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Резюме
Актуальність проблеми полягає у високому ступені інвалідизації і можливого летального наслідку у дітей з хворобою 

моямоя, яка проявляється ішемічним або геморагічним інсультом і має рецидивуючий перебіг. Відсутність ефективного 
консервативного лікування потребує своєчасної хірургічної корекції спадкової артеріопатії головного мозку у дитини.

Мета роботи. Опис клінічного випадку хвороби моямоя у дитини, яка маніфестувала проявами ішемічного інсульту.
Матеріал та методи. Клінічне, неврологічне, біохімічне, нейровізуалізаційне обстеження дитини.
Результати. Обстежено дитину, яка надійшла на відновне лікування через 5 місяців після перенесеного ішемічного 

інсульту. Мультидетекторна комп’ютерна томографія головного мозку виявила в лівій тім’яній області ділянки маляції 
внаслідок артеріальних інфарктів. За даними безконтрастної магніторезонансної ангіографії головного мозку ліва 
середньомозкова артерія значно звужена, її дистальні відділи зменшені у порівнянні з контрлатеральною стороною. 
Діагностовано хворобу моямоя. Проведено операційне втручання. Встановлено екстра- інтракраніальний анастомоз 
з використанням зовнішньої скроневої артерії. Через 6 місяців після операції відбулося повне відновлення моторних 
функцій.

Висновки. Порушення мозкового кровообігу у дітей потребує ретельної диференційної діагностики, в тому числі 
з хворобою моямоя. Своєчасна діагностика та хірургічне лікування хвороби moyamoya запобігають несприятливим 
наслідкам, інвалідності і навіть смерті дитини.

Ключові слова: хвороба моя-моя; спадкова вада розвитку; ішемічний інсульт; діти.

Вступ
Хвороба моямоя (ХММ) є рідкісною патологією, 

в основі якої полягає спадкова артеріопатія базальних 
відділів головного мозку з порушенням кровоплину 
і розвитком дрібних колатералей, які нагадують «клу-
бок диму». Найчастіше звужуються сонні, передні, 
середні та задні мозкові, базилярні артерії мозку. Хво-
роба притаманна мешканцям азіатського регіону світу, 
вперше була описана в Японії, в європейських країнах 
зустрічається рідко [1]. На спадковий характер захво-
рювання вказує наявність гену RNF213 з аутосомно- 
домінантним неповним пенетрантним типом успад-
кування, розміщеним у 17q25.3 який кодує нетради-
ційну убіквітинлігазу E3. Діагностований в останні 
роки поліморфізм гену pR4810K, який замінює аргінін 
на залишок лізину, і зміни у деяких алелях системи 
HLA, зокрема HLA-B35, HLA-B51, виявлені у дітей 
з ХММ Східноазіатського регіону, а також поєднання 
проявів ХММ з іншими генетичними синдромами. Іс-
нує два різновиди патології: хвороба моямоя, яка є ос-
новним захворюванням у пацієнта, і синдром моямоя, 
коли відповідна артеріопатія реєструється у дитини 
з іншою спадковою хворобою (Дауна, Реклінгаузена). 
Описані різновиди ХММ із залученням деяких хро-
мосом (3p; 17q25; 8q23; 10q23; 4q32; X). Серед хворих 
інших регіонів світу виявлені мутації DIAPH1. Мутації 
в генах призводять до надмірного росту та втрати нор-
мальної скорочувальної функції гладких м’язів артерій, 
проліферації ендотелію і подальшого звуження судин 

[1,2,3,4,5]. Однією з ланок патогенезу розглядається 
незвична імунна відповідь на інфекцію, яка стає три-
гером маніфестації ХММ [5]. Зазвичай ХММ у дітей 
маніфестує ішемічним інсультом або транзиторними 
ішемічними атаками, іноді захворювання починається 
з судомного нападу. Частота інсультів у дітей стано-
вить 2-3 випадки на 100 000 народжених живими [6, 
7, 8, 9]. У клінічній картині спостерігаються скарги 
на головний біль, порушення свідомості та зору, су-
доми, мимовільні рухи кінцівок, втрату рівноваги та 
координації, когнітивні та сенсорні розлади. На тлі 
інсульту виникають парези та паралічі. Хвороба має 
проградієнтний характер. Для діагностики ХММ ви-
користовують засоби нейровізуалізації (комп’ютерна 
та магнітно- резонансні томографія, ангіографія, пер-
фузія), генетичні дослідження. Визнаним стандартом 
в діагностиці захворювання залишається ангіографія 
судин головного мозку [1, 2, 9]. У лікуванні застосо-
вують антитромботичні, протисудомні, нейропротек-
торні засоби та хірургічне лікування. Хірургічні ме-
тоди включають пряму або непряму реваскуляризацію 
для покращення кровообігу в ішемізованій ділянці го-
ловного мозку [2,9, 10, 11].

Мета роботи: опис клінічного випадку ХММ у ди-
тини, яка маніфестувала проявами ішемічного інсульту.

Матеріали та методи: клінічне, неврологічне, 
біохімічне, нейровізуалізаційне обстеження дитини.
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Результати
До відділення медичної та фізичної реабілітації КНП 

«ООДКЛ» ООР було спрямовано дитину 7 років на від-
новлювальне лікування через 5 місяців після перенесе-
ного гострого порушення мозкового кровообігу на тлі 
грипу А. Скарги при поступленні на незграбність під час 
рухів у кінцівках праворуч та роздратованість. Захворів 
раптово, коли з’явилися лихоманка, втрата свідомості, 
геміпарез праворуч, з наступним відновленням функцій 
протягом двох тижнів від початку захворювання.

З анамнезу відомо: народився на 38 тижні геста-
ції шляхом кесарева розтину. Закричав відразу після 
народження. Прикладений до грудей матері на першу 
добу життя. Ріс і розвивався відповідно до віку. Травм 
та операцій не було. Сімейний анамнез не обтяжений.

Дані об’єктивного обстеження: очні щілини симе-
тричні, рухи очей повні, обличчя симетричне, язик 
розташований по середній лінії, ковтання не порушене, 
тонус м’язів фізіологічний, сухожилкові рефлекси си-
метричні, в позі Ромберга стійкий, ходить самостійно. 

Спостерігається гіперактивна поведінка, дратівливість, 
емоційна лабільність, моторна незграбність праворуч, 
дислалія. Менінгеальні знаки відсутні. Судом немає.

У загальному аналізі крові, сечі, біохімічних дослі-
дженнях показники в межах вікової норми. Офталь-
мологічне дослідження дна ока – патологічних змін 
не виявило, констатовано міопію слабкого ступеня та 
складний міопічний астигматизм. На мультидетек-
торній комп’ютерній томографії (МДКТ) головного 
мозку ліворуч у тім’яній області діагностовано непра-
вильної форми ділянку порушення диференціювання 
мозку зі зниженням щільності (+11+15 од. Х), розмі-
ром 20х7х7 мм, ділянки маляції внаслідок артеріаль-
них інфарктів у басейні лівої середньої мозкової артерії 
(рис. 1, 2, 3).

Під час проведення безконтрастної магніторезонан-
сної ангіографії головного мозку ліва середньомозкова 
артерія М1 значно звужена і представлена змінами, при-
таманними ХММ, дистальні відділи зменшені порівняно 
з контрлатеральною стороною (рис. 4).

Рис. 1. Мультидетекторна комп’ютерна томографія головного мозку. Ділянки маляції 
внаслідок артеріальних інфарктів в басейні середньої мозкової артерії, помічені стрілками.

Рис. 2. Мультидетекторна комп’ютерна томографія головного мозку. Дрібні ділянки 
артеріальних інфарктів в басейні середньої мозкової артерії, помічені стрілками.
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Рис. 3. Мультидетекторна комп’ютерна томографія головного мозку. Ділянки маляції 
внаслідок артеріальних інфарктів паравентрикулярно на рівні даху бокового шлуночка, 

обведені маркером.

Рис. 4. Безконтрастна магніторезонансна ангіографія головного мозку. Ліва середньомозкова 
артерія М1 значно звужена і представлена змінами, притаманними ХММ (помічені стрілками), 

дистальні відділи зменшені порівняно з контрлатеральною стороною.

Під час проведення МДКТ-перфузії встановлено глі-
омезодермальний рубець 3х22 мм паравентрикулярно 

на рівні даху бокового шлуночка. Значне зростання по-
казників CBV, CBF та MTT на рівні ураження з посту-
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повим нівелюванням відмінностей на більш базальних 
рівнях. Явища феномену обкрадання лобно- полюсної 
та задньо-тім’яної ділянок зліва.

На електроенцефалограмі зареєстровані одинарні 
пік-хвилі з осередком, що проявляється ліворуч у лобно- 
скронево-тім’яних відведеннях, ближче до конвекси-
тальної поверхні. Проведено оперативне втручання. 
Встановлено екстра- інтракраніальний анастомоз з ви-
користанням зовнішньої скроневої артерії. Через 6 мі-
сяців після операції спостерігалося повне відновлення 
моторних функцій, періодичний головний біль, емоційна 
лабільність, порушення сну.

Висновки
Порушення мозкового кровообігу у дітей потребує 

ретельної диференційної діагностики, у тому числі, 
з ХММ. Своєчасна діагностика та оперативне лікування 

ХММ запобігають несприятливим наслідкам, інвалідно-
сті і навіть смерті дитини.

Перспективи подальших досліджень. Оскільки 
ХММ належить до групи церебральних артеріопатій 
у дітей з найбільш загрозливим фенотипом і великим 
ризиком рецидиву артеріального ішемічного інсульту, 
усіх дітей з транзиторними ішемічними атаками або 
ішемічним інсультом доцільно ретельно обстежувати 
для своєчасної діагностики і лікування цього спадко-
вого захворювання.

Принципи біоетики повністю дотримані. При на-
писанні статті враховані всі етичні норми та стандарти 
клінічних досліджень.

Конфлікт інтересів. Автори не мають будь-якого кон-
флікту інтересів.

Джерело фінансування: стаття підготовлена для пу-
блікації без сторонньої, будь-якої фінансової підтримки.
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CLINICAL CASE OF MOYAMOYA DISEASE IN A CHILD

M. Aryayev1, L. Kaplina1, L. Vykhodchenko2, L. Senkivska1, D. Usenko1, N. Lotysh1, O. Klymanova1

Odesa National Medical University1,
CNE «Odesa Regional Children’s Clinical Hospital» ORC2

(Odesa, Ukraine)

Summary.
The critical nature of Moyamoya disease poses a high risk of disability and potentially fatal outcomes in children, as it can result 

in ischemic or hemorrhagic strokes and may lead to recurrent strokes. The lack of eff ective conservative treatment necessitates early 
surgical correction of hereditary cerebral arteriopathy in children.

Aim. To describe a clinical case of Moyamoya disease in a child presenting with ischemic stroke.
Materials and Methods. Clinical, neurological, biochemical, and neuroimaging examination of the child.
The results. A child with ischemic stroke was admitted for rehabilitation 5 months after the event. Multidetector computed 

tomography of the brain showed areas of malacia in the left parietal region resulting from arterial infarcts. Non-contrast magnetic 
resonance imaging of the brain showed signifi cant narrowing of the left middle cerebral artery, with a reduction in its distal segments 
compared to the contralateral side. This led to the diagnosis of Moyamoya disease. Surgery was performed to create an extra- intracranial 
anastomosis using the external temporal artery. Six months after surgery, the child’s motor function was fully recovered.

Conclusions. Cerebral vascular disease in children requires careful diff erential diagnosis, including MMD. Early diagnosis and 
surgical treatment of Moyamoya disease can prevent adverse outcomes, disability, and even death in children.

Keywords: Moyamoya Disease; Hereditary Malformation of Cerebral; Ischemic Stroke; Children.
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