Отсутствие мигрени не позволяет исключить

диагноз ввиду низкой чувствительности данного симптома.

В качестве диагностического подхода, позволяющего опре-

делять пациентов, нуждающихся в генетическом тестирова-

нии, удобен алгоритм «The Lombardia GeNetics of Stroke

(GENS) project». Согласно данному алгоритму, исследова-

ние Notch3 показано пациентам с подкорковыми лакунар-

ными очагами на T2-ВИ в сочетании по крайней мере с од-

ним из следующих признаков: 1) рецидивирующие инсуль-

ты или ТИА; 2) мигрень с аурой; 3) деменция; 4) большое

расстройство настроения; 5) наличие данных состояний в

семейном анамнезе. При использовании данных критериев

мутация Notch3 выявляется у 12,5% пациентов. У пациен-

тов с клиническим подозрением на CADASIL секвенирова-

ние EGFR кодирующих экзонов NOTCH3 по Сэнгеру слу-

жит основным методом для подтверждения клинического

диагноза. Генетическое консультирование играет важную

роль при планировании семьи и пренатальной диагностике

[86]. Алгоритм диагностики, используемый при ЦБМС в

нашем центре, представлен на рис. 5.

О с о б е н н о с т и  л е ч е н и я  и  п р о ф и л а к т и к и
Лечение в остром периоде инсульта. В клинических

рекомендациях Американских ассоциаций кардиологов и

специалистов по инсульту (AHA/ASA) 2018 г. по ведению

пациентов в остром периоде ИИ допускается возможность

отказа от проведения внутривенного тромболизиса при

наличии 10 и более ЦМК [87]. При наличии меньшего чис-

ла ЦМК пациент также подвергается повышенному гемор-

рагическому риску, и перспективным вариантом для дан-

ных больных в будущем может быть проведение тромбо-

экстракции (при окклюзии крупной артерии) или исполь-

зование меньшей дозы альтеплазы. Лечение ВМК у паци-

ентов с ЦАА не отличается и проводится согласно обще-

принятым рекомендациям. При подтверждении ТФНЭ

могут быть назначены антиконвульсанты или препараты

для профилактики мигрени. При CAA-I проводится имму-

носупрессантная терапия, большинство пациентов полу-

чают глюкокортикоиды, длительность терапии определя-

ется индивидуально [88].

Антигипертензивная терапия. В качестве наиболее

мощной из существующих стратегий профилактики ЦБМС

и сосудистых КН рассматривается коррекция АГ [89]. Пока-

зано, что у нелеченых больных с неосложненной АГ 1–2-й

степени с небольшой длительностью заболевания отмеча-

ются нарушение микроструктуры некоторых зон белого ве-

щества головного мозга (нижняя лобная извилина) и сни-
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Рис. 5. Алгоритм диагностики ЦБМС у пациентов с инсультом

Пожилой и старческий возраст Пациент с ишемическим или геморрагическим инсультом Молодой и средний возраст

Гипертоническая болезнь,
снижение уровня 

сознания, поведенческие
нарушения, очаговый нев-

рологический дефицит,
судороги

Анамнез и клиническая картина Мигрень, КН, депрессия, апатия, 
наследственность

ТФНЭ

КТ для ВМК МРТ для ИИ и ВМК

Локализация гематомы 
(глубинная, долевая), 

Эдинбургские критерии

ЛИ, лакуны, ЦМИ, 
ГБВ, ПВП, 
ЦМК, КПС

Мутация Notch3

CADASIL

Долевое ВМК, ЦМК, ПВП, лакуны,
САК (у пожилых), КПС ЛИ, глубинные лакуны, ПВП, ЦМК

ГБВ передних отделов височных 
долей, наружной капсулы

Асимметрия
ГБВ

Бостонские критерии

LP

ЦАА-В ЦАА-ВМК

Диссоциация между ФР 
и МРТ-картиной

CHAMA

Генетическое тестирование



жение церебральной перфузии [90, 91]. Согласно рекомен-

дациям AHA/ASA по вторичной профилактике при ИИ у

пациентов с ЛИ в качестве целевого может рассматриваться

систолическое АД не выше 130 мм рт. ст. [92]. Агрессивная

антигипертензивная терапия оказывает сдерживающее вли-

яние на прогрессирование ГБВ, не снижая при этом цереб-

ральную перфузию [93, 94]. 

Несмотря на то что развитие ЦАА не связано напря-

мую с АГ, рекомендуется строгий контроль АД в нормаль-

ном диапазоне, особенно после перенесенного ВМК, кото-

рый связан со снижением риска рецидива ЦАА-ассоцииро-

ванного ВМК на 77% за 4 года наблюдения, тогда как неаде-

кватный контроль АД приводит к повышению риска реци-

дива долевого ВМК в 3,5 раза [95, 96]. Кроме того, своевре-

менная коррекция АГ, вероятно, способствует сохранению

когнитивного резерва, что может отсрочить развитие КН

при ЦАА [97]. Целевые значения АД при вторичной профи-

лактике ВМК остаются неизвестными, поэтому целесооб-

разно приближение его к нормальному диапазону [56].

Эффективного лечения CADASIL в настоящее время

не существует. Лечение мигрени проводится по общим

принципам; применение триптанов безопасно [79]. Важ-

нейшее направление лечения синдрома заключается в стро-

гом контроле сердечно-сосудистых ФР, в том числе дости-

жении целевого АД и категорическом отказе от курения. 

Антитромботическая терапия. Назначение анти-

тромботической терапии представляет собой сложную ди-

лемму у пациентов с ЦБМС, так как спектр ее клинических

проявлений включает два полярных состояния – лакунар-

ный и геморрагический инсульт. Клиническое решение

должно приниматься с учетом баланса между снижением

риска ИИ и повышением риска развития ВМК. 

Известно, что длительная двойная антиагрегантная

терапия (аспирин 325 мг и клопидогрел 75 мг) у пациентов с

недавним МРТ-верифицированным ЛИ сопряжена с повы-

шением риска геморрагических осложнений и не снижает

риск рецидива инсульта (SPS3) [98]. При этом в исследова-

нии POINT продемонстрировано, что у пациентов с малым

ИИ и ТИА комбинация аспирина и клопидогрела, назна-

ченная в течение 90 дней, снижает риск ишемических собы-

тий (в том числе ИИ), но повышает риск больших кровоте-

чений. Важно отметить, что частота развития геморрагиче-

ского инсульта не различалась [99]. Снижение ишемическо-

го риска, возможно, наблюдалось у пациентов не с ЦБМС,

а с малым атеротромботическим инсультом, что подтвер-

ждается результатами подгруппового анализа исследования

CHANCE, согласно которому наибольшую клиническую

пользу от двойной антиагрегантной терапии без повышения

геморрагических рисков имеют пациенты с множественны-

ми инфарктами [100]. Метаанализ 37 исследований пока-

зал, что применение антиагрегантов ассоциировано с повы-

шенным риском возникновения долевых ЦМК и ВМК у па-

циентов с ЦМК [101]. Таким образом, на основании суще-

ствующих данных, применение двойной антиагрегантной

терапии у пациентов с ЦБМС скорее нецелесообразно, за

исключением особых показаний, таких как наличие конку-

рирующего интракраниального атеросклероза. С другой

стороны, при наличии только ЛИ при отсутствии других

маркеров ЦБМС целесообразна прицельная МР-оценка

материнского сосуда в области кровоснабжающего зону ин-

фаркта перфоранта для исключения BAD [102]. В исследо-

вании PICASSO (Азия) показано, что применение цилоста-

зола с целью вторичной профилактики сердечно-сосуди-

стых событий у пациентов с ИИ и высоким риском ВМК

(ВМК в анамнезе или ≥2 ЦМК) на уровне тенденции сопря-

жено с меньшей частотой развития ВМК по сравнению с ас-

пирином [103]. 

Длительная антикоагулянтная терапия противопока-

зана пациентам с ЦБМС-ассоциированным ВМК и должна

быть использована лишь в крайнем случае при ЦБМС-ассо-

циированном лакунарном инсульте [56]. Ни в одно из ис-

следований прямых оральных антикоагулянтов не включа-

лись пациенты с ВМК в анамнезе, поэтому в настоящее вре-

мя прогнозировать перспективы их использования у паци-

ентов с ЦБМС не представляется возможным. 

В ведении пациентов с ЦАА наиболее сложно приня-

тие взвешенного решения о неиспользовании антиагреган-

тов и антикоагулянтов. Существующие шкалы риска крово-

течений на фоне приема антикоагулянтов, например HAS-

BLED, не учитывают церебральный фактор, связанный с

ЦАА. Риск развития ИИ на фоне фибрилляции предсердий

(ФП) повышается с возрастом и достигает 23,5% у лиц стар-

ше 80 лет, что определяет необходимость профилактики. 

С другой стороны, пожилые пациенты с ФП также имеют

высокий риск ВМК, связанный с наличием ЦАА, в особен-

ности при наличии долевых ВМК, множественных ЦМК и

КПС [104]. Известно также, что риск развития ВМК на фо-

не приема варфарина выше у носителей аллеля APOEε2

[105]. Исходя из этого, проведение МРТ головного мозга

может быть полезно даже при решении вопроса о назначе-

нии антикоагулянтов пожилым пациентам с целью первич-

ной профилактики инсульта [104]. Ввиду того что средняя

частота рецидива ВМК на фоне ЦАА составляет 9% в год, а

назначение антитромботических препаратов увеличивает

относительный риск более чем на 50%, геморрагические ри-

ски значительно превосходят пользу в отношении профила-

ктики тромбообразования даже у пациентов с ФП [106].

Для принятия такого решения необходимо макси-

мально точное определение причины геморрагического ин-

сульта с применением Бостонских и Эдинбургских крите-

риев, а также интегральная оценка маркеров ЦАА при по-

мощи соответствующих МРТ-шкал. Большинство экспер-

тов сходятся во мнении, что у пациентов с долевыми гема-

томами в анамнезе следует избегать применения антитром-

ботических препаратов, насколько это возможно исходя из

существующей коморбидности [41]. AHA/ASA рекомендует

избегать приема антикоагулянтов пациентам с долевыми

ВМК, но позволяет возобновить их назначение после пере-

несенного не долевого геморрагического инсульта. Соглас-

но рекомендациям Европейского инсультного общества

(ESО) по лечению ФП, возможен отказ от возобновления

приема оральных антикоагулянтов после развития ВМК, в

частности, при наличии коркового кровоизлияния и/или

более 10 ЦМК. В данном случае может рассматриваться ва-

риант окклюзии ушка левого предсердия (ОУЛП) [47] или

назначения новых оральных антикоагулянтов. 

Еще более неочевидно решение вопроса о назначении

антитромботической терапии пациентам с бессимптомны-

ми ЦМК или КПС, удовлетворяющим Бостонским крите-

риям ЦАА. Пока отсутствуют результаты рандомизирован-

ных клинических исследований, лечение и профилактика

проводятся согласно общим рекомендациям. Так как при
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ишемическом инсульте или ТИА наличие <5 ЦМК ассоци-

ировано с преобладанием риска рецидива ИИ над риском

ВМК, изменения антитромботической терапии не требует-

ся [34]. У пациентов же с наличием >5 ЦМК абсолютные

риски ишемического и геморрагического инсульта сравни-

ваются, что позволяет в ряде ситуаций отказаться от ис-

пользования антитромботических препаратов. При нали-

чии долевых ЦМК или КПС наблюдается значительное по-

вышение риска развития ЦАА-ассоциированного ВМК, по-

этому, вероятно, следует избегать применения антитромбо-

тических препаратов у таких пациентов. 

В данном контексте некоторым теоретическим преи-

муществом перед другими прямыми оральными антикоагу-

лянтами может обладать дабигатран, так как для данного ан-

тикоагулянта существует нейтрализующий агент идаруцизу-

маб [107]. С другой стороны, в исследовании AVERROES

показано, что применение апиксабана и аспирина не отли-

чается в отношении формирования новых ЦМК у пациен-

тов с ФП [108]. ОУЛП представляется перспективной тех-

нологией профилактики у пациентов с ЦБМС, в особенно-

сти при ЦАА, так как позволяет избежать длительного при-

ема антикоагулянтов [104, 109].

R.J. Cannistraro и J.F. Meschia [110] предлагают алго-

ритм выбора антикоагулянтной стратегии у пациентов с

маркерами ЦАА. Согласно данному алгоритму, необходимо

выполнить МРТ головного мозга с оценкой ВМК, ЦМК,

КПС и САК. При наличии возможной или вероятной ЦАА,

проявляющейся только ЦМК, авторы рекомендуют избе-

гать назначения варфарина, отдавая предпочтение прямым

оральным антикоагулянтам или ОУЛП; при выявлении воз-

можной или вероятной ЦАА с ВМК, САК или КПС допус-

кается отказ от антикоагулянтов в пользу нефармакологиче-

ского лечения; при наличии глубоких ЦМК или одного до-

левого ЦМК, а также при отсутствии указанных маркеров

ЦАА необходимо оценить соотношение риска развития

ишемического и геморрагического инсульта, от которого

будет зависеть назначение оральных антикоагулянтов. 

Не решен вопрос о назначении антиагрегантов при

CADASIL, так как тромботический генез ишемических эпи-

зодов не очевиден, а наличие микрокровоизлияний опреде-

ляет риск церебральных геморрагических осложнений.

Гиполипидемическая терапия. Роль статинов в лече-

нии пациентов с ЦБМС окончательно не установлена.

Предпосылками для скептического отношения к примене-

нию статинов при данном заболевании служат небольшая

выраженность атеросклероза и высокие геморрагические

риски. В исследовании SPARCL показано, что агрессивная

липид-снижающая терапия (80 мг аторвастатина) при ИИ

сопряжена с некоторым повышением риска геморрагиче-

ского инсульта (с 0,6 до 2,8% у пациентов с ЦБМС-ассоци-

ированным лакунарным инфарктом), которое нивелиро-

валось значительным снижением риска рецидива ишеми-

ческого инсульта [111, 112]. Повышение риска геморраги-

ческого инсульта на фоне приема статинов подтверждено в

метаанализе исследований SPARCL и HPS [113]. Тенден-

ция к наличию взаимосвязи между приемом статинов и

развитием долевого ВМК характерна для пациентов с

ApoE ε4/ε4 или ApoE ε2/ε4 генотипом, а наибольший риск

развития ВМК на фоне наблюдается у пациентов с долевы-

ми ЦМК [114, 115]. С другой стороны, продемонстрирова-

но, что применение 10 мг розувастатина сопряжено с за-

медлением прогрессирования ГБВ без влияния на частоту

развития ЦМК [116] (табл. 3).

Немедикаментозное лечение. Профилактика сосуди-

стых КН при ЦБМС основывается на модификации об-

раза жизни, контроле сосудистых ФР, лечении сопутству-

ющих сосудистых заболеваний и предотвращении инсуль-

та. Важнейшее значение имеет нормализация углеводного

обмена. У пациентов с СНАМА целесообразно поддержа-

ние достаточного уровня физической активности, соблю-

дение средиземноморской диеты со строгим ограничени-

ем соли, отказ от курения, а также эффективная коррек-

ция воспалительных заболеваний, болевых синдромов и

гигиена полости рта [7]. 

Таким образом, лечение пациентов с ЦБМС пред-

ставляет собой мультидисциплинарную проблему, реше-

ние которой требует участия невролога, кардиолога и

нейрорадиолога.
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Таблица 3. О с о б е н н о с т и  л е ч е н и я  и н с у л ь т а  в  о с т р о м  п е р и о д е  и  в т о р и ч н о й  п р о ф и л а к т и к и  п р и  И И
н а  ф о н е  р а з л и ч н ы х  в а р и а н т о в  Ц Б М С

Характеристика                               ЦАА                                                                          СНАМА                                                             CADASIL

Лечение в остром периоде
Реперфузионная терапия Возможен отказ от проведения ВТЛТ при наличии ≥10 ЦМК. Альтернатива – механическая 

тромбоэкстракция. Строгий контроль АД
Контроль АД Более раннее достижение целевых значений – систолическое АД <130 мм рт. ст. при ЛИ 

и <140 мм рт. ст. при ВМК

Вторичная профилактика
Контроль ФР                                                                 Строгий контроль АД, отказ от курения, коррекция углеводного обмена
Антиагрегантная терапия Возможен отказ Монотерапия Не известно
Антикоагулянтная терапия Противопоказана при высоком риске Противопоказана при ВМК Не известно

(ВМК, КПС, САК) и наличии и нежелательна при
альтернативы (ОУЛП); варфарин лакунарном инсульте; ПОАК?
противопоказан; ПОАК или ОУЛП 
при ЦАА с ЦМК?

Гиполипидемическая С осторожностью, избегать агрессивной По общим показаниям Не известно
терапия терапии статинами

Примечание. ВТЛТ – внутривенная тромболитическая терапия, ПОАК – прямые оральные антикоагулянты.
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