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Аномалии развития сосудов головного 
мозга составляют важную группу среди по-
роков развития головного мозга плода. 
Артериовенозная мальформация вены 
Галена является редкой аномалией сосуди-
стой системы головного мозга плода, в ли-
тературе данная патология впервые была 
описана в 1895 г. На сегодняшний день ча-
стота встречаемости артериовенозной маль-
формации вены Галена в мире 1:58 100 [1], 
что составляет 1% от всех краниальных со-
судистых мальформаций и около 30% всех 
сосудистых мальформаций у детей и взрос-
лых [2–9].

Артериовенозные мальформации явля-
ются результатом или персистенции при-
митивных анастомозов, или формирования 
патологических анастомозов в ранние 
эмбрио нальную и фетальную стадии. 
Выделяют так называемую артериовеноз-
ную мальформацию вены Галена и другие 
сосудистые мальформации, такие как фи-
стулы артерий эпифиза и более редкие, 
кото рые называют “негаленовыми артерио-
венозными фистулами” [6] (рис. 1).

Веной Галена называют большую мозго-
вую вену (vena magna cerebri), образован-
ную слиянием правой и левой базальных 
вен Розенталя и правой и левой внутрен-
них мозговых вен. Притоками вены Галена 

являются задняя верхняя вена мозолистого 
тела, вены эпифиза мозга, медиальная за-
тылочная вена, передняя верхняя мозжеч-
ковая вена, задняя вена бокового желудоч-
ка, вены холмиков среднего мозга. Вена 
Галена представляет собой главный кол-
лектор, собирающий кровь от базальных 
ядер, зрительных бугров, прозрачной пере-
городки, сосудистых сплетений  боковых 
желудочков мозга. Вена Галена, продолжа-
ясь кзади, дренируется в прямой синус 
[10].

В большинстве случаев причиной фор-
мирования аневризмы вены Галена являет-
ся наличие персистирующих коммуни-
кантных вен между эмбриональными хори-
альными артериями и средним мозговым 
венозным коллектором, называемым сред-
ней порэнцефалической веной Марковски 
[6]. Эти шунты формируются в хориальную 
стадию развития сосудистых сплетений 
для питания мозга до момента формирова-
ния сети кортикальных артерий, после 
чего в норме происходит их регресс, и от-
ток от головного мозга начинает осущест-
вляться по внутренним мозговым венам, 
соединяющимся с дистальным отделом 
вены Марковски, который обычно и назы-
вают веной Галена. Остальные отделы вены 
Марковски подвергаются инволюции [11].

Проведен детальный литературный обзор, посвященный артериовенозной мальформации вены 
Галена с целью систематизации современных знаний по данной проблеме. Анализ данных вклю-
чает анатомические, генетические, морфологические, патофизиологические аспекты, классифи-
кацию, клиническую картину, диагностику, постнатальный прогноз летальности и неврологиче-
ских осложнений с учетом предикторов неблагоприятных исходов. Подробно описаны механизмы 
декомпенсации, обусловленные постнатальной перестройкой гемодинамики. 

В статье также освещены современные методы лечения в неонатальном периоде. 
Подчеркнута важность пренатального формирования групп риска и определения показаний 

к возможности внутриутробного хирургического лечения.
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ние плода
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Формирование артериовенозной маль-
формация вены Галена происходит на сроке 
между 6-й и 11-й неделями беременности. 
При артериовенозных мальформациях от-
сутствует капиллярная сеть, что приводит 
к нетипичному прямому шунтированию 
крови из артериального русла в венозное. 
Персистирование примитивных артерио-
венозных шунтов сопровождается сбросом 
артериальной крови в срединную пор энце-
фалическую вену и повышением венозного 
давления [7]. 

К другим причинам формирования арте-
риовенозной мальформации вены Галена от-
носят гипоплазию мышечных и эластиче-
ских волокон среднего слоя vena magna 
cerebri, что приводит к повышению венозного 
давления и диффузному или локальному рас-
ширению упомянутой выше вены [12–15]. 

Артериовенозная мальформация вены 
Галена чаще является изолированным по-
роком. Однако описаны случаи рецидиви-
рующей артериовенозной мальформации 
вены Галена как проявления наследствен-
ной геморрагической телеангиэктазии 
(НГТ), в связи с чем при выявлении этой 
патологии рекомендовано генетическое 
консультирование [13].

НГТ – это генетическое заболевание, 
харак теризующееся расширением сосудов, 
таким как телеангиэктазии кожи и слизис-
тых оболочек, а также артериовенозные 
мальформации во внутренних органах же-
лудочно-кишечного тракта, легких и голов-
ного мозга [16].

Ангиогенез происходит с 7–8-го дня эм-
брионального развития до 9–10-го дня после 
рождения. Аномалии развития, как прави-
ло, носят изолированный характер [16].

Мутации в компонентах сигнального 
пути трансформирующего фактора роста β 
(TGFβ), таких как гены ENG (эндоглин), 
ACVRL1 и SMAD4, являются причиной 
большинства случаев НГТ. У 10–20% паци-
ентов с HГT развиваются артериовенозные 
мальформации головного мозга (bAVMs), 
которые могут привести к разрыву стенки 
сосуда и внутричерепным кровоизлияни-
ям. Хотя основные мутации известны, ме-
ханизмы, приводящие к образованию арте-
риовенозных мальформаций, неясны, час-
тично из-за отсутствия моделей на живот-
ных. Недавние модели мышей позволили 
значительно продвинуться в нашем пони-
мании артериовенозных мальформаций. 
Эндотелиально-специфической делеции 

Рис. 1. Синусы и вены головного мозга (рисунок А. Лисюкова).

Fig. 1. Sinuses and veins of the brain (illustration by A. Lisyukov).
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либо Acvrl1, Eng, либо Smad4 достаточно 
для индуцирования AVMs, идентифициру-
ющей эндотелиальные клетки в качестве 
основных мишеней передачи сигналов для 
поддержания целостности сосудов. Потеря 
передачи сигналов ALK1/ENG/SMAD4 
связана  с дефектами передачи сигналов 
NOTCH и аномальной артериовенозной 
дифференцировкой клеток эндотелия. 
Более того, накопленные данные свиде-
тельствуют о том, что артериовенозные 
мальформации происходят из венозных эн-
дотелиальных клеток с нарушенной связью 
поток–миграция и чрезмерной пролифера-
цией. Мутант ные эндотелиальные клетки 
демонстрируют усиление передачи сигна-
лов PI3K/AKT, и ингибиторы этого сиг-
нального пути спасают артериовенозные 
мальформации на мышиных моделях HГT, 
открывая новые терапевтические возмож-
ности [16].

В последние несколько лет секвенирова-
ние экзома зарекомендовало себя как на-
дежная технология идентификации кодиру-
ющих мутаций на уровне всего генома. 
Секвенирование экзома позволяет выявлять 
варианты, предрасполагающие к редким за-
болеваниям, таким как артериовенозные 
мальформации головного мозга. Варианты 
PITPNM3, SARS, LEMD3 были выявлены de 
novo в единичных случаях артериовенозных 
мальформаций головного мозга [17].

Выделяют несколько классификаций ар-
териовенозной мальформации вены Галена. 
Наиболее используемой является класси-
фикация A. Berenstein [8].

Согласно классификации A. Berenstein, 
выделяют 2 типа артериовенозной маль-
формации вены Галена: 

1-й  тип – муральный  с фистулезным 
строением, при котором афферентные арте-
рии напрямую открываются в просвет рас-
ширенной большой вены мозга; 

2-й  тип – хориальный с наличием пато-
логической сосудистой сети, снабжающей 
церебральные артериовенозные мальфор-
мации, или дуральных артериовенозных 
фистул, дренирующихся в истинную, но 
расширенную вену Галена. Хориальный 
тип составляет 56–76% всех мальформаций  
и часто сопровождается сердечной недоста-
точностью [8, 9].

P. Lasjaunias выделил 4 типа артериове-
нозной мальформации вены Галена [18]:

тип I: небольшой свищ между v. Galena и 
a. pericallosal (передней/задней) или мозго-
вой артериями (передней/задней); 

тип II: множественные свищевые сооб-
щения между v. Galena и a. talamoperforating; 

тип III: смешанный вариант I и II типов; 
тип IV: паренхиматозные артериовеноз-

ные мальформации с дренажем в v. Galena.
А. Litvak выделил 3 категории артериове-

нозных мальформаций вены Галена [19–21]:
категория А – аневризма вены Галена;
категория В – кистевидный конгломерат 

кровеносных сосудов;
категория С – переходные типы AV-

шунтов средней линии. 
Пренатальная диагностика данного по-

рока развития основана на применении 
двухмерного (2D) ультразвукового исследо-
вания в реальном времени и цветовой доп-
плерографии. Кроме того, применение 
3D-энергетического допплера обладает ря-
дом преимуществ (анатомическая детализа-
ция, уменьшение зависимости от угла, элай-
зинг-эффекта). Ультразвуковой диагноз 
может  быть установлен в конце II триместра 
и начале III триместра беременности [22].

При ней росонографии в коронарной и са-
гиттальных плоскостях сканирования для 
мурального типа мальформации характер-
но крупное анэхогенное образование округ-
лой формы с четкими ровными контурами 
позади таламуса и III желудочка, над моз-
жечком, с турбулентным кровотоком [8].

При хориальном типе позади таламуса 
и III желудочка, над мозжечком, отмечает-
ся веретенообразное расширение вены 
Галена с множественными атипично распо-
ложенными сосудами, представляющими 
собой артериовенозные шунты, приходя-
щие от различных артериальных бассейнов 
головного мозга [8] (рис. 2).

В режиме цветового допплеровского кар-
тирования (ЦДК) в артериовенозной маль-
формации вены Галена определяется турбу-
лентный кровоток смешанного характера 
(артериовенозный), при этом в приводящих 
артериях отмечается высокая скорость кро-
вотока со сниженными показателями пери-
ферического сопротивления [23].

Пренатальный диагноз может быть до-
полнен магнитно-резонансной томографией 
(МРТ), дающей более подробную информа-
цию о положении питающих сосудов и зо-
нах ишемии головного мозга. Ограничением 
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МРТ является невозможность оценить 
спектр кровотока артериовенозной фисту-
лы и сердечную функцию плода, последнее 
напрямую связано с исходами [3].

Однако постнатально целесообразно ис-
пользовать МРТ, дающую более подробную 
информацию о конфигурации артериове-
нозной мальформации вены Галена и позво-
ляющую увидеть вторичные изменения, та-
кие как церебральная атрофия, компрессия 
желудочков. Компьютерная томография 
(КТ) также может помочь выявить вторич-
ные изменения, такие как гидроцефалия, 
церебральная атрофия. КТ-ангиография 
может обеспечить более детальное пред-
ставление о сосудистой системе по сравне-
нию с МРТ [24].

Клинически некоторая часть артериове-
нозных мальформаций может протекать 
бессимптомно, другая может явиться при-
чиной летальных исходов. Пре- и постна-
тальный прогнозы у пациентов с артериове-
нозной мальформацией вены Галена напря-
мую зависят от размеров артериовенозного 
шунта. Пренатально осложнения развива-
ются у 2/3 плодов [11]. В случае антенаталь-
ной манифестации сердечной декомпенсации 
или поражения головного мозга смертность 
остается очень высокой. Около 40% этих пло-
дов терминируется по решению семьи, около 
30% погибает в перинатальном периоде от 
сердечной недостаточности, а у оставшейся 
в живых трети этих плодов имеются невроло-
гические нарушения [2, 8, 17].

Наличие множественных артериовеноз-
ных шунтов может сочетаться с перегруз-
кой правых отделов сердца и развитием та-
кого осложнения, как легочная гипертен-
зия [5].

Наличие таких признаков, как асцит, 
кардиомегалия, трикуспидальная недоста-
точность, гидроперикард, гидроторакс, во-
дянка, – следствие сердечной недостаточ-
ности плода, что является негативным про-
гностическим фактором и сопровождается 
относительно быстрым развитием полиор-
ганной недостаточности [25, 26].

Несмотря на то что пренатально около 
трети случаев артериовенозной мальфор-
мации вены Галена протекает бессимптом-
но, постнатальный прогноз тоже остается 
сложным [5]. Смертность доходит до 50%, 
а у выживших отмечается высокий риск 
нев рологических осложнений [5]. Исход 
зависит от размера аневризмы, шунтирова-
ние 50–60% от сердечного выброса может 
приводить к объемным перегрузкам серд-
ца, приводящим к декомпенсации, водян-
ке плода, повреждению паренхимы голов-
ного мозга и другим патологическим изме-
нениям [25, 26].

Для оценки постнатального прогноза ле-
тальности и неврологических осложнений 
D. Paladini и соавт. [23] провели мультицен-
тровое исследование с динамической уль-
тразвуковой и МРТ-оценкой головного моз-
га и сердца плода. Оценивались такие пока-
затели, как расширение прямого синуса, 

Рис. 2. Беременность 29–30 нед. Головное предлежание. Артериовенозная мальформация вены Галена, 
1-й тип по классификации A. Berenstein [8]. a – B-режим; б – режим ЦДК. 1 – полость прозрачной пере-
городки; 2 – передние рога боковых желудочков; 3 – артериовенозная мальформация.

Fig. 2. Pregnancy 29–30 weeks. Cephalic presentation. Arteriovenous malformation of the vein of Galen, 
type 1 according to the classification of A. Berenstein [8]. a – B-mode; б – color Doppler mode. 1 – cavum 
septum pellucidum, 2 – anterior horns of the lateral ventricles, 3 – arteriovenous malformation.
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вентрикуломегалия и другие изменения 
головного мозга, кардиоторакальное отно-
шение, трикуспидальная регургитация 
и реверсивный поток в перешейке аорты. 
Послеродовое наблюдение в среднем соста-
вило 20 (от 0 до 72) мес, 36,7% из общего 
количества плодов и 52,9% от случаев, не 
подвергшихся поздней терминации бере-
менности, были живы и не имели ухудше-
ний. В 10,2% отмечалось прогрессирование 
поражения между постановкой диагноза 
и родами. Наиболее информативными по-
казателями, отражающими плохой про-
гноз, были объем артериовенозной маль-
формации вены Галена 20 мл и трикуспи-
дальная регургитация [27]. По данным дру-
гого исследования объем аневризмы 40 мл 
и более являлся предиктором неблагопри-
ятных исходов [28].

По данным исследования A.P. See и со-
авт. минимальная срединно-латеральная 
ширина прямого или сагиттального синуса, 
оцененная с помощью МРТ, лучше всего 
коррелировала с неонатальной декомпенса-
цией, являясь точкой сужения, через кото-
рую в венозную систему попадает кровь из 
артериовенозной мальформации, которая и 
определяет пропускную способность сброса 
[21]. Ширина 8 мм и более свидетельствует 
о вероятности попадания в группу высокого 
риска развития постнатальных осложне-
ний в 88% случаев [21]. 

В систематический обзор и метаанализ 
A. D'Amico и соавт. было включено 11 иссле-
дований (226 плодов с пренатальным диа-
гнозом аномалий развития вены Галена). 
Все случаи были выявлены в течение III три-
местра беременности. Вентрикуломегалия 
была выявлена в 31,8% (95% ДИ 27,6–47,7) 
случаев, кардиомегалия или другие ультра-
звуковые признаки нарушения сердечной 
деятельности – в 23,1% (95% ДИ 14,9–32,5) 
и водянка – в 7,3% (95% ДИ 2,8–13,6) слу-
чаев; 12,6% (95% ДИ 6,0–21,2) родов были 
преждевременными. Аномальное развитие 
нервной системы наблюдалось в 36,7% 
(95% ДИ 27,9–39,7) случаев, только 
у 29,7% (95% ДИ 23,3–36,5) не отмечались 
неврологические нарушения после рожде-
ния [29]. 

G. Turkyilmaz и соавт. также провели 
анализ исходов аневризматической маль-
формации вены Галена, диагностирован-
ной внутриутробно. Авторы ретроспектив-

но попытались оценить пренатальные осо-
бенности артериовенозной мальформации 
вены Галена и описать послеродовые исхо-
ды 6 случаев с данной патологией. В ходе 
нейросонографии и эхокардиографии у 
плодов зафиксированы вентрикуломега-
лии, внутричерепные кровоизлияния, при-
знаки сердечной недостаточности. Средний 
срок беременности на момент постановки 
диагноза составил 31,1 ± 5,1 нед, средний 
диаметр вены Галена – 29,2 ± 5,2 x 26,4 ± 
3,3 мм. Вентрикуломегалия была выявлена 
у 5 (83,3%) из 6 плодов, внутричерепное 
кровоизлияние – у 5 (83,3%), сердечная 
недо статочность – у 4 (66,6%) плодов. 
В 3 случаях было проведено прерывание 
беременности; в 2 случаях наступила нео-
натальная смерть. В одном случае была 
проведена эндоваскулярная эмболизация, 
у новорожденного не было выявлено 
кардио логических осложнений или за-
держки развития нервной системы. Авторы 
подчеркивают, что пренатально диагности-
рованная мальформация вены Галена име-
ет неблагоприятный прогноз, главным об-
разом, при наличии сердечной недостаточ-
ности или неврологических последствий 
(внутричерепное кровоизлияние, гидроце-
фалия) внутриутробно [30].

Для разработки нового алгоритма веде-
ния и лечения плодов с артериовенозной 
мальформацией вены Галена в настоящее 
время проводится перспективное исследо-
вание по внутриматочной трансторкуляр-
ной эмболизации артериовенозной маль-
формации вены Галена. Критериями отбо-
ра на внутриутробную эмболизацию явля-
ются: минимальный переднезадний диа-
метр сосуда, дренирующегося в венозный 
синус, более 8 мм; отсутствие поражения 
органов-мишеней, срок беременности 
23 нед и более. Под ультразвуковым кон-
тролем игла со спиралью для эмболизации 
вводится через задний родничок в прямой 
синус и затем в зону венозной мальформа-
ции. Эта манипуляции является безопас-
ной в 97,5% и позволяет снизить частоту 
хирургического вмешательства с 80 до 
30% в неонатальном периоде. Хотя име-
ются технические ограничения, связан-
ные с положением плода и конституцией 
матери, безопасность и потенциальная 
польза от внутриматочной трансторкуляр-
ной эмболизации артериовенозной маль-
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формации вены Галена требует дальнейше-
го изучения [21] (рис. 3).

При наличии у плода артериовенозной 
мальформациии вены Галена развитие ос-
ложнений и тяжесть поражения головного 
мозга и органов-мишеней плода зависят от 
размера аневризмы и количества артерио-
венозных шунтов. При наличии признаков 
поражения органов-мишеней выживае-
мость составляет около 30%, при этом у 
выживших сохраняется высокий процент 
неврологических осложнений [21].

В 2/3 случаев у плодов, имеющих артерио-
венозную мальформацию вены Галена без 
поражения органов-мишеней, постнатально 
происходит декомпенсация, причем в боль-
шинстве случаев сразу после родов [21].

Это обусловлено следующими механиз-
мами. Внутриутробная гемодинамика ха-
рактеризуется большим количеством вазо-
дилататоров, обеспечивающих защиту го-
ловного мозга и сердца. Их влияние закан-
чивается после рождения и системное со-
противление сосудов увеличивается, что не 
может быть компенсировано почти десяти-
кратным снижением легочного сопротивле-
ния и соответственно увеличением легочно-
го кровотока. Вследствие этой перестройки 
гемодинамики сброс на артериальном про-
токе становится лево-правым. При артерио-
венозной мальформации вены Галена низ-

кое сопротивление в мальформации приво-
дит к увеличению преднагрузки, которая 
в сочетании с высокоскоростным шунтом 
увеличивает сердечный выброс, нагрузку 
на левый желудочек, что приводит к сер-
дечной декомпенсации. Около 4/5 сердечно-
го выброса шунтируется через артериове-
нозную мальформацию вены Галена, ре-
зультатом этого будут системная и коронар-
ная гипоперфузии, страдание головного 
мозга от синдрома обкрадывания и пораже-
ние паренхимы в неонатальном периоде. 
Развитие гидроцефалии обусловлено нару-
шением ликвородинамики за счет компрес-
сии и попадания артериальной крови в ве-
нозное русло, так как абсорбция происхо-
дит при низком венозном давлении. 

Лечение в неонатальном периоде заклю-
чается в снижении системного сосудистого 
сопротивления до уровня легочного, что 
должно снизить преднагрузку и увеличить 
перфузию тканей. Снижение легочного со-
противления приводит к снижению пере-
грузки правого желудочка и улучшению 
легочной перфузии [31–36]. Однако около 
90% новорожденных с артериовенозной 
мальформацией вены Галена с увеличен-
ным сердечным выбросом и поражением 
сердца рефрактерны к диуретикам и про-
стагландину Е2, вследствие чего не удается 
предотвратить сердечно-легочное пораже-
ние, что приводит к кардиогенному шоку 
(59%) и ишемии миокарда (30–66%) [26].

Несмотря на мастерское проведение 
постнатальной операции по трансартери-
альному закрытию артериовенозных шун-
тов и реанимационному ведению этих па-
циентов, не всегда происходит излечение, 
кроме того, имеются риски сердечно-сосу-
дистых осложнений. Так,  среди новорож-
денных групп риска смертность составляет 
около 40%, неврологические осложнения 
доходят до 50%. У групп низкого риска 
смертность составляет около 10%, невроло-
гические осложнения около 30%, несмотря 
на лечение в профильных центрах [21].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Несмотря на то что пренатальная диа-
гностика артериовенозной мальформации 
вены Галена, как правило, не вызывает 
трудностей, постнатальное лечение этих 
плодов не всегда успешно. Внутриутробная 

Рис. 3. Схема техники проведения внутри-
утробной эмболизации мальформации вены 
Галена. 1 – аневризма вены Галена, 2 – прямой 
синус, 3 – родничок. (Рисунок А. Лисюкова.)

Fig. 3. Scheme of the technique of intrauterine 
embolization of the vein of Galen malformation. 
1 – aneurysm of the vein of Galen, 2 – straight 
sinus, 3 – fontanelle. (Illustration by 
A. Lisyukov.) 
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диагностика артериовенозной мальформа-
ции вены Галена связана с высокой частотой 
повреждения паренхимы головного мозга, 
сердечной недостаточностью и аномальны-
ми исходами развития нервной системы по-
сле рождения [30]. Формирование групп ри-
ска и определение показаний к возможности 
внутриутробного хирургического лечения 
этих плодов является перспективной зада-
чей пренатальной диагностики.
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A detailed literature review on arteriovenous malformation of the vein of Galen, aimed at system-
atizing modern knowledge on this problem, was carried out. The data analysis includes anatomical, 
genetic, morphological, and pathophysiological aspects, classification, clinical features, diagnosis, 
postnatal prognosis of mortality and neurological complications taking into account predictors of 
adverse outcomes. The mechanisms of decompensation caused by postnatal rearrangements of hemody-
namics are described in detail.

The article also highlights the modern methods of treatment in the neonatal period.
The importance of prenatal formation of risk groups and determination of indications for the fetal 

surgical treatment is emphasized.
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