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Резюме ___________________________________________________________________________________________________ 

Гемифациальный спазм (ГФС) – заболевание, проявляющееся безболезненными 
пароксизмальными непроизвольными односторонними тоническими или клони-
ческими сокращениями лицевой мускулатуры, иннервируемой ипсилатеральным 
лицевым нервом. Частота встречаемости ГФС составляет примерно 11 на 100 000 на-
селения, при этом заболевание манифестируется в среднем в районе третьего де-
сятка жизни пациента. Гемифациальный спазм подразделяется на первичный, когда 
наличие спазмов обусловлено нейроваскулярным конфликтом в области лицевого 
нерва, и вторичный, когда наличие фасцикуляций лицевой мускулатуры обусловле-
но другими причинами. Первичный гемифациальный спазм чаще всего возникает 
из-за сдавления лицевого нерва артерией (передней нижней мозжечковой, задней 
нижней мозжечковой, позвоночной), реже венозными сосудами в области выхода 
нерва из ствола головного мозга. Учитывая распространенность гемифациального 
спазма, поражение преимущественно пациентов молодого возраста, инвалидизиру-
ющий характер заболевания, изучение этиологии, патогенеза, анатомических осо-
бенностей первичного ГФС является актуальной проблемой современной нейро- 
хирургии.
Ключевые слова: гемифациальный спазм, нейроваскулярный конфликт, лицевой 
нерв, передняя нижняя мозжечковая артерия, задняя черепная ямка
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	� ВВЕДЕНИЕ
Гемифациальный спазм (ГФС) – заболевание, проявляющееся безболезненными 

пароксизмальными непроизвольными односторонними тоническими или клониче-
скими сокращениями лицевой мускулатуры, иннервируемой ипсилатеральным ли-
цевым нервом [1]. 

ГФС характеризуется стереотипным гиперкинезом в виде приступов насиль-
ственных сокращений на одной половине лица, при котором сокращения не рас-
пространяются за пределы двигательной иннервации лицевого нерва [2]. Наиболее 
часто причиной первичного ГФС служит нейроваскулярный конфликт с лицевым  
нервом в области выхода его из ствола головного мозга [1, 3].
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Abstract ___________________________________________________________________________________________________ 

Hemifacial spasm (HFS) is a disease manifested by painless paroxysmal involuntary 
unilateral tonic or clonic contractions of the facial muscles innervated by the ipsilateral 
facial nerve. The incidence of HFS is approximately 11 per 100,000 population, and the 
disease manifests itself on average around the third decade of the patient’s life. Hemifacial 
spasm is divided into primary – when the presence of spasms is due to a neurovascular 
conflict in the area of the facial nerve and secondary – when the presence of fasciculations 
of the facial muscles is due to other reasons. Primary hemifacial spasm most often occurs 
due to compression of the facial nerve by an artery (anterior inferior cerebellar, posterior 
inferior cerebellar, vertebral artery), less often – by venous vessels in the area where the 
nerve exits the brain stem. Considering the prevalence of hemifacial spasm, the affection 
of predominantly young patients, the disabling nature of the disease, the study of the 
etiology, pathogenesis, and anatomical features of primary HFS is an urgent problem of 
modern neurosurgery.
Keywords: hemifacial spasm, neurovascular conflict, facial nerve, anterior inferior 
interbellar artery, posterior cranial femora
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	� ИСТОРИЯ 
Термин ГФС был предложен в 1905 г. J. Babinski, хотя первое описание данного 

заболевания появилось в 1875 г. в работах F. Schultze, как высоко инвалидизирую-
щее заболевание, характеризующееся беспорядочным сокращением мускулатуры, 
иннервируемой лицевым нервом [4].

Впервые на связь между симптомами гиперактивности черепных нервов и их ком-
прессией сосудами в области мостомозжечкового угла обратил внимание W. Dendi 
[5]. Первооткрывателем теории эффективности васкулярной декомпрессии при ней-
роваскулярных конфликтах являлся J. Gardner, который вместе с соавторами в 1962 г. 
впервые опубликовал исследование, включающее 19 пациентов, оперированных по 
поводу ГФС, у 11 из которых было обнаружено аномальное расположение сосудов 
с компрессией корешков у выхода их из ствола головного мозга. В 1970 г. P. Janneta 
впервые в мире предложил и в 1977 г. выполнил микроваскулярную декомпрес- 
сию (МВД) лицевого нерва при данном заболевании с благоприятным клиническим 
исходом, используя при этом как материал-протектор нерассасывающуюся синтети-
ческую губку. С тех пор данная операция является «золотым стандартом» в лечении 
данной патологии. В 1987 г. P. Janneta и A. Moller впервые при МВД лицевого нерва 
применили нейрофизиологический мониторинг бокового распространенного ответа 
(Lateral Spread Response, LSR), что позволило предугадать исчезновение ГФС у 97% 
пациентов в случае исчезновения интраоперационного LSR после корректного вы-
полнения оперативного вмешательства [2, 6]. 

Также в 1985 г. врач-офтальмолог A. Scott впервые использовал ботулинический 
токсин типа А (БТА) для лечения блефароспазма и ГФС. В этом же году Mitchel F. Brin 
опубликовал результаты успешного лечения ГФС и блефароспазма с применени-
ем БТА [7]. После проведения ряда исследований БТА в 1989 г. был одобрен агент-
ством Министерства здравоохранения и социальных служб США как препарат пер-
вой линии терапии ГФС [8]. Первое упоминание эндоскопической нейрохирургии 
при операциях на структурах мосто-мозжечкового угла описано Е. Doyen в 1917 г.  
Н. Bremond et al. впервые описали эндоскопически ассистированную васкулярную 
декомпрессию через ретросигмоидный доступ в 1974 г. 

	� ЭПИДЕМИОЛОГИЯ
Точную распространенность заболеваемости ГФС оценить сложно из-за большо-

го количества недостаточной и ошибочной диагностики этого заболевания. Эпиде-
миологические исследования обычно фокусируются на встречаемости первичной 
формы ГФС. Так, в исследовании Auger et al. из США оценивали данные пациентов с 
ГФС на протяжении 24 лет (с 1960 по 1984 г.) [9]. Они заметили, что средняя распро-
страненность данного заболевания составила 11 на 100 000, при этом количество 
женщин преобладало над количеством мужчин (2:1, уровень распространенности 
среди женщин составляет 14,5 на 100 000, мужчин – 7,4 на 100 000 населения) [10]. 
В другом исследовании, проведенном Nilsen et al. в 2004 г. в Осло, Норвегия, была 
зафиксирована аналогичная распространенность – 9,8 на 100 000 [11]. Лишь немно-
гие исследования предполагают несколько более высокую распространенность это-
го заболевания среди азиатской группы населения [12, 13], однако причина такой 
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высокой распространенности в этой географической популяции не ясна. Некоторые 
авторы предполагают, что данная особенность связана со спецификой строения че-
репа и уменьшенного объема задней черепной ямки (ЗЧЯ). Первичный ГФС имеет 
широкий возрастной диапазон проявлений, но обычно первые симптомы проявля-
ются на 5–6 десятилетиях жизни. У 1–6% пациентов первый приступ проявляется до 
30 лет [14], однако появление первого приступа в возрасте до 40 лет должно навести 
на мысль вторичной причины появления приступов. ГФС обычно носит спорадиче-
ский характер, однако встречаются и семейные случаи [15, 16]. Двустороннее забо-
левание встречается редко и даже в двусторонних случаях заболевание начинается 
односторонне, а через несколько месяцев или лет начинает вовлекать другую сторо-
ну. У таких пациентов сокращения остаются асимметричными.

	� ЭТИОЛОГИЯ И ПАТОГЕНЕЗ
По этиологическому фактору ГФС принято подразделять на первичный и вто-

ричный. 
К первичному ГФС относят лицевые гиперкинезы, вызванные компрессией нерва 

в области выхода из ствола головного мозга (root entery zone, REZ), чаще всего ар-
териальным сосудом. В зоне выхода нерва из ствола головного мозга имеется ряд 
особенностей, обуславливающих возникновение гиперактивности в нем под воз-
действием компрессии именно в этой зоне: 1) нерв окружен только арахноидальной 
оболочкой без периневрия; 2) нет соединительнотканных перегородок, разделяю-
щих пучки нерва; 3) данная зона является переходной между центральной и пери-
ферической миелинизацией [17, 18]. Указанные факторы обуславливают уязвимость 
данной зоны к компрессии различными сосудами.

К вторичному ГФС принято относить лицевые гиперкинезы, в основе которых ле-
жит сдавление лицевого нерва на расстоянии от мостомозжечкового угла до око-
лоушной железы, чаще всего между внутренним слуховым проходом и шилососце-
видным отверстием. К опухолям, которые могут вызывать вторичный ГФС, относятся 
опухоли мостомозжечкового угла (акустические невриномы, менингиомы), эпидер-
моид, арахноидальные кисты, липомы, АВМ (артериовенозные фистулы, венозные 
ангиомы, артериальные аневризмы), поражение ствола головного мозга (инсульт, 
травма, демиелинизирующее заболевание), инфекции, структурные аномалии в об-
ласти задней черепной ямки (синдром Педжета, аномалия Арнольда – Киари), опухо-
ли околоушной слюнной железы [2]. 

Помимо прямых этиологических причин развития ГФС, установлены факторы ри-
ска, к которым относятся атеросклероз сосудов головного мозга и артериальная ги-
пертензия (АГ), которая приводит к деформации сосудов, патологической извитости, 
следовательно, к развитию травматизации лицевого нерва прилежащим сосудом 
[10–12]. АГ может быть как причиной, так и следствием ГФС. Так, у пациентов, имею-
щих некурабельную АГ при приеме нескольких препаратов и ГФС, АГ может быть вы-
звана непосредственным раздражением лицевого нерва с последующей передачей 
импульсов в ростральную вентролатеральную область продолговатого мозга (RVLM), 
что приводит к вторичной АГ. У пациентам с рефрактерной АГ и сопутствующим ГФС 
выполнение микроваскулярной декомпрессии приводило к регрессированию АГ [3].

Первичный ГФС чаще всего развивается при воздействии прилежащего со-
суда к слухо-лицевому пучку. К этому относятся передняя нижняя мозжечковая  
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артерия (ПНМА), задняя нижняя мозжечковая артерия (ЗНМА), позвоночная арте- 
рия (ПА). Также компрессия может вызываться венами или несколькими артери-
альными сосудами, оказывающими влияние на слухо-лицевой пучок. В 2011 г. Larry  
et аl. опубликовали метаанализ оценки безопасности и эффективности МВД лицево-
го нерва при ГФС. В данной статье авторами были отобраны 22 публикации по поводу 
лечения пациентов с ГФС с 2000 по 2011 г., проведен анализ наиболее частых причин 
компрессии лицевого нерва. По результатам данного анализа авторы выявили, что 
наиболее частой причиной компрессии лицевого нерва в области его выхода из ство-
ла связано с компрессией ПНМА (37%), ЗНМА (30%), несколькими сосудами (23%) [19]. 
В исследовании, проведенном Xiao-Li X. et al. (КНР) в 2017 г., в период с 2000 по 2011 г.  
было прооперировано 78 пациентов с ГФС, из которых 42 пациентам МВД выполня-
лась впервые, а 36 – проводилось повторное оперативное вмешательство. Из них 
наиболее распространенной причиной компрессии слухо-лицевого пучка являлась 
ПНМА, далее по частоте встречаемости следовала ЗНМА, ПА, множественные арте-
риальные компрессии и венозные сосуды (табл. 1) [13].

В 2018 г. Marcier et al. опубликовали обзор литературы, в котором рассматрива-
лось анатомическое взаимоотношение сосудов по отношению к слухо-лицевому 
пучку у пациентов с ГФС. В анализ вошли 2489 пациентов с ГФС, 340 из которых на-
ходились под наблюдением у авторов статьи [20]. По частоте встречаемости ком-
прессии слухо-лицевого пучка по результатам анализа на первом месте находилась 
ПНМА (45,9%), далее ЗНМА (47,2%), вертебробазилярный комплекс (17,5%), другие 
артерии (11,7%), венозные сосуды (4,9%) (табл. 2).

Таблица 1
Причины компрессии слухо-лицевого пучка (Xiao-Li X., 2017 г., с изменениями, абс., %)
Table 1
Causes of compression of the auditory-facial bundle (Xiao-Li X., 2017, as amended, abs., %)

Первичная 
МВД, N=42

Повторная 
МВД, N=36

Общее количество 
пациентов, N=78

Передняя нижняя мозжечковая артерия, N (%) 28 (66,7) 20 (55,6) 48 (61,5)
Задняя нижняя мозжечковая артерия, N (%) 13 (31,0) 14 (38,9) 27 (34,6)
Позвоночная артерия, N (%) 6 (14,3) 8 (22,2) 14 (17,9)
Неспецифические артерии, N (%) 2 (4,8) 2 (5,6) 4 (5,1)
Множественные артерии, N (%) 8 (19,0) 8 (22,2) 16 (20,5)
Венозный сосуд, N (%) 2 (4,8) 1 (2,8) 3 (3,8)

Таблица 2
Частота встречаемости компримирующих сосудов при ГФС (Mercier et al. с изменениями)
Table 2
Frequency of occurrence of compressing vessels in HFS (Mercier et al. as modified)

Взаимоотношение сосудов %
Передняя нижняя мозжечковая артерия 45,9
Задняя нижняя мозжечковая артерия 47,2
Вертебробазилярный комплекс 17,5
Другие артерии 11,7
Вены 4,9
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Рис. 1. Анатомия лицевого нерва (И.К. Мусабеков и др.)
Fig. 1. Anatomy of the facial nerve (I.K. Musabekov and others)

Патогенез развития ГФС обусловлен особенностями строения и анатомии ли-
цевого нерва. Лицевой нерв, выходя из ствола головного мозга, подразделяется  
на 4 участка. 1-й участок – непосредственный выход лицевого нерва из ствола голов-
ного мозга. 2-й участок называется прикрепленным сегментом. Название образова-
но в связи с прикреплением лицевого нерва на данном участке к стволу головного 
мозга. Переходная зона, где происходит замена собственной миелиновой оболоч-
ки нерва на миелиновую оболочку, созданную шванновскими клетками, составляет  
3-й участок (рис. 1) [3]. 

Нейроваскулярный конфликт в области выхода нерва из ствола головного моз-
га приводит к развитию демиелинизирующих процессов в самом нерве, что ведет к 
нарушению нервной проводимости и, как результат, к спазму лицевой мускулатуры, 
которая иннервируется за счет лицевого нерва [14]. С точки зрения патофизиологии 
существует две теории формирования ГФС: центральная и периферическая. Соглас-
но центральной теории в связи с компрессией слухо-лицевого пучка происходит 
возбуждение ядра лицевого нерва, что в свою очередь приводит к гиперактивности 
лицевой мускулатуры. Согласно периферической гипотезе клиническое проявление 
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ГФС обусловлено формированием эктопических импульсов и нарушению проведе-
ния в связи с формирующейся демиелинизацией лицевого нерва [15]. Однако нет 
точных данных, доказывающих правильность центральной либо периферической 
теории формирования ГФС, поэтому эти две теории нужно рассматривать с точки 
зрения патогенеза как дополняющие друг друга [14]. 

	� АНАТОМИЯ
Рядом авторов вынесено предположение о возможном влиянии конфигурации 

ЗЧЯ на развитие ГФС. Несколько исследований выявили взаимосвязь между разме-
рами премостовой цистерны [21, 22], цистерны вокруг лицевого нерва [22, 23] и раз-
витием ГФС. 

Однако не только объем ЗЧЯ, но и ее конфигурация влияет на частоту развития 
ГФС. Так, Hamasaki et al. в своем исследовании (2016 г.) выявили, что уплощенность 
инфратенториального пространства в верхне-нижнем направлении достоверно 
ниже у пациентов с ГФС (p<0,01), что описывается как особенность пациентов с 
данной патологией. Также авторами доказано, что уплощенность размеров ЗЧЯ в 
верхне-нижнем направлении чаще связано с латерализацией базилярной артерии 
(p<0,05). Так, Hamasaki et al. пришли к выводу, что уплощенность ЗЧЯ в верхне-ниж-
нем направлении приводит к нейроваскулярному конфликту в области выхода ли-
цевого нерва. Дальнейшие исследования должны быть направлены на установление 
взаимоотношений и определение предрасполагающих к развитию нейроваскуляр-
ных конфликтов данной области факторов [23].

Рис. 2. Зоны лицевого нерва (J. Marcier et al., с изменениями)
Fig. 2. Facial nerve zones (J. Marcier et al., with modifications)
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Таблица 3
Частота встречаемости нейроваскулярного конфликта по отношению к сегменту лицевого нерва, %
Table 3
Frequency of occurrence of neurovascular conflict in relation to the facial nerve segment, %

№ сегмента Частота встречаемости нейроваскулярного конфликта
1-й сегмент 15%
2-й сегмент 36%
3-й сегмент 37%
4-й сегмент 12%

Лицевой нерв в данной области подразделяется на 4 зоны (рис. 2):
1.	 Место выхода нерва из ствола головного мозга – место, где нерв выходит из ство-

ла головного мозга в области мосто-продолговатой борозды.
2.	 Прикрепленный сегмент – место, где нерв плотно прикреплен к мосту.
3.	 Открепленный сегмент – место, где нерв проходит в субарахноидальной части до 

непосредственного выхода в мосто-мозжечковую цистерну.
4.	 Цистернальный сегмент – место, где нерв проходит в мосто-мозжечковой цистер-

не [24].
С выделенными анатомическими зонами чаще всего связана компрессия нерва, 

так, в первом сегменте нейроваскулярный конфликт встречается в 15% случаев, во 
2-м – в 36%, в 3-м – в 37%, в 4 – в 12% (табл. 3) [25, 26].

	� ОБСУЖДЕНИЕ И ВЫВОДЫ 
1.	 ГФС приводит к формированию грубого косметического дефекта, вызывает со-

циальную дезадаптацию, снижает качество жизни, чаще всего обусловлен нейро-
васкулярным конфликтом в области выхода лицевого нерва из ствола головного 
мозга. Данное заболевание встречается с частотой 11 на 100 000 и чаще поражает 
людей трудоспособного возраста. При этом женщины страдают данным заболе-
ванием в 2 раза чаще, чем мужчины.

2.	 Анатомические особенности конфигурации ЗЧЯ напрямую коррелируют с часто-
той развития ГФС.

3.	 Наиболее частыми причинами развития первичного ГФС служат артериальные 
сосуды, находящиеся вблизи слухо-лицевого пучка. По частоте встречаемости к 
ним относятся ПНМА, ЗНМА, ПА. Также в редких случаях компрессия может вы-
зываться венозными сосудами.

4.	 Наиболее часто область поражения лицевого нерва патологическим сосудом на-
ходится в REZ, однако около 12% случаев ГФС обусловлен конфликтом в области 
цистернальной части лицевого нерва.
Необходимы дальнейшее изучение патофизиологии ГФС, раннее выявление ней-

роваскулярного конфликта, усовершенствование методик МВД с использованием 
нейрофизиологического мониторинга, что позволит предотвратить инвалидизацию 
пациентов трудоспособного возраста, снизить частоту встречаемости ряда ослож-
нений, связанных с проведение МВД.

_________________________________________________________________________________________________
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