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ДИНАМИКА КЛИНИЧЕСКИХ ПРОЯВЛЕНИЙ ПОСЛЕ ОПЕРАТИВНОГО 
ВМЕШАТЕЛЬСТВА У ПАЦИЕНТОВ С БОЛЕЗНЬЮ МОЯ-МОЯ

Введение. Болезнь моя-моя – это прогрессирующее заболевание, приводящее к двусторонней стено-
тической окклюзии мозговых артерий. В последние годы наблюдается рост числа исследований, сосре-
доточенных на болезни моя-моя. Низкая информированность, в свою очередь, приводит к отсрочке 
установления точного диагноза пациентам с болезнью моя-моя.
Методы. В исследование включено 25 пациентов с диагнозом болезнь моя-моя, находившихся на лече-
нии в Национальном центре нейрохирургии за период с 2013 по 2020 гг. Исследование носит ретроспек-
тивный, описательный характер. В анализ были включены следующие характеристики пациентов: 
пол, возраст на момент постановки диагноза, количество оперативных вмешательств, клинические 
проявления болезни, проведенное лечение и его результаты. Динамика оценивалась с помощью шкал 
Рэнкина и Бартел.
Результаты. Первичные проявления болезни характеризовались ишемическим инсультом (36%), ге-
моррагическим инсультом (28%), головной болью (20%), ТИА (8%) и судорожными приступами (8%). 13 
пациентам провели оперативное лечение на сосудах с одной стороны, остальным 12 пациентам про-
вели оперативное вмешательство с двух сторон, в зависимости от стороны и выраженности кли-
нических проявлений пораженных артерий. По шкале Рэнкин - 0, в год проведения операции было 16% 
пациентов, а в 2020 году их стало 43,5%. По шкале Бартел идентичная положительная тенденция. 
В год операции независимых пациентов было – 48%, а в 2020 году количество резко увеличилось, пока-
затель достиг 78,3%.
Заключение. По данным серии наших наблюдений основным клиническим проявлением в 36% были 
ишемические инсульты, реже встречаются другие проявления. Отмечается четкая положительная 
динамика после хирургической реваскуляризации пациентов, т.к. проведенное хирургическое лечение 
позволило предотвратить развитие прогрессирования заболевания и появление повторных клиниче-
ских проявлений недостаточности мозгового кровообращения.
Ключевые слова: болезнь моя-моя, ишемический инсульт, геморрагический инсульт, хирургическая ре-
васкуляризация.

Введение. Болезнь моя-моя (БММ) была впер-
вые описана в Японии в 1957 году [1] и позже опи-
сана в 1969 году [2] как прогрессирующее заболе-
вание, приводящее к двусторонней стенотической 
окклюзии супраклиноидных частей внутренних 
сонных артерий (ВСА) и проксимальных отделов 
средних мозговых артерий (СМА) – М1 и перед-
них мозговых артерий (ПМА) – А1. Эта патология 
обычно приводит к рецидивирующим ишемиче-
ским инсультам и транзиторным ишемическим 
атакам (ТИА). Со временем организм пытается 
компенсировать эту прогрессирующую ише-
мию посредством ангиогенеза, формируя более 

мелкие и слабые коллатеральные сосуды. Эти 
рыхлые сосуды более склонны к кровотечению 
и поэтому объясняют геморрагическую форму 
заболевания. На ангиографии из-за этих мелких 
коллатеральных сосудов виден “клуб дыма”, も
や (мо-я) по-японски означает туман или дымку, 
что и дает начало этому названию. БММ наиболее 
распространена в Японии и у лиц монголоидной 
расы. В Японии БММ остается широко известной 
причиной инсульта как у детей, так и у взрослых, 
с зарегистрированной общей заболеваемостью 
0,94 на 100 000 [3]. Заболевание встречается реже 
в других частях мира: 0,086 на 100 000 населения 
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в США [4], в Европе очень редко, поэтому эпиде-
миология БММ в Европе не описана. В литературе 
отсутствуют данные по БММ в Казахстане.

Синдром моя-моя (СММ), также известный 
как квази-болезнь моя-моя, является родствен-
ным, но отдельным расстройством, которое пред-
ставляет собой сходную клиническую и патоло-
гическую картину с БММ, но возникает на фоне 
установленного основного заболевания, такого 
как нейрофиброматоз типа 1, серповидноклеточ-
ная анемия, синдром Дауна и т.д. Односторон-
ние нейроваскулярные изменения, напомина-
ющие моя-моя, также часто классифицируются 
как СММ, поскольку клиническое определение 
БММ указывает на то, что патология является дву-
сторонней. [5] 

Окончательный диагноз БММ полностью ос-
новывается на ангио-архитектуре. Динамиче-
ская природа БММ хорошо описана и оценена 
ангиографическими стадиями по шкале Сузуки 
[6]. Различие между окончательной БММ и ква-
зи-моя-моя с основной патологией также важно, 
поскольку этиология БММ остается неизвестной. 
Однако недавний прогресс в генетических иссле-
дованиях и серологических исследованиях БММ 
позволяет по-новому взглянуть не только на этио-
логию БММ, но и на диагностическую концепцию. 
RNF213 в 17q25-ter хромосоме является важным 
геном восприимчивости для БММ среди населе-
ния Восточной Азии, и этот ген, как известно, за-
метно выражен в периферических белых кровя-
ных клетках и селезенке [7].

RNF213 кодирует белок с 5256 аминокисло-
тами, являющийся первым белком RING (really 
interesting new gene) пальца хромосомы. Поли-
морфизм R4810K (p.Arg4810Lys) в белке, коди-
руемом геном RNF213 в хромосоме 17q25-ter 
был идентифицирован как самый сильный фак-
тор генетической предрасположенности к БММ 
в популяциях Восточной Азии с использовани-
ем полногеномного сцепления и анализа экзо-
ма [7, 8]. Тем не менее, варианты RNF213 не мо-
гут быть единственными детерминантами БММ. 
Недавние клинические исследования показали, 
что RNF213 – варианты связаны не только с БММ, 
но и с внутричерепным атеросклерозом [9] и си-
стемными сосудистыми заболеваниями, такими 
как стеноз периферической легочной артерии 
и стеноз почечной артерии [10, 11]. Более того, 
не все пациенты с БММ имеют этот генетический 
вариант. Гетерозиготы или гомозиготы по гену 
RNF213 могут значительно различаться в прогно-

зировании клинических симптомов у пациентов 
с БММ из Восточной Азии [12].

Инсульт является ведущей причиной серьезных 
длительных инвалидизаций у взрослых, ежегодно 
в мире умирает 6 миллионов человек [13]. Хотя 
инсульты у молодых пациентов считаются ред-
костью, недавние исследования показали, что их 
частота растет [14]. Молодые пациенты с инсуль-
том могут иметь другой этиологический профиль 
и факторы риска первичных или рецидивирую-
щих инсультов по сравнению с пожилыми паци-
ентами. Однако исследования, посвященные мо-
лодым пациентам, страдающим от инсульта, весь-
ма скудны. Ишемический инсульт является наибо-
лее распространенным проявлением у молодых 
людей с БММ, а хирургическая реваскуляризация 
является вторичной профилактикой рецидивов 
инсульта. При этом не обнаружено связи между 
различными хирургическими методами и прогно-
зом среди молодых пациентов [15].

Лечение БММ все еще является актуальным. 
Существует консервативное лечение инсуль-
тов – осложнений БММ. Результаты показыва-
ют, что хирургическая реваскуляризация стати-
стически превосходит консервативное лечение 
в снижении частоты рецидивов инсульта [16]. 
Хирургические процедуры реваскуляризации 
обычно классифицируются как методы прямого 
или непрямого обходного анастомоза. Основная 
цель реваскуляризации - предотвратить рецидив 
инсульта за счет создания обходного пути кро-
вотока, таким образом снижается нагрузка на из-
мененные сосуды. Имеются убедительные дока-
зательства того, что хирургическая реваскуляри-
зация, представляющая собой создание прямого 
обходного анастомоза, особенно поверхностной 
височной артерии и средней мозговой артерии, 
эффективна у взрослых пациентов с ишемическим 
БММ [17, 18, 19]. По данным мета-анализа, куда 
было включено 1050 пациентов с БММ, прямой 
обходной анастомоз более эффективен в предот-
вращении геморрагических событий, чем консер-
вативное лечение. Таким образом, можно сказать 
что прямое шунтирование тоже является опти-
мальной стратегией для клинического контроля 
геморрагической БММ [16].

Как правило, БММ имеет два пика заболевае-
мости: один в первом десятилетии жизни и один 
в четвертом. В общенациональном японском ис-
следовании наблюдались пациенты чаще всего 
в возрасте от 10 до 14 лет, со вторым меньшим 
пиком в возрасте сорока лет [20, 21]. 
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Цель: описать клинические проявления 
у взрослых пациентов с болезнью моя-моя и оце-
нить исходы лечения после проведенного хирур-
гического вмешательства в «Национальном цен-
тре нейрохирургии» в Казахстане.

Материалы и методы. В исследование вклю-
чено 25 пациентов с диагнозом БММ, находив-
шихся на лечении в Национальном центре ней-
рохирургии за период с 2013 по 2020 гг. Иссле-
дование носит ретроспективный, описательный 
характер. В анализ были включены следующие ха-
рактеристики пациентов: пол, возраст на момент 
постановки диагноза, количество оперативных 
вмешательств, клинические проявления болезни, 
проведенное лечение и его результаты. 

Оценивались дооперационные жалобы, кли-
нические проявления. Результаты оперативно-
го лечения оценивались изучением ангиограмм 
и по клиническим изменениям. Эффективность 

реваскуляризации оценивалась в раннем после-
операционном периоде с помощью селективной 
ангиографии или КТ – ангиографии. Также оце-
нивали функциональный статус пациентов с по-
мощью модифицированной шкалы Рэнкин, ин-
декса Бартел. Динамика клинических изменений 
и функциональной активности оценивалась путем 
телефонного анкетирования. У всех пациентов 
были получены разрешения на использование их 
данных. 
Результаты.

Возрастные и демографические характе-
ристики пациентов. В исследовании участво-
вало 25 пациентов в возрасте от 18 до 63 лет, 
средний возраст пациентов 38,5 ± 17,5 лет. Из них 
16 женщин и 9 мужчин, соотношение 1,78:1. Все 
25 пациентов являются гражданами Казахстана, 
из которых 84% азиаты и 16% славяне (диаграмма 
1).

Диаграмма 1 – 2 группы пациентов по этнической принадлежности
По степени прогрессирования БММ у трех па-

циентов было определено Suzuki II стадии, 10 па-
циентов III стадии, 6 пациентов IV стадии и у 6 па-
циентов V стадии.

Первичные проявления и клиническая картина 
БММ. 

У 9 пациентов (36%) первичные проявле-
ния БММ были в виде ишемического инсуль-
та, у 7 (28%) – геморрагического инсульта, 
у 5 (20%) – головной боли, 2 (8%) – ТИА и у 2 па-
циентов (8%) – в виде судорожных приступов (ди-
аграмма 2). 
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Диаграмма 2 – Первичное проявление болезни моя-моя
Всем пациентам было проведено оперативное 

вмешательство в виде прямых экстраинтракрани-
альных анастомозов. В зависимости от количества 
вмешательств на одного пациента мы разделили 
их на две группы. Пациенты, которым была сде-
лана операция с одной стороны, и пациенты, пе-

ренесшие операции с двух сторон.  Таким обра-
зом, 13 пациентам провели оперативное лечение 
на сосудах с одной стороны, остальным 12 паци-
ентам провели оперативное вмешательство с двух 
сторон в зависимости от пораженных артерий. 

Диаграмма 3 – Группы пациентов в зависимости от количества, проведенных операций
Функциональная активность пациентов оце-

нивалась по шкалам Рэнкин и Бартел при посту-
плении в стационар АО «НЦН» и при выписке. 
При ретроспективном анализе историй болезни, 
при поступлении и при выписке не было разли-
чий по данным шкалам. Однако при долгосроч-
ном наблюдении в сравнении с 2020 г. отмечает-
ся положительная динамика. Один пациент умер, 

причина смерти неизвестна. С другим пациентом 
связь установить не удалось. У опрошенных паци-
ентов повторного инсульта не наблюдалось. 

На диаграммах 4 и 5 представлены сравнитель-
ные оценки пациентов по соответствующим шка-
лам.
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Диаграмма 4 – Оценка по шкале Рэнкин

Диаграмма 5 – Оценка по шкале Бартел
Как видно из представленных диаграмм в 2020 

году отмечается улучшение по функциональным 
исходам. При анализе баллов по шкале Рэнкин 
у пациентов, в год проведения операции на со-
судах, больше всего было пациентов с 1 степенью 
инвалидизации после инсульта – 32%. Частота 
встречаемости других степеней: 2 степень – 28%, 
3 степень - 8%, 4 степень - 16%. Без инвалидности 
16%. Стоит обратить внимание на то, что при оцен-
ке степеней инвалидизации в 2020 году пациен-
тов с 4, самой тяжелой, степенью инвалидиза-
ции не было. Количество же пациентов по шкале 
Рэнкин 0 и 1 возросло до 43,5% и 39,1% соответ-
ственно. Частота встречаемости других степеней: 
2 – 4,4%, 3 – 13%.

При оценке пациентов по шкале Бартел на-
блюдается идентичная положительная тенден-
ция. В год операции независимых пациентов 
было – 48%, имеющих легкую зависимость – 16%, 
умеренно зависимых – 20%, с выраженной зави-
симостью – 16%. В 2020 году количество неза-

висимых пациентов резко увеличилось, показа-
тель достиг 78,3%. Имеющих легкую зависимость 
4,35%, умеренно зависимых – 13%, с выраженной 
зависимостью – 4,35%. Шкалы измеряют функци-
ональный статус пациентов, следовательно, улуч-
шение показателей по шкалам свидетельствует 
о возросшей активности пациентов. Таким обра-
зом, отмечается положительная динамика после 
хирургической реваскуляризации пациентов.

Представляем вашему вниманию клинический 
случай. Пациент, мужского пола, 2003 г.р. посту-
пил 21.07.2014 в нейрохирургическое отделение 
с жалобами на приступообразные головные боли, 
периодическую потерю сознания, нарушение 
речи, быструю утомляемость, снижение памяти. 

В неврологическом статусе: сознание ясное 
(15 баллов по шкале комы Glasgow). Адекватен, 
ориентирован в пространстве и времени. Острота 
зрения субъективно не снижена. Нарушений чув-
ствительности нет. Сила мышц конечностей в нор-
ме. Тонус мышц не снижен. Парезов не выявлено. 
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Глубокие рефлексы D=S, патологические рефлек-
сы не вызываются. 

Ультразвуковое исследование (УЗИ) сосудов 
брахиоцефального ствола: равномерное стено-

зирование интракраниальной части внутренней 
сонной артерии с 2х сторон. Увеличена линейная 
скорость кровотока до 9,5 м/с по обеим позво-
ночным артериям (рис. 1).

Рисунок 1 – УЗИ сосудов брахиоцефального ствола
 

Рисунок 2 – МРА головного мозга. Видна мелкая сеть коллатеральных сосудов

Рисунок 3 – Селективная церебральная ангиография
25.07.2014 была проведена селективная цере-

бральная ангиография: где выявлен стеноз правой 
и левой внутренней сонной артерии на уровне 
супраклиноидного отдела. Правый и левый ка-
ротидный бассейны кровоснабжаются из позво-
ночных артерий через корковые коллатеральные 
анастомозы, через коллатеральную сеть из мелких 
многочисленных артерий в проекции Виллизиева 
круга, а также через анастомотические артерии 
из твердой мозговой оболочки справа и слева. 
По полученным данным был выставлен диагноз: 
Болезнь моя-моя. Цефалгический синдром (рис. 
3). 30.07.2014 проведена операция: Левосторон-
няя височная краниотомия, двойной микрохирур-

гический анастомоз между теменной и лобной 
ветвями левой поверхностной височной артерии 
и корковыми (височной и лобной) ветвями левой 
средней мозговой артерии.

Пациент выписан, и запланирован второй этап 
операции с правой стороны. Однако, 10.12.2014 
у пациента случилось острое нарушение мозгово-
го кровообращения по типу субарахноидального 
кровоизлияния в правом полушарии. 19.03.2015 
в условиях АО НЦН выполнена операция: пра-
восторонняя височная краниотомия, микрохи-
рургический анастомоз между теменной ветвью 
правой поверхностной височной артерии и кор-
ковой ветвью правой средней мозговой артерии 
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Рисунок 4 – Селективная церебральная ангиография (прямая проекция) от 26.03.2015 г.
26.03.2015 Селективная церебральная ангиография: на полипозиционных селективных церебраль-

ных ангиограммах отмечается: двойной микрохирургический анастомоз между теменной и лобной вет-
вями левой поверхностной височной артерии (ПВА) и корковыми (височной и лобной) ветвями левой 
средней мозговой артерии. сосудистый анастомоз между теменной ветвью ПВА и височной корковой 
артерией справа. Анастомозы функционируют адекватно. Представлено на рисунках 4, 5.

Рисунок 5 – Селективная церебральная ангиография (боковая проекция) от 26.03.2015 г.
С 2014 по 2021 гг. у пациента повторных инсультов не наблюдалось. В 2021 году в неврологиче-

ском статусе: без патологии. Выполнена МРТ, МРА головного мозга (рис. 6). Осмотрен офтальмологом: 
OU – ангиопатия сетчатки, миопия слабой степени.

Рисунок 6 – МРТ головного мозга от 2021 г.
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Заключение. Из 25 обследованных пациентов 
84% азиаты. По данным серии наших наблюдений 
основным клиническим проявлением в 36% были 
ишемические инсульты, реже встречаются другие 
проявления: геморрагический инсульт 28%, голов-
ные боли 20%, ТИА и судорожные приступы по 8%. 
Отмечается четкая положительная динамика по-
сле хирургической реваскуляризации пациентов. 
Проведенное хирургическое лечение позволило 
предотвратить развитие прогрессирования за-
болевания и появление повторных клинических 
проявлений недостаточности мозгового крово-
обращения. Пациентов динамически наблюдали 
вплоть до 2020 года. Результаты оперативного ле-

чения основывались на данных контрольных ан-
гиограмм и клинических данных. КТ-перфузия де-
лалась в единичных случаях, поэтому эти данные 
не были включены в данную статью. Динамика 
функционального статуса пациентов оценивалась 
с помощью шкал Рэнкина и Бартел. В результате 
анализа клинического материала отмечена поло-
жительная динамика после хирургической рева-
скуляризации пациентов с болезнью Моя-моя, так 
как проведенное хирургическое лечение позво-
лило предотвратить развитие прогрессирования 
заболевания и развитие повторных нарушений 
в виде недостаточности мозгового кровообраще-
ния.
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МОЯ-МОЯ АУРУЫ БАР ПАЦИЕНТТЕРДЕ ОПЕРАЦИЯЛЫҚ АРАЛАСУДАН 
КЕЙІНГІ КЛИНИКАЛЫҚ КӨРІНІСТЕРДІҢ ДИНАМИКАСЫ

Кіріспе. Моя-моя ауруы - бұл прогрессивті ауру, бұл ми артерияларының екі жақты стеноздық ок-
клюзиясына әкеледі. Соңғы жылдары моя-моя ауруына бағытталған зерттеулер санының өсуі байқалды. 
Өкінішке орай, моя-моя ауруын емдеу туралы деректер Қазақстанда жоқ. Ақпараттың төмендігі, өз кезе-
гінде, моя-моя ауруы бар науқастарға нақты диагноз қоюды кешіктіруге әкеледі.

Әдістер. Зерттеуге 2013-2020 жылдар аралығында Ұлттық нейрохирургия орталығында ем алған, мо-
я-моя ауруы диагнозы бар 25 пациент енгізілді. Талдауға пациенттердің келесі сипаттамалары енгізілді: 
жынысы, диагноз қойылған кездегі жасы, хирургиялық араласулар саны, аурудың клиникалық көріні-
стері, емдеу және оның нәтижелері. Динамика Рэнкин мен Бартел шкалаларының көмегімен бағаланды. 

Нәтижелер. Аурудың алғашқы көріністері ишемиялық инсультпен (36%), геморрагиялық инсультпен 
(28%), бас ауруымен (20%), өткінші ишемиялық өршумен (8%) және құрысумен (8%) сипатталады. 13 
пациентке тамырлардың бір жағынан хирургиялық емдеу жүргізілді, қалған 12 пациентке екі жағынан 
хирургиялық араласу жүргізілді, бұл артериялардың зардап шеккен жағына және клиникалық көріні-
стерінің ауырлығына байланысты болды. Рэнкин шкаласы бойынша операция жүргізілген жылы мүге-
дектігі жоқ пациенттер 16%-ды құрады, ал 2020 жылы олар 43,5% болды. Бартел шкаласы бойынша да оң 
үрдіс байқалды. Операция жасалған жылы өз-өзіне қызмет ете алатын пациенттер үлесі 48% болды, ал 
2020 жылы олардың саны күрт өсті, бұл көрсеткіш 78,3%-ға жетті. 

Қорытынды. Біздің бақылауларымыздың деректері бойынша пациенттердің 36%-да негізгі клини-
калық көрініс ишемиялық инсульт болды, басқа көріністер сирек кездеседі. Пациенттердің хирургиялық 
реваскуляризациясынан кейін нақты оң динамика байқалады, өйткені хирургиялық емдеу аурудың да-
муын және ми қан айналымы жеткіліксіздігінің қайталама клиникалық көріністерінің пайда болуын бол-
дырмауға мүмкіндік берді.

Негізгі сөздер: моя-моя ауруы, моя-моя синдромы, ишемиялық инсульт, геморрагиялық инсульт, хи-
рургиялық реваскуляризация.
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DYNAMICS OF CLINICAL MANIFESTATIONS AFTER SURGERY  
IN PATIENTS WITH MOYA-MOYA DISEASE

Introduction. Moya-moya disease is a progressive disease resulting in bilateral stenotic occlusion of the 
cerebral arteries. In recent years, there has been an increase in the number of studies focused on moya-moya 
disease. Unfortunately, there are no data on moya-moya disease therapy in Kazakhstan. Low awareness, in turn, 
leads to a delay in establishing an accurate diagnosis for patients with moya-moya disease.

Methods. The study included 25 patients diagnosed with moya-moya disease who were treated at the 
National Center for Neurosurgery for the period from 2013 to 2020. The study is retrospective and descriptive. 
The analysis included the following patient characteristics: gender, age at the time of diagnosis, number of 
surgical interventions, clinical manifestations of the disease, treatment performed and its results. The dynamics 
was assessed using the Rankin and Bartel scales. 

Results. The primary manifestations of the disease are characterized by ischemic stroke (36%), hemorrhagic 
stroke (28%), headache (20%), TIA (8%) and seizures (8%). 13 patients underwent surgical treatment on the 
vessels on one side, the remaining 12 patients underwent surgery on both sides, depending on the side and 
severity of the clinical manifestations of the affected arteries. According to the Rankin scale, in the year of the 
operation, there are 16% of patients without disabilities. In 2020, they became 43.5%. On the Bartel scale, there 
is an identical positive trend. In the year of surgery, there were 48% independent patients, and in 2020 the 
number increased sharply, the figure reached 78.3%.

Conclusion. According to our series of observations, the main clinical manifestation in 36% was ischemic 
strokes. Other manifestations are less common. There is a clear positive dynamics after surgical revascularization 
of patients. The performed surgical treatment made it possible to prevent the development of disease 
progression and the appearance of repeated clinical manifestations of cerebrovascular insufficiency.

Keywords: moya-moya disease, moya-moya syndrome, ischemic stroke, hemorrhagic stroke, surgical 
revascularization.




