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Реферат
В данной работе представлен редкий случай спинального артериовенозного метамерного синдрома 
(САВМС) c локализацией поражения в нижнегрудном  отделе позвоночника с наличием двух близко 
расположенных  артериовенозных мальформаций – интрамедуллярной и экстрадуральной (внутрипо-
звонковой) локализации. Продемонстрированы возможности малоинвазивной контрастной динами-
ческой МР-ангиографии (TRICKS) в диагностике основных компонентов сосудистых мальформаций 
и в определении уровня их артериального кровоснабжения.
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Diagnosis of Spinal Metameric Arteriovenous Malformation Syndrome 
(Case Report) 
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Abstract
This paper presents a rare case of spinal arteriovenous metameric syndrome (SAVMS) with lesions 
localized in the lower thoracic spine with the presence of two closely spaced arteriovenous malformations - 
intramedullary and extradural (intravertebral) localization. The possibilities of minimally invasive contrast 
dynamic MR-angiography (TRICKS) in the diagnosis of the main components of vascular malformations 
and in determining the level of their arterial blood supply have been demonstrated.

Key words: Spinal Cord Arteriovenous Malformation, Arteriovenous Malformation of the Spine, Spinal 
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Актуальность
Спинальный артериовенозный метамер-
ный синдром (САВМС, в английской 
транскрипции SAMS)  представляет 
собой редкую сосудистую патологию и 
был выделен в самостоятельную катего-
рию поражений относительно недавно 
по аналогии с краниофациальным арте-
риовенозным метамерным синдромом, 
описывающим сосудистую патологию 
головного мозга и лица [2, 5].

САВМС представляет собой ком-
плексную сосудистую патологию (как 
правило, это АВМ) ненаследственного 
генетического метамерного (сегментар-

ного) происхождения с вовлечением не 
только центральной нервной системы 
(в данном случае спинного мозга), но и 
других тканей, расположенных в преде-
лах того же анатомического метамера. 
Считается, что синдром Кобба, впер-
вые описанный в 1915 году у 8-летнего 
мальчика, классически включает в себя 
сосудистые поражения спинного мозга, 
костных структур и кожи, расположен-
ных в пределах одного метамера [2, 3, 
5], является лишь частью спинального 
артериовенозного метамерного синдро-
ма. Есть предложение об объединении  
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в рамках синдрома всех типов метамер-
ных сосудистых мальформаций, даже 
если отсутствует сосудистое поражение 
самого спинного мозга [3].

В данной работе мы представляем 
наблюдение 25-летнего пациента с не-
диагностированным ранее спинальным 
артериовенозным метамерным синдро-
мом, у которого развился нижний па-
рапарез. У этого пациента наблюдалась 
редкая ассоциация интрамедуллярной и 
внутрипозвонковой АВМ на уровне Th8 
и Th9 позвонков.

Клиническое наблюдение
Пациент А., 25 лет, в течение последних 
15 лет отмечает нарастающую слабость 
в ногах, которая усилилась в последнее 
время. В анамнезе не было указаний на 
какие-либо генетические аномалии или 
перенесенные заболевания, рос и раз-
вивался нормально, в соответствии с 
возрастом. Оперативных вмешательств, 
травм головного мозга и позвоночника в 
анамнезе не было. Данных за перенесен-

ные воспалительные поражения ЦНС  
и позвоночника также не отмечено.

При осмотре в неврологическом ста-
тусе движения в верхних конечностях 
сохранены, отмечается легкий нижний 
парапарез до 4 баллов. При этом нару-
шения чувствительности в нижних ко-
нечностях не выявлено. Сухожильные 
рефлексы с рук: S = D, живые; с ног: S > 
D, повышены. Симптом Бабинского по-
ложительный с обеих сторон. Лабора-
торные анализы (исследования крови и 
мочи) не продемонстрировали отклоне-
ний от нормальных показателей.

Пациенту последовательно выпол-
нены КТ и МРТ грудного и пояснично-
го отделов позвоночника. При КТ вы-
явлена деструкция задних отделов тела 
Th10 позвонка (рис. 1, а — в). Задняя 
кортикальная пластинка указанного по-
звонка разрушена, отмечается частичное 
склерозирование краевой зоны костного 
дефекта внутри тела позвонка. Высота 
тела позвонка не снижена, структура его 
передних отделов напоминает рисунок 

Рис. 1.  Компьютерные томограммы грудного отдела позвоночника в аксиальной про-
екции (а), коронарная (б) и сагиттальная (в) реконструкции определяют выраженные 
изменения структуры тела Th10 с деструкцией 2/3 тела и задней кортикальной пла-
стинки. Передние отделы тела Th10 позвонка демонстрируют ячеистое строение. Также 
визуализируется наличие склерозированных участков в краевой зоне костного дефекта

а б в
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«в горошек» или «соль с перцем». Отсут-
ствуют изменения  дужек, поперечных и 
остистого отростка вовлеченного позвон-
ка. Нет изменений в проекции соседних 
межпозвонковых дисков и смежных по-
звонках. В проекции позвоночного кана-
ла отсутствуют какие-либо значимые из-
менения плотности (данных за наличие 
кальцификатов нет).

Дополнительно выполненная МРТ 
спинного мозга и позвоночника (рис. 2, 
а — д, рис. 3, а, б, рис. 4, а, б) определи-
ла наличие интрамедуллярного очага 
патологического МР-сигнала гетероген-
ного характера, представляющего собой 
зону постгеморрагических изменений 
(сниженный МР-сигнал в режиме Т2*-
MERGE) и отека (гиперинтенсивный 
МР-сигнал в режиме Т2) на уровне Th8 
позвонка.

В переднем и заднем субарахнои-
дальных пространствах спинного моз-

га визуализируется «серпантин» пато-
логически извитых сосудов, которые 
лучше всего видны в режиме Т1 после 
внутривенного введения МР-контраст-
ного препарата. Патологические сосу-
ды (вены) распространяются высоко 
в краниальном направлении вплоть до 
шейного отдела спинного мозга. Расши-
ренные патологические сосуды визуа-
лизируются также и паравертебрально 
как справа, так и слева от позвоночного 
столба (темный МР-сигнал в режиме 
Т2). После внутривенного контрасти-
рования отмечается выраженное повы-
шение МР-сигнала не только от сосу-
дов в субарахноидальном пространстве 
спинного мозга, но также и в проекции 
тела Th10 позвонка. При этом на фоне 
участков повышения МР-сигнала в Т1 
прослеживаются зоны извитой формы, 
которые сохраняют гипоинтенсивный 
МР-сигнал, что предполагает наличие  

Рис. 2.  МР-томограммы грудного отдела позвоночника пациента с САВМС в сагит-
тальной проекции в режимах Т2 (а), Т1 (б), Т1 + контрастное усиление (в, г), MERGE 
(д). Определяется патологическое изменение МР-сигнала в проекции тела Th10 (а, б, в, 
г, д — толстые стрелки) за счет интенсивно накапливающих контрастный препарат масс 
(в, г), распространяющихся в подсвязочное эпидуральное пространство (г), и серпантин 
патологических сосудов в субарахноидальном пространстве (а, б, в, д — тонкие стрелки)

а б в г д
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в теле пораженного позвонка расши-
ренных артериальных сосудов. Па-
циенту была выполнена болюсная 
контрастная динамическая МР-ангио
графия (TRICKS) на уровне ниж-
негрудного отдела позвоночника (рис. 
4, а, б). 

2D- и 3D-постобработка динамиче-
ской МР-ангиографии (TRICKS) выя-
вила наличие 2 АВМ, одна из которых 
локализуется на уровне Th8 позвонка 
интрамедуллярно с кровоснабжением 
из радикулярной артерии, отходящей 
справа на уровне Th9 позвонка. Вторая 
АВМ имеет внутрипозвонковое распо-
ложение в теле Th10 позвонка с крово-
снабжением из радикулярных артерий 
на одноименном уровне с двух сторон 
(более выраженное справа). Отток из 
указанных АВМ осуществляется в мно-
гочисленные поверхностные вены спин-
ного мозга как краниально, так и кау-
дально (рис. 4, а, б).

На основании полученных диагно-
стических данных с обнаружением двух 
АВМ, локализованных интрамедулляр-
но и экстрадурально, кровоснабжаемых 
из близко расположенных радикулярных 
артерий в проекции одного метамера, 
был поставлен диагноз спинального ар-
териовенозного метамерного синдрома.

Обсуждение
Спинальный артериовенозный метамер-
ный синдром представляет собой редкое 
врожденное сосудистое заболевание, ха-
рактеризующееся сочетанием кожных 
и/или мышечных и/или костных со-
судистых поражений, а также спиналь-
ных или параспинальных сосудистых 
мальформаций в зоне распространения 
одного и того же сомита (метамера) тела 
[2, 3, 5].

Во время эмбриогенеза пролифера-
ция клеток происходит в центральной 
части нервной пластинки, и эти клетки, 

Рис. 3.  МР-томограммы грудного отдела позвоночника пациента с САВМС в аксиаль-
ных проекциях: Т2 (а), Т1 + контрастное усиление (б). Определяется патологическое 
изменение МР-сигнала в проекции тела Th10 (а, б) за счет интенсивно накапливающих 
контрастный препарат масс (а, б — стрелки), распространяющихся в подсвязочное эпи-
дуральное пространство

а б
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мигрируя латерально между эмбрио
нальной эктодермой и энтодермой, 
образуют мезодерму. После сегмента-
ции мезодермы каждый сегмент, или со-
мит, далее дифференцируется на скле-
ротом, миотом и дерматом. Мутация 

материнских эмбриональных клеток на 
этой ранней стадии эмбриогенеза может 
стать причиной формирования множе-
ственных пороков развития в части или 
во всех типах тканей одного и того же 
соматомерного расположения, включая 

Рис. 4.  МР-томограммы грудного отдела позвоночника пациента с САВМС  в режиме 
динамической МР-ангиографии (а, б) грудного отдела в сагиттальной и коронарной 
проекциях с использованием 3D-реконструкций. В режиме TRICKS визуализируется 
серпантин патологических сосудов с артериальным кровоснабжением образования в по-
звонке Th10 и интрамедуллярной АВМ на уровне Th7–8–9 (а, б — стрелки)

а б
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центральную нервную систему (спин-
ной мозг), позвоночник, мышцы, мягкие 
ткани и дерму [3].

Спинальный артериовенозный ме-
тамерный синдром классически включа-
ет множественные сосудистые пораже-
ния с вовлечением двух и более тканей, 
кровоснабжаемых из одной и той же 
метамерной радикулярной  артерии [2, 
3, 5]. Однако редко в поражение может 
вовлекаться несколько метамеров.

Глубоко расположенные сосуди-
стые поражения, возникающие в одном 
и том же метамере тела, могут находить-
ся внутри самого спинного мозга (интра-
медуллярный компонент), а также вне 
спинного мозга (экстрамедуллярный 
внутрипозвоночный компонент) и вну-
три позвонков или экстравертебрально, 
включая параспинальные мягкие ткани 
(мышцы и кожу) [2, 3, 5].

Хотя САВМС как болезнь при-
сутствует с рождения, клинически она 
часто проявляется только в более зре-
лом возрасте. Пациенты обычно обра-
щаются с внезапным появлением боли, 
слабости, параличей или парестезий  
в конечностях, которые могут быть ло-
кализованы ниже определенного дерма-
тома [2, 3, 5]. По данным литературных 
источников, болезнь чаще встречается 
у женщин, чем у мужчин в соотноше-
нии 2,5 : 1 [3].

Считается, что патогенез невроло-
гических симптомов при спинальном 
артериовенозном метамерном синдроме 
обусловлен множеством факторов, сре-
ди которых развитие интрадурально-
го кровоизлияния и тромбоз венозных 
компонентов АВМ являются самыми 
главными. Выделяют синдромом «об-
крадывания», приводящий к ишемии 
спинного мозга, а также синдром веноз-
ной гипертензии, который чаще всего 

приводит к появлению отека спинного 
мозга и возможному повреждению гема-
тоэнцефалического барьера [1, 2, 5].

Рентгенологические исследования — 
важные инструменты для диагностики 
спинального артериовенозного мета-
мерного синдрома. КТ и КТ-ангиогра-
фия позволяют визуализировать сопут-
ствующие костные изменения и наличие 
патологически расширенных артери-
альных и венозных сосудов как внутри 
позвоночного канала, так и параверте-
брально. Однако применение КТ-анги-
ографии  ограничено из-за достаточно 
высокой лучевой нагрузки и плохой 
идентификации интравертебральных 
компонентов АВМ. МРТ хорошо де-
монстрирует изменения МР-сигнала 
от спинного мозга при его поражении, 
обусловленные как геморрагией, так и 
отеком, а также четко визуализирует 
наличие патологически расширенных 
сосудов в субарахноидальном простран-
стве спинного мозга при использовании 
режима FIESTA-С [3, 4]. Динамическая 
болюсная МР-ангиография является 
самым оптимальным неинвазивным ме-
тодом визуализации сосудистой патоло-
гии спинного мозга и позвоночника, по-
зволяя на основе анализа динамической 
серии  достаточно точно определять 
источники кровоснабжения сосудистых 
мальформаций или фистул и оценивать 
направленность и скорость кровотока в 
них [5]. 

Вместе с тем предоперационная 
прямая селективная ангиография, оста-
ваясь высокоинвазивной процедурой, 
продолжает считаться золотым стан-
дартом в определении локализации и в 
тонкой дифференциальной диагностике 
сосудистого  поражения спинного мозга. 
Она также помогает спланировать стра-
тегию лечения и произвести одномо-
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ментную эмболизацию патологических 
сосудов [1].

Поскольку спинальный артериове-
нозный метамерный синдром являет-
ся  редким заболеванием, до сих пор не 
сформировался четкий  патогенетиче-
ски обусловленный алгоритм лечения 
данной патологии. Варианты лечения 
включают хирургическую резекцию, 
эндоваскулярную эмболизацию, ком-
бинированный подход или консерва-
тивное лечение (использование сте-
роидов). При этом основной целью 
эндоваскулярного лечения является не 
тотальная окклюзия патологических 
сосудов, а лишь  частичная эмболиза-
ция в попытке улучшить клиническую 
симптоматику или стабилизировать 
прогрессирование заболевания. Ре-
шение о тактике лечения зависит от 
динамики клинических симптомов и 
особенностей, выявленных при нейро-
визуализации. Хирургия обычно по-
казана в случаях быстрого прогресси-
рования неврологических симптомов, 
а предоперационная эмболизация ис-
пользуется для уменьшения интраопе-
рационного кровотечения из патологи-
ческих сосудов АВМ [1].

Заключение
Спинальный артериовенозный мета-
мерный синдром является крайне ред-
кой сосудистой патологией спинного 
мозга и позвоночника, при этом его 
ранняя диагностика очень важна, т. к. 
она позволяет выбрать метод лечения 
и предотвратить прогрессирование не-
врологических симптомов, связанных с 
высоким риском кровоизлияний и ве-
нозной гипертензии, минимизируя воз-
можные неврологические расстройства, 
такие как парезы, параличи и сенсорная 
недостаточность. 

Методика динамической болюс-
ной контрастной МР-ангиографии, 
являясь малоинвазивной, обладает 
целым рядом преимуществ при ее ис-
пользовании на амбулаторном ди-
агностическом этапе планирования 
лечения, позволяя не только визуали-
зировать саму артериовенозную маль-
формацию, но и с высокой степенью 
точности идентифицировать уровень 
расположения питающей артерии. Это 
является крайне важным для после-
дующего проведения суперселектив-
ной прямой ангиографии и сокращает 
время процедуры (и операции), дозу 
вводимого контрастного препарата и 
лучевую нагрузку на пациента и пер-
сонал.
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