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Резюме
Статья посвящена относительно редкому наследственному нейрокожному заболеванию  – синдрому Стёрджа-
Вебера. Изложены современные представления об  эпидемиологии, этиопатогенезе, клинических проявлениях 
и концепции хирургического лечения заболевания, сопровождающегося эпилептическими приступами. Проведен 
анализ результатов лечения 21 пациента (возраст от 1 до 11 лет) с синдромом Стёрджа-Вебера за период с 1996 
по 2016 г. Прооперированы 10 пациентов (возраст от 18 мес. до 10 лет), в пяти случаях была выполнена гемисфе-
ротомия, еще в пяти – мультифокальная резекция. Благоприятные результаты хирургического лечения были до-
стигнуты (исход Engel I, II) в 70% случаев. Отсутствие положительной динамики или дальнейшее прогрессирова-
ние заболевания отмечено у двух  пациентов, один ребенок умер в результате внезапной смерти при эпилепсии. 
Из неоперированных детей (возраст от 2 до 5 лет) за время наблюдения улучшение на фоне противосудорожной 
политерапии отмечено у шести пациентов, отсутствие изменений в течение заболевания установлено в трех слу-
чаях, а в трех наблюдениях имело место дальнейшее прогрессирование эпилепсии. Проведен анализ двух клини-
ческих случаев, результаты сопоставлены с данными литературы. 
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Summary
The paper addresses the relatively rare inherited neurodermal disorder – Sturge-Weber syndrome that can manifest in 
epileptic seizures. We describe updated concepts, epidemiology, etiology, pathogenesis, clinical manifestations, and 
surgical treatment of the disease. We examined medical records of 21 patients (aged from 1 to 11 years) with Sturge-
Weber syndrome treated over the period of 1996-2016. After surgical treatment of 10 patients (five cases with 
hemispheretomy and five – with multifocal resection), positive outcomes (Engel class I, II) were found in 70% of cases, 
and negative (Engel class III, IV) – in 20% of cases. Оne child suddenly died during epileptic seizures. In non-operated 
children (age from 2 to 5 years) under our observation, an improvement was noted  in six cases, no  changes – in  three 
cases, and a further progression of the disease – in three cases. In this article, we analyze two of these cases in detail.
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Введение / Introduction
Синдром Стёрджа – Вебера (ССВ; синдром Штур-

ге-Вебера; энцефалотригеминальный ангиоматоз) – 
это редкое врожденное заболевание из группы фако-
матозов, проявляющееся капиллярной маль- 
формацией кожи лица и  капиллярно-венозными 
мальформациями мозговых оболочек и/или глаза. 
Распространенность синдрома оценивается в  один 
случай на 20-50 тыс. живорожденных [1]. Заболева-
ние было описано британским офтальмологом 
W. A. Sturge в 1897 г., а в 1922 г. F. P. Weber обнаружил 
характерный для данной группы пациентов рентге-
нологический паттерн  – двухконтурные извитые 
тени. Ангиомы, составляющие патоморфологиче-
скую основу ССВ, представляют собой примитивные 
цефалические венозные сплетения, сохранившиеся 
к моменту рождения в результате генетического де-
фекта  – транзиции в  гене GNAQ (локус 9q21) [2,3]. 

При этом чаще заболевание возникает спорадически, 
однако описаны и семейные случаи. 

Клиническая картина ССВ составляет т. н. триаду 
Краббе:

• � Пламенеющий невус (пятно цвета портвейна)  – 
капиллярная сосудистая мальформация кожи 
лица, ограниченная зоной иннервации глазного, 
реже – верхнечелюстного или нижнечелюстного 
нерва [4]. Невус заметен уже у новорожденного, 
что отличает его от гемангиомы, и впоследствии 
пятно растет пропорционально увеличению раз-
меров головы ребенка [5]. Односторонний невус 
отмечается примерно в 70% случаев, двусторон-
ний – в 30%. По некоторым данным, у 40% паци-
ентов невусы локализуются также на  конечно-
стях и туловище; 

• � Офтальмологические проявления: встречаются 
в  30-60% случаев и  представлены ангиомой 
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сосудистой оболочки глаза, ипсилатеральной гла-
укомой, гетерохромией радужной оболочки [6];

•  Неврологические проявления (см. ниже).
Выраженность отдельных компонентов триады 

индивидуальна. У  5% больных лицевые невусы от-
сутствуют [7,8]. У 8-20% детей с кожной гемангиомой 
выявляется клинически значимый лептоменингеаль-
ный ангиоматоз [6,9]. При этом во всех этих случаях 
выявляется транзиция в  гене GNAQ. По  мнению 
Shirley и соавт., клиническая картина в каждом кон-
кретном случае определяется тем, на  каком этапе 
развития нервной системы произошла мутация [3]. 
Предложена классификация типов ССВ, призванная 
отразить различные варианты течения заболевания:

• � Тип I (классический ССВ): ангиомы лица и  мяг-
кой мозговой оболочки, может быть глаукома;

• � Тип II: только ангиомы лица, без поражения ЦНС, 
может быть с глаукомой;

• � Тип III: только ангиомы мягкой мозговой оболоч-
ки, как правило, без глаукомы [10].

Таким образом, поражение нервной системы на-
блюдается при ССВ типов I и III. К его основным кли-
ническим проявлениям следует отнести структурную 
эпилепсию, очаговый неврологический дефицит, ин-
сульто- и мигренеподобные атаки, а также умствен-
ную отсталость.

Очаговая неврологическая симптоматика при ССВ 
обусловлена ангиоматозным перерождением сосу-
дистой и мягкой мозговых оболочек (лептоменинге-
альным ангиоматозом), особенно в затылочных и ви-
сочных областях, что,  в свою очередь, осложняется 
кальцификацией менингеальной артерии и подлежа-
щей коры головного мозга, а  также церебральной 
атрофией. Паттерн и выраженность поражения нерв-
ной системы при ССВ значительно варьируют [11]. 
Так, в  75-90% случаев отмечаются эпилептические 
приступы; в 50-60% – когнитивный дефицит (в  том 
числе тяжелый – у 33% пациентов); в 30% – гемипа-
рез, нарушение чувствительности по гемитипу и ге-
мианопсия [7,8,12-14]. Неврологический дефицит при 
ССВ нарастает постепенно и обычно стабилизируется 
к  6-7 годам [4]. Кроме того, особенностью данного 
заболевания являются инсультоподобные эпизоды 
в виде нестойкого (до нескольких недель) гемипаре-
за или гомонимной гемианопсии, обусловленные 
ишемией соответствующей функционально значи-
мой зоны в результате обкрадывания. С целью про-
филактики данных эпизодов могут назначать аце-
тилсалициловую кислоту в низких дозах (3-5 мг/кг/сут.) 
[11]. Еще одним характерным проявлением ССВ явля-
ется мигренеподобная головная боль с  длительной 
зрительной аурой, в т. ч. в виде гемиплегической ми-
грени и мигренозного статуса, значительно ухудша-
ющая качество жизни пациентов [15].

Когнитивный дефицит в  той или иной степени 
встречается у  большинства больных и  сочетается 
с выраженными изменениями в эмоционально-воле-
вой сфере. Неблагоприятными факторами в этом от-

ношении являются ранний возраст начала заболева-
ния и  поражение обоих больших полушарий 
головного мозга [16]. 

Эпилептические пароксизмы при ССВ в большин-
стве случаев оказываются первым проявлением за-
болевания: они отмечаются на 1-м году жизни у 75% 
пациентов, на 2-м – у 90% [16]. Чаще всего развива-
ются фокальные моторные приступы, в т. ч. по типу 
джексоновского марша, и могут протекать с  транс-
формацией в  двусторонние тонико-клонические 
приступы. Примерно в  половине случаев приступы 
группируются в  кластеры длительностью до  суток 
и более [17]. Кроме того, на 1-м году жизни, у части 
пациентов развиваются инфантильные спазмы, ко-
торые затем могут трансформироваться в  тониче-
ские, атонические и миоклонические приступы. У де-
тей раннего возраста при ССВ возможны приступы 
остановки дыхания, что объясняют поражением коры 
головного мозга в  области сильвиевой борозды 
и миндалевидного тела [11]. 

Для эпилепсии при ССВ характерно тяжелое, фар-
макорезистентное течение, обусловленное выражен-
ностью и локализацией структурного поражения го-
ловного мозга. Медикаментозная противоэпилеп- 
тическая терапия оказывается неэффективной при-
мерно в половине случаев и требует хирургического 
вмешательства [18]. В  настоящее время методами 
выбора при эпилепсии, обусловленной ССВ, являют-
ся гемисферэктомия, локальная дисконнекция по-
раженной части мозга, мультифокальная резекция 
и нейромодуляция (стимуляция блуждающего нерва, 
стимуляция большого мозга и др.) [19,20].

Выполнение указанных хирургических вмеша-
тельств должно основываться на  результатах тща-
тельного предоперационного обследования, включа-
ющего сопоставление семиотики приступов, их 
электрофизиологических коррелятов и структурно-
го поражения головного мозга. В  итоге уточняются 
индивидуальные особенности структурно-функцио-
нальной организации эпилептической системы. Не-
обходимо также оценить риск развития послеопера-
ционных неврологических дефицитов и определить 
физиологически допустимые границы хирургическо-
го вмешательства. Решение этих вопросов требует 
применения современного диагностического ком-
плекса.

Хирургическое лечение больных с обширным по-
ражением большого полушария (энцефалит Расмус-
сена, фокальные кортикальные дисплазии, ССВ, ге-
мимегалэнцефалия, ишемическое поражение полу- 
шария и др.) заключается в резекции или дисконнек-
ции обширных участков мозга. К этим операциям от-
носятся гемисферэктомия, заднеквадрантная дис-
коннекция, мультифокальные резекции коры, 
лобэктомия, гирэктомия и др.

В Национальном центре нейрохирургии (г. Астана , 
Казахстан) за период 1996-2016 гг. было проведено 
хирургическое лечение 132 пациентов с фармако-ре-
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зистентной эпилепсий. Свобода от  эпилептических 
приступов (исход Engel I А-B) была достигнута в 2/3 
случаев (у 87 из 132 больных). Нарастание выражен-
ности неврологического дефицита отмечено у 8,3%, 
инфекционные осложнения – у 5,3% больных. В те-
чение трех месяцев после операции имело место три 
летальных исхода. Всего за время наблюдения умер-
ли девять больных, из них трое – в результате вне-
запной смерти при эпилепсии (sudden unexpected 
death in epilepsy, SUDEP).

За указанный период наблюдались 21 больной 
с ССВ первого типа в возрасте от 1 до 11 лет. Проопе-
рированы 10 пациентов в возрасте от 18 мес до 10 лет 
(возраст семи из них – от 2 до 4 лет). В пяти случаях 
была выполнена гемисферотомия, ещё в пяти – муль-
тифокальная резекция. В  итоге в  течение трех лет 
в шести случаях достигнут контроль за эпилептиче-
скими приступами (Engel I А, В) в одном – существен-
ное снижение их частоты (Engel II), отсутствие поло-
жительной динамики или дальнейшее прогрес- 
сирование заболевания отмечено в  двух случаях, 
один ребенок умер в результате SUDEP. У неопериро-
ванных пациентов (в возрасте от 2 до 5 лет) за время 
наблюдения улучшение на фоне антиконвульсантной 
политерапии отмечено у  шести пациентов, отсут-
ствие изменений в течении заболевания установлено 
в  трех случаях, а  в  двух наблюдениях имело место 
дальнейшее прогрессирование эпилепсии. 

Приводим характерные примеры хирургического 
лечения больных ССВ из  собственных наблюдений.

Рисунок 1. Пациентка Г. Магнитно-резонансная 
томография головного мозга. Синдром Стёрджа-Вебера, 
гемиатрофия правого полушария мозга, кортикальная 
атрофия, ангиома правого бокового желудочка.

Figure 1. Patient G. Magnetic resonance imaging of the brain. 
Sturge-Weber syndrome, hemiatrophy of the right 
hemisphere, cortical atrophy, angioma of the right lateral 
ventricle.

Клинические случаи / Case studies
1.  Пациентка Г., 5 лет. Наследственный анамнез – 

не  отягощен. Поступила с  приступами клонических 
судорог в  левых конечностях частотой до  5-7 раз 
в день, а также слабостью движений в левых конеч-
ностях. Девочка родилась от  беременности, проте-
кавшей с угрозой невынашивания на фоне хрониче-
ского пиелонефрита и анемии. Роды путем кесарева 
сечения в 38-39 недель. Оценка по шкале Апгар – 8-9 
баллов. Масса тела при рождении  – 3566 г. Росла 
и развивалась с задержкой от сверстников. В четыре 
месяца  – дебют судорожных приступов, впослед-
ствии развился левосторонний центральный гемипа-
рез. Частота и  продолжительность приступов 
неуклонно нарастала, несмотря на подбор противо
эпилептической терапии. На  момент поступления 
в  качестве противосудорожной терапии принимала 
топирамат, вальпроаты и ламотриджин. При осмотре 
пациентки обращало на себя внимание ярко-красное, 
местами бордовое пятно, покрывающее половину 
носа и  распространяющееся на  правую половину 
лица в зонах иннервации 1-й и 2-й ветвей тройнично-
го нерва. Неврологическая симптоматика была пред-
ставлена когнитивными нарушениями по  типу син-
дром дефицита внимания, а  также легким 
центральным гемипарезом (4 балла), левосторонней 
гемигипестезией.

На МРТ головного мозга были обнаружены при-
знаки ССВ, гемиатрофии правого полушария мозга, 
кортикальная атрофия, ангиома правого бокового 
желудочка (рис. 1).

При проведении ЭЭГ регистрировалась региональ-
ная эпилептиформная активность в виде частых оди-
ночных и  сгруппированных высокоамплитудных 
комплексов «острая  – медленная волна» в  правой 
передневисочной области.

После проведенного обследования, консилиума 
специалистов-неврологов, нейрохирургов, нейрофи-
зиологов было сделано заключение о том, что паци-
ентка страдает фокальной структурной эпилепсией, 
обусловленной ССВ. С учетом фармакорезистентно-
го течения и  обширности поражения заболевания 
была выполнена правосторонняя периинсулярная 
гемисферэктомия. Операция прошла без осложне-
ний (рис. 2).

После операции на фоне медикаментозной проти-
воэпилептической терапии состояние пациентки улуч-
шилось, приступы прекратились. На контрольной ЭЭГ, 
выполненной на 10-е сутки после операции, регистри-
ровался эпилептический очаг в правой задневисочной 
области на фоне выраженных диффузных эпилепти-
формных изменений с вовлечением срединных струк-
тур мозга. Проводилась коррекция противосудорож-
ной терапии: топирамат отменен, доза вальпроатов 
и ламотриджина снижена. 

Шесть месяцев спустя на  ЭЭГ регистрировались 
лишь единичные острые волны в правых централь-
но-задневисочных отведениях. За период наблюде-
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ния в  течение пяти лет у  пациентки не  отмечалось 
приступов. С  учетом положительной клинической 
и  электрофизиологической динамики (рис.  3, 4).  
удалось отменить все противоэпилептические пре-
параты. 

2. Пациентка З., 2 года. Поступила с приступами тони-
ко-клонического характера, сопровождающимся кри-
ком и  отведением взора влево, длительностью до  5 
мин., частотой 2-3 раза в сутки, а  также с задержкой 
в  развитии. Впервые приступы появились в  возрасте 

Рисунок 2. Пациентка Г. Синдром Стёрджа-Вебера. Магнитно-резонансная томограмма головного мозга. Картина 
функциональной гемисферотомии после операции на 15-е сутки.

Figure 2. Patient G. Sturge-Weber Syndrome. Magnetic resonance imaging of the brain. Day 15 after functional hemispherectomy. 

Рисунок 3. Пациентка Г. Фрагмент электроэнцефалограммы, выполненной после отмены противосудорожных препаратов 
через шесть месяцев (фоновая активность).

Figure 3. Patient G Fragment of an electroencephalogram performed six months after discontinuation of anticonvulsant drugs 
(background activity).
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EPILEPSY 
and paroxysmal 

conditions 

Рисунок 4. Пациентка Г. Фрагмент электроэнцефалограммы, выполненной через восемь лет после операции (фоновая 
активность).

Figure 4. Patient G. Fragment of an electroencephalogram performed eight years after surgery (background activity).

Рисунок 5. Пациентка З. Синдром Стёрджа-Вебера. Компьютерная томограмма головного мозга. Зоны обызвествления 
в субкортикальном участке и коре в левой гемисфере. 

Figure 5. Patient Z. Sturge-Weber Syndrome. Computer tomogram of the brain. Calcification zones in the subcortical region and the 
cortex in the left hemisphere.

девяти месяцев. Противоэпилептическая терапия – без 
эффекта. На момент поступления в качестве противо-
судорожной терапии принимала вальпроаты и карба-
мазепин. Наследственный анамнез – не отягощен. 

На левой половине лица в области лба и щеки паци-
ентки имелось пятно типичных для ССВ характери-
стик. Аналогично предыдущему случаю в неврологи-
ческом статусе отмечалась задержка психомоторного 
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развития, легко выраженный центральный гемипарез 
и гемианестезия справа, то есть контралатерально не-
вусу. Офтальмологические проявления синдрома 
были представлены субкомпенсированной врожден-
ной глаукомой левого глаза. На МРТ головного мозга 
выявлялись признаки ангиоматоза мозговых оболо-

чек левом полушарии большого мозга, умеренных 
атрофических изменений теменной доли слева, уме-
ренной смешанной гидроцефалии, кисты сосудистого 
сплетения слева (рис. 5).

При ЭЭГ-мониторинге сна над левым полушарием 
головного мозга регистрировалась постоянная эпи-

Рисунок 6. Пациентка З. Синдром Стёрджа-Вебера. ЭЭГ-мониторинг сна.

Figure 6. Patient Z. Sturge-Weber Syndrome. A sleep EEG fragment.

Рисунок 7. Пациентка З. Послеоперационная магнитно-резонансная томограмма головного мозга через 3 месяца.

Figure 7. Patient Z. Magnetic resonance tomogram of the brain performed 3 months after surgery.
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лептиформная активность в  виде комплексов 
острая-медленная волна в  височных и  затылочных 
отведениях (рис. 6).  

Таким образом, у данной пациентки имелась раз-
вернутая картина ССВ. В связи с этим была выполне-
на функциональная гемисферэктомия. Операция 
прошла без осложнений, в  послеоперационном пе-
риоде приступов (длительность катамнеза  – три 
года) не отмечалось.

При контрольной магнитно-резонансной томогра-
фии головного мозга в  динамике через три месяца 
после операции выявлялись признаки кистозно-руб-
цовых изменений левой гемисферы и субдуральная 
гигрома в левой гемисфере (рис. 7). 

Обсуждение / Discussion
Синдром Стёрджа-Вебера (ССВ)  – врожденный, 

спорадически возникающий факоматоз, характери-
зующийся ангиоматозом сосудов мозговых оболо-
чек, глаз, кожи в  зоне иннервации глазной ветви 
тройничного нерва, часто сопровождается эпилепти-
ческими приступами. Дисфункция нервной системы 
обусловлена диффузным поражением одного 
из больших полушарий головного мозга. Сочетание 
пароксизмального синдрома с церебральным ангио-
матозом отягощается течением патологического 
процесса. При этом естественное течение ССВ небла-
гоприятное. 

Гемисферэктомия является признанным методом 
специфичного лечения фармакорезистентной эпи-
лепсии, обусловленной диффузным поражением од-
ного полушария головного мозга. Многие авторы вы-
ступают за  проведение данной операции в  раннем 
младенческом возрасте при ССВ, так как раннее нача-
ло эпилепсии указывает на худший прогноз, прогрес-
сивный гемипарез и  умственную отсталость [21,22]. 
Функциональная гемисферэктомия дает возмож-
ность снизить травматизацию, так как производится 
небольшим разрезом кожи и костным лоскутом, кото-
рые уменьшают потерю крови и  помогают избежать 
экспозиции крупных венозных синусов. Это позволяет 
осуществлять полное отключение пораженного полу-
шария через корковое окно с хорошими результатами 
с  точки зрения исхода приступов при относительно 
низкой частоте осложнений [23]. 

В нашем исследовании у  обеих пациенток была 
проведена функциональная гемисферэктомия. Опе-
рационный материал направлялся на  гистологиче-

ское исследование, результаты которого подтверж-
дали ангиоматоз мягкой мозговой оболочки, 
обызвествление коры вещества головного мозга 
в обоих случаях. В послеоперационном периоде был 
проведен нейровизуализационный контроль, кото-
рый продемонстрировал полное отключение пора-
женного полушария. Клинически состояние обеих 
девочек в послеоперационном периоде с улучшени-
ем, приступы судорог как в раннем, так и в позднем 
послеоперационном периоде не  повторялись. Дан-
ные клинические случаи демонстрируют эффектив-
ность функциональной гемисферэктомии как мето-
да хирургического лечения пациентов с  резистент- 
ной эпилепсией при ССВ. 

Хотя положительная динамика отмечена в  обоих 
случаях, именно у двухлетней девочки (клинический 
случай № 2) восстановление проходило быстрее, ге-
мипарез разрешился полностью, отмечалось значи-
тельное улучшение интеллектуального развития. 
Наши данные согласуются с мнением о том, что про-
ведение функциональной гемисферэктомии в более 
раннем возрасте характеризуется более благоприят-
ным исходом и лучшими результатами в плане кон-
троля эпилептических приступов, восстановления 
мышечной силы, психомоторного статуса и  интел-
лектуального развития [21].

Заключение / Conclusion
Таким образом, ССВ, относящийся к факоматозам 

и характеризующийся ангиоматозом кожи и мозго-
вых оболочек, приводит к развитию прогредиентной 
фармакорезистентной эпилепсии структурной этио-
логии. 

Хирургическое лечение фармакорезистентной 
эпилепсии в этих случаях оказывается патофизиоло-
гически обоснованным и актуальным. Ввиду обшир-
ного поражения полушария целесообразно примене-
ние таких операций, как гемисферэктомия, 
квадрантная дисконнекция, мультифокальная резек-
ция. Выбор оптимальной тактики хирургического 
лечения подразумевает предоперационное обследо-
вание, направленное на оценку локализации, разме-
ров, характера церебрального ангиоматоза и струк-
турно-функциональной организации эпилептической 
системы. Обоснованное и своевременное оператив-
ное вмешательство позволяет достигнуть контроля 
над приступами у 2/3 больных с минимальными по-
слеоперационными осложнениями.
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