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Идиопатическая внутричерепная гипертензия (ИВГ) — 

редкое недостаточно изученное патологическое состоя-

ние, характеризующееся повышением интракраниально-

го давления, без наличия объемного образования, веноз-

ного тромбоза или инфекционного поражения головного 

мозга. Наиболее часто ИВГ встречается у молодых жен-

щин с избыточной массой тела [1]. В некоторых случаях 

может развиваться у мужчин, а также встречается в дет-

ском и пожилом возрасте.

Распространенность ИВГ постепенно растет. С одной 

стороны, это может быть связано с увеличением числа 

людей с избыточной массой тела. Согласно эпидемиоло-

гическим данным, число лиц с ожирением в общей попу-

ляции выросло в 2 раза в течение 30 лет. Около 22% насе-

ления Великобритании страдает ожирением (индекс мас-

сы тела >30 кг/м2) [2]. С другой стороны, выработаны со-

временные диагностические критерии ИВГ, стандартизи-

рованы подходы к диагностике, возросла информирован-

ность и настороженность специалистов к данной патоло-

гии.

Основными синонимами ИВГ являются pseudotumor 
cerebri и доброкачественная внутричерепная гипертензия, 

хотя в настоящее время от использования термина «до-
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брокачественная внутричерепная гипертензия» отказа-

лись, так как при несвоевременной диагностике около 2% 

пациентов необратимо теряют зрение [3]. До проведения 

современных исследований считалось, что до 25% паци-

ентов полностью теряют зрение при данной патологии. 

Очевидно, что этот показатель был значительно завышен 

[4].

Сохраняются терминологические сложности при об-

суждении синдромов ИВГ и pseudotumor cerebri. На сегод-

няшний день под первичным синдром ИВГ принято счи-

тать состояние, сопровождающееся повышением внутри-

черепного давления (ВЧД) без каких-либо этиологиче-

ских факторов, возможно на фоне ожирения. Термин 

pseudotumor cerebri используется для описания вторично-

го повышения ВЧД на фоне некоторых редких причин 

(тромбоз синусов и центральных вен, нарушение веноз-

ного кровотока, тромбофилии, дисметаболические и эн-

докринные причины, прием медикаментов и др.) [5]. 

Эпидемиологические исследования указывают на досто-

верно большую распространенность ИВГ по сравнению с 

pseudotumor cerebri, 90 и 10% соответственно [1].

Этиология и патогенез ИВГ недостаточно изучены. 

Среди наиболее значимых предрасполагающих факторов 
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отмечается роль ожирения, преимущественно у женщин 

молодого возраста [6]. Истинная ИВГ характеризуется 

клиническими проявлениями, связанными с повышени-

ем интракраниального давления при отсутствии значимо-

го повреждения головного мозга и других причин вторич-

ной внутричерепной гипертензии. Выявленная достовер-

ная ассоциация ИВГ с избыточной массой тела ставит 

новые вопросы относительно патофизиологических меха-

низмов данного заболевания. Текущие концепции пато-

генеза ИВГ направлены на изучение роли повышенного 

интракраниального венозного давления и нарушений от-

тока цереброспинальной жидкости (ЦСЖ).

Эпидемиология

В настоящее время продолжается пересмотр данных 

по распространенности ИВГ, согласно базовому эпиде-

миологическому исследованию средняя ежегодная забо-

леваемость ИВГ составляет 2 случая на 100 000 населения 

[7]. Учитывая, что ИВГ — заболевание преимущественно 

женщин с избыточной массой тела, были проведены но-

вые эпидемиологические исследования. Данные британ-

ских авторов указывают на выявление 11,9 нового случая-

ИВГ в год на 100 000 населения среди женщин с ожирени-

ем [8]. При этом данные одного из американских исследо-

ваний [9] показали еще более высокие цифры заболевае-

мости в данной группе пациентов — 323 на 100 000. Полу-

ченные сведения подтверждают предположение об увели-

чении распространенности ИВГ с учетом роста населе-

ния, страдающего ожирением. В России нет эпидемиоло-

гических данных по частоте ИВГ, по-прежнему мало те-

матических публикаций, не разработаны внутренние 

стандарты диагностики и терапии данного заболевания. 

До развития патологии зрения жалобы пациента на голов-

ную боль, шум в ушах зачастую неверно интерпретируют-

ся, что приводит к неправильной диагностике и несвоев-

ременно назначенной терапии.

Эпидемиологические исследования показывают, что 

от 1 до 2% пациентов с новыми случаями ИВГ полностью 

теряют зрение в течение года до момента правильной по-

становки диагноза и назначения эффективной терапии 

[3].

Факторы риска ИВГ

Основными факторами риска развития первичного 

синдрома ИВГ являются женский пол и избыточная масса 

тела [6]. Доказано, что снижение массы тела является од-

ним из наиболее эффективных методов терапии ИВГ [10]. 

В то же время остается неизвестной взаимосвязь между 

состояниями, ассоциированными с ожирением (полики-

стоз яичников, синдром апноэ во сне) и повышением ин-

тракраниального давления. Длительное время обсужда-

лись такие факторы, как коагулопатия, системная патоло-

гия (системная красная волчанка), беременность и ис-

пользование оральных гормональных контрацептивов, в 

развитии первичного синдрома ИВГ. Однако эти предпо-

ложения не нашли подтверждения [1].

В случае вторичной внутричерепной гипертензии 

(вторичный синдром pseudotumor cerebri) ведущее место 

отводят именно протромбофилическому статусу, перене-

сенным тромбозам синусов и центральных вен, дефициту 

протеинов C и S, постинфекционным (менингит, масто-

идит) осложнениям. В редких случаях вторичный син-

дром pseudotumor cerebri развивается во время беременно-

сти и при приеме оральных гормональных контрацепти-

вов, в том числе вследствие нарушений системы гемоста-

за. Продолжает обсуждаться ассоциация некоторых мета-

болических и эндокринных расстройств с pseudotumor 
cerebri — болезнь Аддисона, гипер-, гипотиреоз, анемия, 

прием тетрациклинов, витамина А, солей лития и анабо-

лических стероидов [5, 11]. В итоге можно выделить 5 ос-

новных этиологических групп вторичного синдрома pseu-
dotumor cerebri: нарушение/блок венозного оттока (внеш-

няя/внутренняя компрессия, тромбофилии, системная 

патология, инфекционные причины); эндокринные и 

метаболические причины (болезнь Аддисона, гипер-, ги-

потиреоз, дефицит витамина D); прием лекарственных 

препаратов, токсических веществ (тетрациклины, амио-

дарон, циметидин, ретинол, циклоспорин, лития карбо-

нат и др.); на фоне отмены некоторых лекарственных 

средств (глюкокортикостероиды, гонадотропный гормон, 

даназол); системные заболевания (саркоидоз, системная 

красная волчанка, тромбоцитопеническая пурпура).

Патогенез ИВГ остается неизвестным. Большинство 

теорий сводится к обсуждению нарушений венозного от-

тока и/или абсорбции цереброспинальной жидкости 

(ЦСЖ). При этом не получено каких-либо доказательств, 

указывающих на ее избыточную секрецию. В настоящее 

время продолжается обсуждение роли венозных микро-

тромбов, нарушения метаболизма витамина А, жиров и 

эндокринной регуляции обмена натрия и воды в развитии 

ИВГ.

Клиническая картина

Основным клиническим проявлением заболевания 

является головная боль (92%) различной интенсивности. 

Для головной боли характерны все типичные черты це-

фалгического синдрома при повышении ВЧД: более вы-

раженная интенсивность в утренние часы, тошнота, ино-

гда рвота, усиление боли при кашле и наклоне головы. 

Транзиторные зрительные нарушения в виде потемнения 

(затуманивание) перед глазами встречаются в 35—72% 

случаев [12]. Симптомы зрительных нарушений могут 

предшествовать головной боли, и в начале заболевания 

проявляться в виде эпизодов кратковременного затума-

нивания зрения, выпадения полей зрения или горизон-

тальной диплопии. Среди других клинических проявле-

ний ИВГ отмечаются шум в голове (60%), фотопсии 

(54%), ретробульбарная боль (44%), диплопия (38%), про-

грессирующее снижение зрения (26%) [13].

В неврологическом статусе иногда отмечаются при-

знаки поражения VI пары, часто в виде ограничения дви-

жения глазных яблок кнаружи. При офтальмоскопии вы-

является двусторонний или односторонний отек диска 

зрительного нерва различной степени выраженности. 

В 10% случаев это приводит к необратимому снижению 

зрения, особенно при несвоевременно начатом лечении 

[13].

Диагностика ИВГ

Диагностика ИВГ начинается с оценки клинической 

картины, в первую очередь паттерна головной боли, и 

нейроофтальмологического исследования. Проведение 

нейровизуализации с целью исключения вторичных при-

чин повышения ВЧД (тромбоз венозного синуса) в насто-

ящее время является обязательным диагностическим ме-

тодом. После нейровизуализации решается вопрос о про-
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ведении люмбальной пункции с оценкой уровня давления 

ЦСЖ. Первые критерии ИВГ были предложены W. Dandy 

в 1937 г., однако в последующем они были пересмотрены 

и включают [14]:

I. ИВГ с отеком диска зрительного нерва.
A. Отек диска зрительного нерва.

B. Отсутствие отклонений в неврологическом статусе, 

за исключением патологии черепных нервов (ЧМН).

C. Данные магнитно-резонансной томографии 

(МРТ). Отсутствие изменений оболочек и паренхимы го-

ловного мозга по данным МРТ без/с контрастным усиле-

нием гадолинием для пациентов группы риска (молодые 

женщины с избыточной массой тела). Отсутствие откло-

нений по данным МРТ головного мозга без/с контрастно-

го усиления гадолинием и МР-венографии во всех осталь-

ных группах пациентов.

D. Нормальный состав ЦСЖ.

E. Увеличение давления ЦСЖ при выполнении люб-

мальной пункции >250 мм вод.ст. у взрослых и >280 вод. 

ст. у детей (>250 мм вод.ст. при выполнении люмбальной 

пункции без наркоза и у детей без избыточной массы те-

ла). Диагноз ИВГ является достоверным при соблюдении 

всех критериев A—E.

Диагноз ИВГ считается вероятным при положитель-

ных критериях A—D, но при меньшем, чем указано в пун-

кте E, давлении ЦСЖ.

II. ИВГ без отека диска зрительного нерва.
Диагностика ИВГ в случае отсутствия отека диска 

зрительного нерва возможна при соблюдении критериев 

B—E и выявлении признаков одно- или двустороннего 

поражения отводящего нерва.

При отсутствии признаков отека зрительного нерва и 

пареза VI пары ЧМН диагноз ИВГ может быть только 

предположительным при условии выполнения пунктов 

B—E и дополнительных МР-критериев (минимум 3 из 4): 

«пустое турецкое седло»; уплощение задней поверхности 

глазного яблока; расширение периоптического субарах-

ноидального пространства с (или без) повышенной изви-

тостью зрительного нерва; стеноз поперечного синуса.

Согласно данным Международного общества голов-

ной боли, цефалгический синдром при ИВГ должен точно 

совпадать с дебютом заболевания и регрессировать по ме-

ре снижения ВЧД. Нейрофтальмологическое обследова-

ние при подозрении на ИВГ включает: оценку полей зре-

ния, глазного дна, диска зрительного нерва с использова-

нием оптической когерентной томографии. Данный ме-

тод совместно с периметрией также используют для оцен-

ки эффективности проводимой терапии.

Среди методов нейровизуализации наиболее предпо-

чтительно использовать МРТ с МР-венографией. В слож-

ных случаях показано проведение исследования с исполь-

зованием контрастного препарата.

Для оценки результатов люмбальной пункции разра-

ботаны следующие критерии: увеличение давления ЦСЖ 

при выполнении любмальной пункции >250 мм вод.ст. у 

взрослых и >280 мм вод. ст. у детей (>250 мм вод.ст. при вы-

полнении люмбальной пункции без наркоза и у детей без 

избыточной массы тела), при нормальном составе ЦСЖ.

Дифференциальная диагностика

Практически все возможные причины, приводящие к 

повышению ВЧД и отеку диска зрительного нерва, долж-

ны быть исключены до постановки диагноза ИВГ. 

Бо льшая часть причин вторичной внутричерепной гипер-

тензии исключается после проведения МРТ головного 

мозга, МР-венографии и лабораторной диагностики. Зна-

чительную сложность представляет дифференциальный 

диагноз с заболеваниями, сопровождающимися сходны-

ми изменениями на глазном дне, но без повышения ВЧД. 

Например, злокачественное течение артериальной гипер-

тензии, отложение кальция в области диска зрительного 

нерва, диабетическая папиллопатия.

Лечение ИВГ

Для эффективной терапии ИВГ должен быть исполь-

зован мультидисциплинарный подход, включающий ди-

намическое наблюдение невролога, офтальмолога, уча-

стие диетолога и реабилитолога. Пациентам обязательно 

необходимо объяснить высокий риск развития осложне-

ний ИВГ, в первую очередь потери зрения, при отсут-

ствии своевременной терапии.

Основными направлениями консервативной терапии 

ИВГ является снижение массы тела и применение инги-

битора карбоангидразы ацетазоламида. Только в случае 

рефрактерности к лекарственной терапии или быстро-

прогрессирующем злокачественном течении ИВГ рассма-

тривается вопрос оперативного вмешательства с проведе-

нием шунтирования.

По результатам ряда исследований доказана эффек-

тивность снижения массы тела у пациентов с ИВГ и ожи-

рением. На фоне потери массы тела отмечается регресс 

ВЧД и отека диска зрительного нерва [15]. При использо-

вании низкокалорийной диеты у 25 пациентов с ИВГ (425 

ккал/день, эквивалент 4 банана в день), через 3 мес отме-

чалось снижение массы в среднем на 15,7 кг, давления 

ЦСЖ на 80 мм вод.ст., а также регресс отека диска зри-

тельного нерва [10].

Доказана эффективность бариатрической хирургии 

при ИВГ. При наблюдении за 35 пациентами после бари-

атрических вмешательств в 97% случаев отмечалось сни-

жение отека диска зрительного нерва [16].

Основным препаратом выбора для консервативной 

терапии ИВГ является ацетазоламид (диакарб). В настоя-

щее время имеется достаточная доказательная база, под-

тверждающая высокую эффективность ацетазоламида 

при ИВГ, включая достоверное снижение риска необра-

тимой потери зрения при своевременной терапии [17].

Около 30 лет назад путем пролонгированного монито-

ринга давления ЦСЖ впервые была установлена способ-

ность ацетазоламида снижать давление ЦСЖ у пациентов с 

ИВГ [18]. Наблюдения последних 15 лет убедительно по-

казывают эффективность ацетазоламида с регрессом зри-

тельных расстройств, в среднем у 47—67% пациентов с ИВГ 

[1]. Для взрослых начальная доза ацетазоламида составляет 

500 мг 2 раза в день с последующим постепенным увеличе-

нием до 2—2,5 г в сутки в зависимости от переносимости 

терапии. Безинтервальный длительный (6 мес) режим до-

зирования ацетазоламида показал свою эффективность в 

терапии пациентов с ИВГ в монотерапии.

F. Rodriguez de Rivera и соавт. [19] обследовали 41 па-

циента с диагнозом ИВГ. На фоне проводимой терапии 

ацетазоламидом 250 мг 3 раза в сутки отмечалось досто-

верное снижение давления ЦСЖ в 51,2% случаев.

В другом исследовании была выявлена положитель-

ная динамика при ИВГ на фоне использования комбина-

ции препаратов (кортикостероиды+ацетазоламид) [20].
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ЛЕКЦИЯ

В течение нескольких лет проводилось мультицен-

тровое двойное слепое плацебо-контролируемое исследо-

вание эффективности ацетазоламида и программы сни-

жения массы тела при ИВГ. В исследовании приняли уча-

стие 38 медицинских центров (NORDIC Study Group 

2014) [21]. Всего в наблюдении участвовали 165 пациен-

тов, из них 161 женщина, в возрасте от 18 до 52 лет (сред-

ний возраст 29 лет), которые были рандомизированы в 2 

группы, получающие плацебо или ацетазоламид в средней 

дозе 2,5 в сутки (максимальная доза до 4 г в сутки). В каж-

дой группе выполнялась программа по снижению массы 

тела. Все включенные в исследования пациенты имели 

верифицированный диагноз ИВГ и легкое или умеренное 

снижение зрения. Клиническая и инструментальная 

оценки эффективности проводились в течение 6 мес тера-

пии с акцентом на анализ данных периметрии.

В группе пациентов, получавших плацебо, отмеча-

лось достоверно большее число испытуемых, вынужден-

ных прекратить исследование на фоне прогрессирова-

ния заболевания и продолжить лечение с усилением 

фармакотерапии или с проведением оперативного вме-

шательства. Установлено достоверное улучшение пока-

зателей периметрического исследования у пациентов, 

получавших ацетазоламид, в сравнении с плацебо 

(p<0,05). Последующий анализ эффективности терапии 

выявил достоверное снижение отека диска зрительного 

нерва (р<0,001), восстановление качества жизни, свя-

занное с изменением зрения (р=0,003) и показателей 

нейроофтальмологического исследования (р<0,001), в 

группе принимавших ацетазоламид. Кроме того, на фо-

не приема ацетазоламида отмечалось статистически бо-

лее выраженное снижение массы тела в сравнении с 

плацебо-группой (–4,05 кг; 95% ДИ, от –6.27 до –1,83; 

p<0,001).

Полученные данные убедительно показывают эффек-

тивность приема ацетазоламида и программ снижения 

массы тела в терапии ИВГ. Это первое мультицентровое 

двойное слепое плацебо-контролируемое исследование 

консервативной терапии при ИВГ, которое еще раз ука-

зывает на чрезвычайную важность ранней диагностики 

заболевания и своевременного назначения лечения, что 

позволяет сохранить зрение пациентам.

К нежелательным лекарственным реакциям (НЛР), 

которые достоверно чаще отмечались в группе ацетазола-

мида, относятся: парестезия, дисгевзия, утомляемость, 

снижение уровня CO
2
, тошнота, рвота, диарея и шум в 

ушах.

Оценка переносимости и безопасности терапии выя-

вила 9 случаев (3 из группы плацебо) развития серьезных 

НЛР. Из данной группы 6 пациентов, принимавших аце-

тазоламид, были госпитализированы из-за НЛР: почечная 

патология, выраженное повышение уровня трансаминаз 

печени, панкреатит, дивертикулит, гипокалиемия, неяс-

ная аллергическая реакция. Как и ожидалось, у пациен-

тов, принимавших ацетазоламид, отмечалось снижение 

среднего уровня углекислого газа и заметное повышение 

среднего уровня хлоридов по сравнению с пациентами, 

принимавшими плацебо. На фоне курса ацетазоламида 

также наблюдалось незначительное снижение среднего 

уровня калия, однако это явление не потребовало приема 

дополнительных препаратов ни в одном из случаев. При 

применении ацетазоламида не было выявлено значитель-

ных изменений уровня натрия или результатов функцио-

нальных проб печени, кроме случая, о котором упомина-

лось выше.

Средняя дозировка ацетазоламида составила 2,5 г в 

сутки, а курс терапии составил не менее 6 мес.

Уровень соблюдения режима лечения (определяется 

путем подсчета количества выданных и возвращенных та-

блеток) составил 89% в группе ацетазоламида и 93% в 

группе плацебо.

Полученные данные указывают на хорошую перено-

симость ацетазоламида в высоких дозах и при длительной 

терапии.

Препаратами второй линии для фармакотерапии ИВГ 

являются топирамат, фуросемид и метилпреднизолон. 

Топирамат и петлевой диуретик фуросемид могут быть 

использованы при развитии НЛР на фоне приема диакар-

ба [1]. Кроме того, следует учитывать снижение массы те-

ла на фоне приема топирамата. При прогрессировании 

клинической симптоматики, в первую очередь зритель-

ных нарушений, должен быть решен вопрос оперативного 

нейрохирургического лечения (шунтирование). Метод 

повторных люмбальных пункций в настоящее время ис-

пользуется достаточно редко.

Имеются противоречивые данные по эффективности 

стентирования поперечных синусов у пациентов с ИВГ и 

стенозом/окклюзией по данным МР-венографии. В то же 

время анализ системного обзора 15 исследований (143 па-

циента, средний период наблюдения 22,3 мес) показывает 

многообещающие результаты. После проведения стенти-

рования отмечалось снижение интенсивности и частоты 

головной боли в 88% случаев, отека диска зрительного не-

рва — в 97%. У 3 пациентов развились серьезные осложне-

ния в виде субдуральной гематомы [22].

Прогноз ИВГ

Варианты течения ИВГ недостаточны изучены. С од-

ной стороны, при своевременно начатой терапии есть 

данные, указывающие на благоприятный прогноз, без 

развития рецидивов. С другой, некоторые наблюдения 

показывают, что у половины пациентов отмечается реци-

див. Согласно данным исследований, из 50 пациентов у 26 

отмечалось возобновление симптоматики. Повышение 

массы тела является одним из ведущих факторов, ассоци-

ированных с рецидивом заболевания. На момент возврата 

симптомов индекс массы тела был достоверно выше у па-

циентов с рецидивом в сравнении с первичным наблюде-

нием (34,5 кг/м2 против 32,7 кг/м2). При этом в группе на-

блюдения без рецидива была отмечена противоположная 

динамика — достоверное снижение индекса массы тела 

(35,8 кг/м2 против 43,6 кг/м2) [23].

Следует учитывать, что несмотря на рецидив и отсут-

ствие клинических проявлений, у пациентов может со-

храняться нарушение давления и тока ЦСЖ в течение 

длительного времени. Это может приводить к поврежде-

нию зрительного нерва и редко к развитию ликвореи [24]. 

Вышеуказанные данные подтверждают необходимость 

динамического наблюдения пациентов с ИВГ мультидис-

циплинарной группой специалистов (невролог, офталь-

молог, диетолог).

Нельзя исключить, что на фоне глобальной эпидемии 

ожирения распространенность ИВГ будет увеличиваться, 

особенно в целевой группе женщин молодого возраста.

Лечение ИВГ представляют собой сложную мультидис-

циплинарную задачу, включающую программы коррекции 
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массы тела, лекарственную консервативную терапию, дли-

тельное офтальмологическое наблюдение и, при необходи-

мости, своевременное нейрохирургическое лечение.

Основным препаратом выбора для консервативной 

терапии ИВГ является ацетазоламид (диакарб). В настоя-

щее время имеется достаточная доказательная база, под-

тверждающая высокую эффективность ацетазоламида 

при ИВГ [1, 3, 13, 21]. Ацетазоламид достоверно снижает 

давление ЦСЖ (более чем в 50%), улучшает показатели 

периметрического исследования (p<0,05), снижает отек 

диска зрительного нерва (р<0,001), восстанавливает каче-

ство жизни (67%, р=0,003) и уменьшает частоту головных 

болей.

Таким образом, учитывая данные многочисленных 

клинических исследований, можно говорить о высокой 

эффективности ацетазоламида в коррекции изменений 

давления ЦСЖ, у пациентов с ИВГ, а также о безопас-

ности длительного и безинтервального режима дозиро-

вания [21, 25, 26]. Большинство пациентов с ИВГ полу-

чали ацетазоламид в течение 6 мес и дольше, при этом 

дозировки ацетазоламида превышали 750 мг (до 4 г) в 

монотерапии. Электролитные нарушения, потребовав-

шие медикаментозной коррекции, на фоне длительного 

регулярного постоянного приема не были зафиксирова-

ны [8, 21, 25, 26].

Безусловно, требуются дальнейшие исследования, 

которые смогут помочь в понимании механизмов разви-

тия ИВГ и разработке новых высокоэффективных мето-

дов лечения.
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