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пидемиологические исследования последних
лет показали, что нарушения мозгового крово<
обращения в структуре детской неврологичес<
кой патологии не являются редкостью (суммар<
но они достигают 8–10%) [8]. По данным наци<

ональных регистров, частота инсультов у детей составляет
от 2–3 до 13 на 100 000  [14, 17, 20], а смертность от инсуль<
та – 7–36% [12, 15,  22]. 

Спектр патологических состояний, приводящих к ишеми<
ческим поражениям головного мозга в детском возрасте,
достаточно широк. К ним относят врожденные пороки
сердца, инфекционно<аллергические васкулиты, токсиче<
ские поражения сосудов головного мозга, заболевания,
проявляющиеся симптоматической артериальной гипер<
тензией, гематологические расстройства, генетические на<
рушения, вазомоторные дистонии, мигрень и пр. [10, 14,
15, 22, 25]. Однако одной  из основных причин острой и
хронической церебральной ишемии у детей в настоящее
время принято считать врожденные аномалии прецереб�
ральных и церебральных артерий [1, 6, 10, 12, 19, 21, 22, 23].
По нашим  данным,  более 70%  транзиторных ишемичес<
ких атак и инфарктов мозга связаны с врожденной патоло<
гией магистральных артерий головы, и прежде всего с па<
тологической извитостью внутренней сонной артерии (ПИ
ВСА) – изолированной либо сочетающейся с другими по<
роками сердечно<сосудистой системы [3]. 

В литературе последних лет обсуждается вопрос о роли
врожденной неполноценности соединительной ткани в
формировании ПИ ВСА; приводятся клинические наблю<
дения сочетания удлинений и деформаций сонных и по<
звоночных артерий, аневризм церебральных сосудов и др. с
синдромами Элерса–Данло (СЭД), Марфана, Штурге–Ве<
бера [7, 9, 13, 18, 26, 27].

По результатам ряда экспериментальных исследований
предложена одна из наиболее вероятных гипотез патогене<
за конфигурационных сосудистых аномалий: появление
дефектов в структуре эластина и коллагена вследствие эн<
догенного (возможно, генетически детерминированного)
усиления активности деградативных энзимов (коллагеназы
и эластазы) [16]. 

Несмотря на значительное количество публикаций по про<
блеме врожденных аномалий прецеребральных сосудов,
ряд вопросов остаются до сих пор спорными и до конца не
изученными. В частности, не существует уточненных дан<
ных о распространенности ПИ ВСА в общей детской попу<
ляции и их структуре, поскольку популяционные скринин<
говые исследования с использованием верифицирующих
ангиологических методов не проводились; помимо этого,
не определена в полной мере взаимосвязь ПИ ВСА с синд<
ромальной патологией соединительной ткани и ее наслед<
ственная детерминированность.

В настоящей работе представлены результаты скрининга
ПИ ВСА в общей детской популяции и отобранной группе
детей, страдающей мигренью и мигренеподобными паро<
ксизмами, а также данные генеалогического и генетичес<
кого исследований. 

Характеристика больных и методов исследования

Нами проведен скрининг ПИ ВСА в общей детской попу<
ляции и отобранной группе детей с вазопатическими голо<
вными болями с использованием метода цветового дуп<
лексного сканирования магистральных артерий головы
(ДС МАГ). Общепопуляционная группа включала 236 де<
тей (112 мальчиков и 124 девочки), учащихся средних школ
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г. Серпухова Московской области в возрасте 9–16 лет
(группа 1). Параллельно были обследованы 200 детей (79
мальчиков и 121 девочка) в возрасте 7–16 лет, страдающих
мигренью и мигренеподобной цефалгией (группа 2).

Генеалогическое исследование проведено на примере пол<
ных семей 16 пробандов с двусторонними гемодинамичес<
ки значимыми ПИ ВСА, сочетавшимися у 7 пациентов с
аномалиями позвоночных артерий (гипоплазии, аномалии
положения, патологическая извитость). 

Методом ДС обследовано 47 родственников первой линии
родства (32 родителя и 31 сибс). ДС МАГ проводилось по
стандартной методике на аппаратах "Aspen" фирмы
"Siemens" (Германия) и "Aloka–3500" фирмы "Aloka" (Япо<
ния). Гемодинамическая значимость выявляемой деформа<
ции ВСА определялась в спектральном режиме по измене<
нию качественных и количественных характеристик кро<
вотока, соответствующих "эффекту стенозирования", диа<
пазону прироста пиковой систолической скорости крово<
тока на "выходе из стеноза". За нормативные показатели
принимались опубликованные данные [4].

Медико<генетическое консультирование с целью выявле<
ния синдромальной патологии соединительной ткани  про<
ведено 32 детям с выявленными ПИ ВСА.  Диагноз СЭД или
недифференциированой дисплазии соединительной ткани
устанавливался согласно 9<балльной модифицированной
шкале гипермобильности суставов с учетом иных признаков
слабости соединительной ткани (пролапсы клапанов серд<
ца, аномальное расположение хорды, повышенная растяжи<
мость кожи, ортопедические дефекты и пр.) [11]. 

Для определения возможной модели наследования ПИ
ВСА проведен сегрегационный анализ методом неполной
регистрации Вайнберга (простая, единичная регистрация).
При сегрегационном анализе учитывали только семьи с
двумя и более сибсами (4 семьи), типом брака родителей
Аа × аа. Группу исследования составили 6 семей пробандов
без признаков синдромальной патологии соединительной
ткани. При использовании данного метода наблюдаемая
сегрегационная частота определяется как отношение
"больных" сибсов<пробандов ко всем сибсам. Расчет ведет<
ся по формулам: 

r < N                          p (1< p)                  ∨p <р
p = –––––     σ = √–––––– t = ––––

s < N                          Σs < N                      σ

где p – наблюдаемая сегрегационная частота, ∨p – ожидае<
мая сегрегационная частота для данного типа брака, 
σ – стандартное отклонение, r – пораженные потомки, 
s – общая численность потомков, N – число всех семей, 
t – критерий Стъюдента. 

Гипотезу об аутосомно<рецессивном или аутосомно<доми<
нантном типе наследования отвергают, если разность между
ожидаемой и наблюдаемой сегрегационной частотой боль<
ше удвоенного стандартного отклонения (дисперсии) [5].

Результаты и их обсуждение

В результате проведенного популяционного скрининга
различные варианты ПИ ВСА выявлены у 69 (29,2%) детей

(табл. 1). C< и S<образные извитости ВСА без нарушений
гемодинамики обнаружены у 50 (21,1%) детей. Кровоток в
парных ВСА соответствовал возрастным нормативам и
имел обычные спектральные характеристики.

ПИ ВСА с образованием острых углов, перегибов, петель с
эхографическими признаками нарушения гемодинамики,
соответствующими "эффекту стеноза", выявлены у 19 (8%)
детей. У 6 (2,5%) мальчиков "эффект стенозирования"  со<
ставлял более 50%. Двусторонние варианты ПИ ВСА обна<
ружены у 28 (11,8%) детей, сочетание извитости ВСА с ано<
малиями позвоночных  артерий наблюдалось у 6 (2,5%) об<
следованных. 

ПИ ВСА чаще встречалась у мальчиков, чем у девочек:
35,7% и 23,3% соответственно. Соотношение гемодинами<
чески значимых вариантов извитости при этом  составило
16,1% и 0,8%.

В отобранной группе детей ПИ ВСА обнаружена у 59
(29,5%) пациентов (табл. 2). С< и S<деформации без гемо<
динамических нарушений выявлены у 21 (10,5%) ребенка.
ПИ ВСА с образованием острых углов, перегибов и петель,
признаками "эффекта стенозирования" обнаружена у 38
(19%). У 25 (12,5%) детей "эффект стенозирования" превы<
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таблица 1: Структура ПИ ВСА в общей детской популяции

таблица 2: Структура ПИ ВСА в группе детей с вазопатической головной болью

Форма  деформации
Распределение по полу

Всего
мальчики девочки

Конфигурация ВСА не нарушена 72
(30,5%)

95
(40,3%)

167
(70,8%)

С� и S�образные варианты извитости
без нарушений гемодинамики

22
(9,3%)

28
(11,9%)

50
(21,2%)

Деформации (с образованием острых
углов, петель) с умеренными
нарушениями гемодинамики,
«эффектом стенозирования» <50% 

12
(5,1%)

1
(0,4%)

13
(5,5%)

Деформации с выраженными
нарушениями гемодинамики,
«эффектом стенозирования» >50%

6
(2,5%) � 6

(2,5%

Итого 112
(47,5%)

124
(52,5%)

236
(100%)

Форма  деформации
Распределение по полу

Всего
мальчики девочки

Конфигурация ВСА не нарушена 34
(17,0%)

107
(53,5%)

141
(70,5%)

С� и S�образные варианты извитости
без нарушений гемодинамики

11
(5,5%)

10
(5,0%)

21
(10,5%)

Деформации (с образованием острых
углов, петель) с умеренными
нарушениями гемодинамики,
«эффектом стенозирования» <50% 

11
(5,5%)

2
(1,0%)

13
(6,5%)

Деформации с выраженными
нарушениями гемодинамики,
«эффектом стенозирования» >50%

23
(11,5%)

2
(1,0%)

25
(12,5%)

Итого 79
(39,5%)

121
(60,5%)

200
(100%)



шал 50%. Двусторонние варианты ПИ ВСА выявлены у 38
(19%) обследованных, сочетание извитости ВСА с анома<
лиями позвоночных артерий  – у 23 (11,5%). Как и в общей
популяции, в данной группе детей (группа 2) ПИ ВСА ча<
ще обнаруживалась у мальчиков, чем у девочек (56,9% и
11,5% соответственно). Соотношение гемодинамически
значимых вариантов извитости составило 43% и 3,3%. 

При медико<генетическом консультировании пациентов с
ПИ ВСА в 21,8% случаев был диагностирован СЭД, в 37,5%
случаев – недифференцированный синдром недостаточ<
ности соединительной ткани (НДСТ). Между тем  "неспе<
цифический фон" в виде отдельных маркеров неполноцен<
ности соединительной ткани (нарушение осанки, непра<
вильный рост зубов, гипермобильность суставов, гипер<
эластичность кожных покровов, плоскостопие, воронко<
образная деформация грудины, пролапсы митрального
клапана, аномалии расположения хорды) выявлялся у
большинства детей обеих групп. Однако степень "феноти<
пической напряженности" признаков не достигала выра<
женности, соответствующей критериям диагностики синд<
ромальной патологии соединительной ткани. 

Взаимосвязь ПИ ВСА и врожденных коллагенопатий под<
тверждают и результаты гистологических исследований ре<
зецированных при операции участков артерий. Так, в зоне

извитости (рис. 1) выявлялись дегенеративные изменения
эластических волокон с компенсаторным  гиперэластозом
и мультипликацией внутренней эластической мембраны,
развитие мукоидного отека и пролиферация гладкомышеч<
ных клеток [2].

При обследовании родственников первой степени родства
различные варианты ПИ ВСА, аналогичные таковым  у
пробандов, обнаружены у трех отцов, четырех матерей и
трех сибсов. Общее число семейных случаев составило 50%
(8 семей). Во всех наблюдениях деформации сонных арте<
рий у  родителей  были односторонними и в целом  гемоди<
намически менее значимыми, чем у детей. Характерный
пример родословной представлен на рисунке 2.                       

При медико<генетическом консультировании СЭД и
НДСТ  диагностированы у 10 пробандов (по 5 случаев каж<
дого синдрома). 

Шесть семей пробандов без признаков синдромальной па<
тологии соединительной ткани составили, как было указа<
но, группу для проведения сегрегационного анализа. В
двух  семьях ПИ ВСА наблюдалась только у одного из де<
тей, а у родителей патологии ВСА не выявлено. В четырех
семьях извитость обнаружена у одного из родителей, то
есть родословная соответствовала аутосомно<доминантно<
му типу наследования (рис. 3). Случаев обнаружения ПИ
ВСА у сибсов при отсутствии извитости у родителей не от<
мечено; таким образом, родословных, соответствующих
аутосомно<рецессивному типу наследования, не выявлено.
ПИ ВСА наблюдалась у детей обоих полов, что исключает
Х<сцепленный рецессивный тип наследования; варианты
извитости обнаруживались у отцов и сыновей, что исклю<
чает также и Х<сцепленный доминантный тип наследова<
ния. 

С учетом  полученных данных проведено исследование со<
ответствия наследования ПИ ВСА аутосомно<доминант<
ному типу наследования. Наблюдаемая сегрегационная ча<
стота равна: p = 0,429, σ = 0,19, t = 0,374. Различия между
ожидаемой и наблюдаемой сегрегационной частотой ста<
тистически значимы при t>2,2. Таким образом, полученное
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рис. 1: Гистологическое исследование извитых участков артерий,
резицированных при операции (исследование выполнено профессором 
И.А. Казанцевой, МОНИКИ)

А – сужение просвета артерии. Окрашивание гематоксилином и эозином.
Б – вверху разволокнение внутренней эластической мембраны, гиперэластоз; внизу
деструкция и очаговое исчезновение эластических волокон, гофрированность
эластической мембраны. Окрашивание по ван Гизону–Вейгерту (на соединительную
ткань и эластику).

рис. 2: Родословная семьи В
I�1 –  S�деформация ВСА справа, угловой изгиб ВСА слева, С�изгиб позвоночной арте�
рии справа на уровне С4�С5, извитость позвоночной артерии слева в сегменте V1 и на
уровне С2�С3.  II�1 – S�деформация ВСА справа, спиралевидный изгиб ВСА слева, вхож�
дение позвоночной артерии справа на уровне С4 позвонка. II�2 –  перегиб ВСА справа,
петлеобразный изгиб ВСА слева, вхождение позвоночной артерии слева на уровне С5
позвонка, извитость обеих позвоночных артерий.

А
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различие в нашем случае недостоверно и позволяет пред<
положить  аутосомно<доминантный тип наследования. 

Обсуждая результаты проведенного скрининга, следует от<
метить:

– достаточно высокую распространенность ПИ
ВСА в обеих обследованных группах;

– преобладание в структуре ПИ ВСА в общей дет<
ской популяции  изолированных С< и S<деформа<
ций без нарушения кровотока, а в отобранной груп<
пе пациентов с цефалгиями – гемодинамически
значимых вариантов извитости (более чем в полови<
не случаев двусторонних и часто сочетающихся с
аномалиями позвоночных артерий);

– существенное различие распространенности ПИ
ВСА, прежде всего гемодинамически значимых, у
мальчиков и девочек.

Результаты  клинического обследования, а также морфоло<
гических и генетических исследований, подтверждают на<
следственную детерминированность ПИ ВСА и их взаимо<
связь с синдромальной патологией соединительной ткани
(СЭД, НДСТ). В то же время, как показал сегрегационный
анализ (сегрегационная частота 43%), ПИ ВСА может быть
"изолированной патологией" с аутосомно<доминантным
типом наследования либо соответствовать мультифактори<
альной модели с ведущей ролью главного гена. 

Данные литературы о значимости ПИ ВСА в развитии це<
реброваскулярной недостаточности у детей и результаты
настоящего исследования обосновывают целесообразность
проведения широкого популяционного скрининга, и в ча<

стности, неинвазивного ангиологического обследования
больных, страдающих мигренью и мигренеподобными го<
ловными болями, а также пациентов с явными признаками
соединительнотканной недостаточности. Целью такого
скрининга является формирование групп риска и проведе<
ние возраст<зависимой профилактики ишемических пора<
жений головного мозга.
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рис. 3:  Деформации сонных артерий у матери и ребенка в семье В 
А – ПИ  ВСА у матери (слева показан угловой изгиб левой ВСА, 
справа – S�деформация правой ВСА). 
Б – ПИ ВСА у сына (S�деформация левой и правой ВСА).
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ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ. Клиническая неврология 
Врожденная извитость внутренней сонной артерии

In the present work results of screening of different variants of
pathological tortuosity of internal carotids in a general children
population and in a selected group of children suffering from
migraine and migraine<like headache are presented. High preva<
lence of pathological tortuosity of internal carotids, including

hemodynamically significant variants of tortuosity in both inves<
tigated groups, is noted. Data of clinical, morphological,
genealogical and genetic investigations confirmed hereditary
determinancy of pathological carotid tortuosity and its interrela<
tion with hereditary syndromal pathology of connective tissue. 
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