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Реферат
Представлен клинический случай раннего выявления 

воспалительного варианта церебральной амилоидной 
ангиопатии у пациентки с жалобами на интенсивные 
головные боли диффузного характера, плохо купирующиеся 
анальгетиками, с признаками пирамидно-мозжечковой 
недостаточности. Клинические и нейровизуализационные 
данные позволили поставить диагноз воспалительной формы 
церебральной амилоидной ангиопатии. Проведена пульс-
терапия метилпреднизолоном с улучшением клинических 
проявлений и нейровизуализационных данных. Через 4 мес 
произошёл рецидив цефалгий после перенесённой вирусной 
инфекции. Повторно проведена пульс-терапия с отчётливым 
клиническим эффектом.
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Abstract 
There was presented a clinical case of early recognition of 

inflammatory form of cerebral amyloid angiopathy in patient with 
severe diffuse headache, slightly responding to analgetics, and 
focal signs of pyramidal and cerebellar involvement. Clinical and 
radiological data were sufficient to make diagnosis of probable 
inflammatory form of cerebral amyloid angiopathy. Pulse-therapy 
with methylprednisolone was performed, followed by clinical and 
MRI data improvement. After 4 month relapse the cephalgia took 
place again due to viral infection. Pulse-therapy with corticosteroids 
was repeated with clinical improvement.

Keywords: inflammatory form of cerebral amyloid angiopathy, 
magnetic resonance imaging of brain, multiple microbleeds, 
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Церебральная амилоидная ангиопатия (ЦАА) — 
заболевание малых артерий (лептоменинге-

альных, корковых) и капилляров головного мозга, 
характеризующееся отложением β-амилоида в сосу-
дистой стенке. Патоморфологические изменения в 
сосудах характеризуются относительной интактно-

стью эндотелия артерий и редким вовлечением в 
процесс церебральных вен [1–3].

Частота ЦАА увеличивается с возрастом, у пожилых 
заболевание может протекать бессимптомно (23–57%), 
при гистологическом исследовании ЦАА выявляют у 
55–59% больных с деменцией и у 24–47% пациентов 
без деменции [4]. В литературе отмечена коморбид-
ность ЦАА и болезни Альцгеймера1, что может отра-
жать тесную патогенетическую связь указанных состо-
яний [5].

Один из вариантов этого заболевания — ЦАА, 
связанная с воспалением, обусловленная отложением 
амилоида с развитием вторичных воспалительных 
изменений. В литературе для названия данного 
синдрома применяли различные термины: амилоидная 
ангиопатия с гранулематозным ангиитом центральной 
нервной системы (ЦНС), церебральный амилоидный 
ангиит, первичный ангиит ЦНС, ассоциированный с 
ЦАА, церебральная амилоидная воспалительная васку-
лопатия, ЦАА, ассоциированная с гигантоклеточным 
артериитом, амилоидный β-связанный ангиит [6, 7].

Воспалительная форма ЦАА (вЦАА), как правило, 
встречается у пожилых пациентов. Средний возраст 
дебюта заболевания обычно меньше, чем при невос-
палительных формах ЦАА (67 лет по сравнению с 
76 годами), но больше по сравнению с первичным 
ангиитом ЦНС (67 лет по сравнению с 45 годами).

Факторами риска, предрасполагающими к развитию 
данного состояния, считают возраст старше 40 лет и 
наличие полиморфизма аполипопротеина Е4/Е4. Пато-
генез вЦАА окончательно не изучен и требует уточ-
нения. Известно, что у пациентов присутствует специ-
фическая аутоиммунная реакция на периваскулярные 
Аβ-депозиты [6], кроме того, у больных с гистологи-
чески верифицированной вЦАА отмечено повышение 
популяции СD4+ Т-лимфоцитов в крови [8].

Клинические проявления вЦАА характеризуются 
прогрессирующими когнитивными расстройствами 
и поведенческими нарушениями (у 76%), судорож-
ными пароксизмами (у 31%), головной болью (у 41%). 

1Примечание редакции. Альцхаймер (Aloise Alzheimer, 1864–
1915), немецкий врач. В русскоязычной литературе устоялось 
написание Альцгеймер, что не совсем верно.
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Течение заболевания может быть острым, подострым 
и хроническим. В неврологическом статусе при вЦАА 
выявляют афазии (у 26%), нарушения полей зрения 
(у 17%), моно- и гемипарезы (у 17%), мозжечковую 
атаксию (у 9%), синдром неглекта (игнорирование 
половины пространства, у 7%) [9, 10].

Таким образом, в типичных случаях вЦАА прояв-
ляется остро или подостро развивающимися когни-
тивными расстройствами, головной болью, эпилепти-
ческими припадками. Очаговые симптомы становятся 
причиной обращения реже, полиморфны и включают 
расстройства функций коры больших полушарий и 
двигательные, зрительные нарушения. В нейропси-
хологическом профиле доминируют прогрессиру-
ющие когнитивные нарушения по альцгеймеровскому              
типу [11].

Окончательную верификацию диагноза осущест-
вляют после проведения патоморфологического иссле-
дования.

При постановке клинического диагноза вЦАА в 
настоящее время используют комплекс клинико-радио-
логических критериев [12].

Вероятная вЦАА (с 82% чувствительностью и 97% 
специфичностью) может быть выставлена при соот-
ветствии следующим признакам:

– возраст пациента не менее 40 лет;
– наличие не менее двух из следующих клиниче-

ских признаков: головная боль, нарушение сознания, 
очаговая неврологическая симптоматика, судорожный 
пароксизм, возникновение которых не связанно с 
развитием острого внутримозгового кровоизлияния;

– выявление при магнитно-резонансной томо-
графии (МРТ) головного мозга очагов лейкоарайоза 
(корково-подкорковых или глубоких): обязательно 
асимметричных, с распространением на прилежащую 
подкорковую область, при этом асимметрия не должна 
быть следствием перенесённого внутримозгового 
кровоизлияния;

– наличие не менее одного корково-подкоркового 
геморрагического очага: перенесённые лобарные 
кровоизлияния, микрокровоизлияния, корковый 
поверхностный сидероз;

– отсутствие данных за опухолевый, инфекционный 
или иной генез выявленных изменений.

На основании представленных диагностиче-
ских критериев данные МРТ головного мозга имеют 
большое значение в постановке диагноза вЦАА. Также 
при проведении МРТ головного мозга в режиме DWI 
(от англ. diffusion weight imaging — диффузионно-взве-
шенное изображение) у пациентов с любыми формами 
ЦАА могут быть выявлены церебральные микроин-
фаркты (лакунарные, корковые) и другие ишемические 
острые повреждения [12].

Дифференциальную диагностику вЦАА следует 
проводить с синдромом задней обратимой лейкоэн-
цефалопатии, острым диссеминированным энцефало-
миелитом, нейросаркоидозом, первичной лимфомой 
ЦНС, первичным ангиитом ЦНС, аутоиммунным энце-

фалитом, карциноматозом оболочек, онкологическими 
и инфекционными заболеваниями ЦНС, прогрессиру-
ющей мультифокальной лейкоэнцефалопатией [13].

Лечение вЦАА подразумевает назначение имму-
носупрессивной терапии: наиболее часто проводят 
пульс-терапию глюкокортикоидами с последующим 
длительным пероральным приёмом, также возможно 
назначение цитостатиков (циклофосфамида, мето-
трексата), моноклональных антител (бапинезумаба) и 
внутривенного введения иммуноглобулинов. Согласно 
литературным данным, указанная терапия сопрово-
ждается положительным ответом у 72% пациентов, 
улучшение клинических показателей наступает 
раньше улучшения патологических изменений на МРТ 
головного мозга [14].

При отсутствии положительной динамики в течение 
3 нед лечения для уточнения диагноза рекомендовано 
проведение стереотаксической биопсии [6].

Под нашим наблюдением находилась пациентка Н. 
66 лет, обратившаяся в клинику неврологии СЗГМУ 
им. И.И. Мечникова в январе 2018 г. с жалобами на 
интенсивные головные боли (8 баллов по визуальной 
аналоговой шкале) диффузного характера, плохо купи-
рующиеся анальгетиками, затрудняющие трудовую 
деятельность.

Из анамнеза заболевания выяснено, что цефалгии 
появились около 6 мес назад, пациентка нерегулярно 
принимала анальгетики и нестероидные противовос-
палительные препараты.

Из перенесённых заболеваний: страдает гипертони-
ческой болезнью, принимает ингибиторы ангиотензин-
превращающего фермента, антагонисты кальциевых 
каналов с контролем повседневного артериального 
давления на цифрах нормотензии. Из сопутствующих 
заболеваний: мочекаменная болезнь с хроническим 
пиелонефритом, вне обострения на момент обращения 
в клинику, а также дивертикулёз толстой кишки.

При госпитализации состояние пациентки 
стабильное, относительно удовлетворительное. 
В общесоматическом статусе без отклонений от 
возрастной нормы.

В неврологическом статусе: в сознании, ориенти-
рована правильно. Обоняние не нарушено. Возрастная 
пресбиопия, цветоощущение и поля зрения не изме-
нены. Окулодинамика грубо не ограничена, двусто-
ронний нистагм в крайних отведениях глазных яблок. 
Зрачки D=S, округлой формы, фотореакции сохранены, 
равномерны. Диплопию отрицает. Предъявляет гипе-
стезию левой половины лица, пальпация точек выхода 
ветвей тройничного нерва безболезненна. Лицевая 
мускулатура без грубой асимметрии. Кохлеовести-
булярных расстройств нет, бульбарных расстройств 
не выявлено, язык по средней линии. Слабо положи-
тельные симптомы орального автоматизма.

Силовых расстройств не выявлено. Мышечный 
тонус физиологичен, D >S, глубокие рефлексы средней 
живости, D >S, брюшные рефлексы не вызываются с 

Е.Г. КЛОЧЕВА, В.В. ГОЛДОбИН,  Н.М. ТЕРТышНАя, М.Ю. ОСИПОВА



85

двух сторон. Определяется двусторонний симптом 
Россолимо–Вендеровича, больше выраженный справа.

При исследовании поверхностной и глубокой 
чувствительности предъявляет полиневропатический 
вариант расстройства с уровня середины голеней.

Координаторные пробы выполняет неуверенно, без 
явной интенции, в позе Ромберга неустойчива. Выяв-
лена асинергия бабинского.

Вегетативно-трофических расстройств не опреде-
лено. Менингеальные симптомы отрицательные.

Высшие корковые функции не нарушены, при 
исследовании по краткой шкале оценки психического 
статуса MMSE (от англ. Mini-Mental State Examina-
tion) — 29 баллов.

Пациентке выполнены рутинные лабораторные 
исследования, не выявившие выраженных изменений. 
При исследовании липидограммы — гиперхолестери-
немия за счёт увеличения содержания липопротеидов 
низкой плотности и триглицеридов. Уровень высо-

кочувствительного С-реактивного белка в пределах 
референсных значений.

По данным электрокардиографического иссле-
дования: ритм синусовый, частота сердечных сокра-
щений 72 в минуту, признаки полной блокады правой 
ножки пучка Гиса.

При ультразвуковом исследовании брахиоце-
фальных артерий гемодинамически значимого стено-
зирования, паттернов аневризм и артериовенозных 
мальформаций не выявлено.

При выполнении электроэнцефалографии полу-
чены данные о гиперсинхронной электроэнцефало-
грамме с поверхности коры головного мозга. В височно-
теменно-затылочной области обоих полушарий мозга 
определялась специфическая эпилептиформная актив-
ность «острая-медленная волна» с билатерально-
синхронными пароксизмальными вспышками.

Проведённое нейровизуализационное исследо-
вание (МРТ головного мозга, рис. 1) выявило множе-

Рис. 1. Результаты магнитно-резонансной томографии головного мозга пациентки при первом обращении в клинику. 
Представлены результаты исследования в режимах SWI (А, Б) и FLAIR (В). Стрелками указаны очаги множественных 

микрокровоизлияний и асимметричные зоны лейкоарайоза

Рис. 2. Результаты магнитно-резонансной томографии головного мозга при повторном обращении в клинику. 
Представлены результаты исследования в режимах SWI (А) и FLAIR (Б). Стрелками указаны очаги множественных 

микрокровоизлияний и асимметричные зоны лейкоарайоза

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ РАННЕГО ВыяВЛЕНИя ВОСПАЛИТЕЛЬНОГО 
ВАРИАНТА ЦЕРЕбРАЛЬНОЙ АМИЛОИДНОЙ АНГИОПАТИИ

А б В
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ственные микрокровоизлияния, преимущественно 
расположенные в правой теменной доле. Также 
отмечен асимметричный лейкоарайоз — выраженные 
изменения в правой теменной доле, в значительно 
меньшей степени в левой теменной доле.

Пациентка осмотрена офтальмологом — выявлены 
признаки ангиопатии сетчатки обоих глаз, начальная 
возрастная катаракта.

Таким образом, пациентка по возрасту, клинико-
неврологическим данным (головная боль, очаговые 
неврологические симптомы, изменения на электро-
энцефалограмме), результатам МРТ (асимметричный 
лейкоарайоз и множественные микрокровоизлияния), 
а также в связи с невозможностью объяснить выяв-
ленные изменения опухолевым, травматическим или 
воспалительным генезом соответствовала критериям 
вероятной вЦАА.

Особенность данного клинического случая — обра-
щение пациентки в клинику до развития типичных 
когнитивных и поведенческих расстройств, наиболее 
часто приводящих больных за медицинской помощью, 
а также судорожных приступов — выявлены лишь 
изменения на электроэнцефалограмме, предрасполага-
ющие к формированию пароксизмов.

С учётом выявленных изменений базовая терапия 
хронической цереброваскулярной патологии (анти-
гипертензивная терапия, антиагрегантные препараты, 
гипохолестериновые средства), а также нейропротек-
тивная терапия была дополнена курсом пульс-терапии 
глюкокортикоидами.

В доступной литературе нам не встретилось упоми-
нания об оптимальной дозе глюкокортикоидов, преи-
муществах определённого режима введения и пролон-
гированного приёма глюкокортикоидов.

В данном наблюдении было выполнено трёхкратное 
ведение метилпреднизолона по 250 мг/сут через день. 
После второй инъекции отмечено улучшение самочув-
ствия — регрессировали головные боли.

больная была выписана на амбулаторный этап 
лечения с рекомендацией базовой (гипотензивной, 
гиполипидемической, антиагрегантной) терапии, 
курсового приёма нейропротекторов, без поддержива-
ющей дозы глюкокортикоидов.

В течение 4 мес пациентка отмечала стабильно 
хорошее самочувствие, головные боли не беспокоили, 
ограничений в выполнении физической и психоэмоци-
ональной нагрузки, в том числе связанных с выполня-
емой работой, не отмечала.

Ухудшение состояния связывает с перенесённой 
в апреле-мае 2018 г. острой респираторной вирусной 
инфекцией, когда в периоде реконвалесценции вновь 
стали беспокоить головные боли, меньшей выра-
женности по сравнению со ставшими изначальной 
причиной обращения в клинику неврологии.

При повторном наблюдении в неврологическом 
статусе отмечено уменьшение выраженности статико-
локомоторных расстройств — регресс неустойчивости 
в позе Ромберга, в остальном — без динамики.

были выполнены рутинные лабораторные иссле-
дования, не выявившие выраженных изменений. По 
данным исследования липидограммы сохранялась 
гиперхолестеринемия за счёт увеличения содержания 
липопротеидов низкой плотности и триглицеридов, 
что стало поводом для коррекции дозы гиполипидеми-
ческих препаратов.

При выполнении электроэнцефалографии по срав-
нению с предыдущим осмотром отмечено усиление 
синхронизации биоэлектрической активности.

Ультразвуковое исследование брахиоцефальных 
артерий в динамике не показало гемодинамически 
значимых стенозов, а также аневризм и артериове-
нозных мальформаций.

При офтальмологическом осмотре изменений в 
динамике не выявлено.

Данные повторной МРТ головного мозга (через 
6 мес) представлены на рис. 2. По сравнению с 
предыдущим исследованием — множественные цере-
бральные микрокровоизлияния без увеличения их 
количества, зоны лейкоарайоза — с уменьшением в 
размерах.

было выполнено пятикратное ведение метилпред-
низолона по 250 мг/сут через день. Клинически после 
первой инъекции отмечено значительное уменьшение, 
а после второй — регресс головных болей. Зафикси-
рован однократный эпизод повышения артериального 
давления, потребовавший увеличения дозы гипотен-
зивных препаратов.

По завершении пульс-терапии пациентка была 
выписана на амбулаторный этап лечения с рекомен-
дациями постоянной гипотензивной, гиполипидеми-
ческой и антиагрегантной терапии, курсового приёма 
нейропротекторов, без поддерживающей дозы глюко-
кортикоидов.

вЦАА — редкая разновидность ЦАА. Несмотря на 
возможность верифицировать диагноз данного состо-
яния лишь на основании патоморфологического иссле-
дования, в настоящее время разработаны клинико-
инструментальные критерии, позволяющие говорить 
о вероятной воспалительной форме ЦАА (с высокими 
показателями чувствительности и специфичности). 
Клинические проявления данной патологии в пода-
вляющем большинстве случаев определяются когни-
тивными и поведенческими расстройствами, однако 
возможно раннее выявление данных пациентов, до 
развития у них развёрнутых тяжёлых проявлений забо-
левания.

Уникальность вЦАА заключается в возможности 
эффективно уменьшать выраженность клинических, 
а в последующем и нейровизуализационных прояв-
лений заболевания назначением иммуносупрессивной 
терапии, в первую очередь применением глюкокор-
тикоидов, несмотря на то обстоятельство, что единое 
мнение в отношении выбора препаратов, режимов 
назначения, длительность их применения в насто-
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ящее время окончательно не определено. Указанная 
особенность объясняет необходимость диагностиче-
ской насторожённости, раннего выявления указанных 
форм и своевременного проведения патогенетической 
терапии.

Авторы заявляют об отсутствии конфликта 
интересов по данной статье
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