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СПИСОК СОКРАЩЕНИЙ 

АГ - антиген 
A3 — аутоиммунные заболевания 
АНЗ - аутоиммунные неврологические заболевания 
АХЭП - антихолинэстеразные препараты 
AT - антитело 
ВВИГ - внутривенные иммуноглобулины 
ВДП - воспалительная демиелинизирующая полиневропатия 
ИВЛ - искуственная вентиляция легких 
КС - кортикостероиды 
КТ - компьютерная томография 
МРТ - магнитно-резонансная томография 
MP-АГ - магнитно-резонансная ангиография 
УЗИ - ультразвуковое исследование 
ПНП - полиневропатия 
ПНС - периферическая нервная система 
ПФ - плазмаферез 
PC -рассеянный склероз 
СПИ - скорость проведения импульса 
ТИА - транзиторная ишемическая атака 
ЦНС - центральная нервная система 
ЦСЖ - цереброспинальная жидкость 
ЭКГ - электрокардиограмма 
ЭМГ - электромиография 
ЭНМГ - электронейромиография 
ЭЭГ - электроэнцефалография 
Ig - иммуноглобулины 
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ПРЕДИСЛОВИЕ 

В настоящее время структура болезней человека суще
ственно изменилась. Ушли в прошлое заболевания, уносив
шие жизни сотен тысяч людей: чума, холера, оспа, испанка. 
Однако на их место пришли болезни цивилизованного об
щества: необычные инфекции, расстройства адаптации, ате
росклероз. Среди них особое место занимают аутоиммун
ные заболевания - группа болезней, в основе которых ле
жит агрессия собственной иммунной системы человека 
против неизмененной ткани. За последние годы достигнут 
несомненный прогресс в понимании механизмов развития 
A3, разработаны и внедрены стандарты их диагностики, 
а также современные методы лечения. Однако ряд вопросов 
этиопатогенеза остается окончательно не выясненным, ре
зультаты терапии еще далеки от идеальных, что придает 
этой проблеме актуальность для практикующих врачей раз
личных специальностей. 

Аутоиммунные заболевания поражают практически все 
органы и системы организма. Нервная система вовлекается 
в патологический процесс достаточно часто, причем ее по
ражение носит как первичный, так и вторичный характер. 
Проблеме диагностики и лечения аутоиммунных невроло
гических заболеваний посвящено большое количество на
учных публикаций, монографий и клинических руководств. 
Однако в большинстве из них рассматриваются лишь от-
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дельные болезни, что усложняет поиск необходимых лите
ратурных источников, особенно в тех клинических ситуа
циях, когда речь идет о полиорганном поражении. В этих 
случаях в диагностическом поиске кроме неврологов уча
ствуют врачи других специальностей: терапевты, ревмато
логи, гематологи, онкологи. Нужные данные разбросаны по 
разным специализированным источникам, которые не всег
да доступны практикующим специалистам. Именно поэто
му возникла идея обобщить в одной монографии те аутоим
мунные болезни, в проявлениях которых в качестве основ
ного клинического синдрома выступает поражение нервной 
системы. 

В настоящей монографии обобщен многолетний клини
ческий опыт по диагностике и лечению более 3,5 тыс. боль
ных с различной аутоиммунной неврологической патоло
гией, среди которых более 2 тыс. пациентов с рассеянным 
склерозом, 1,3 тыс. - с миастенией гравис, 330- с демиели-
низирующими полиневропатиями и другими более редкими 
формами. Несомненную помощь в выполнении этой рабо
ты оказало участие в учебных курсах, посвященных ауто
иммунным заболеваниям, которые регулярно проводит Ев
ропейская Федерация Неврологических Сообществ (EFNS). 
В ряде последних конгрессов, проводившихся EFNS в Ко
пенгагене (2000), Брюсселе (2007), Флоренции (2009), нам до
велось принимать участие. Большую роль сыграла работа 
в Европейском комитете по нейроиммунологии, а также уча
стие в мультицентровых клинических испытаниях. Выпол
ненная монография является продолжением тех традиций 
в области диагностики и лечения аутоиммунных болезней, 
которыми издавна славится белорусская неврологическая 
школа. Эти традиции заложены академиками Д. А. Марко
вым, И. П. Антоновым, профессором А. Л. Леонович и про
должены в настоящее время профессорами Н. Ф. Филип
повичем, Я. Я. Гордеевым, В. Я. Латышевой и др. 

В работе обобщены сведения по 38 отдельным болез
ням, которые сгруппированы в три главы в соответствии 
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с современной классификацией аутоиммунных неврологи
ческих заболеваний, Рассмотрение каждой болезни пред
ставлено схематично: эпоиимические сведения, эпидемио
логия (в том числе в Беларуси), этиопатогенез, клинические 
проявления, диагностика, дифференциальная диагностика, 
лечение и прогноз. Часть болезней иллюстрирована выпис
ками из историй болезни, а также собственными результа
тами инструментальных методов обследований (магнитно-
резонансной томографии, электронейромиографии, ультра
звукового и патоморфологического исследований). Каждый 
раздел снабжен коротким литературным указателем, при
чем предпочтение в нем отдано фундаментальным моно
графиям либо обзорным статьям, опубликованным в отече
ственной и зарубежной литературе за последние 5 лет. Та
кой системный подход, как нам кажется, поможет облегчить 
работу клиницисту при его встрече с пациентом, имеющим 
аутоиммунную патологию. 

Хочу поблагодарить моих учителей, коллектив отде
ления и коллег по кафедре неврологии и нейрохирургии 
БелМАПО, своих друзей, давших мне неоценимые советы 
и принявших участие в подготовке данной книги, а также 
семью, которая оказывала мне постоянную поддержку. 



ВВЕДЕНИЕ 

В настоящее время аутоиммунные заболевания пред
ставляют собой актуальную проблему, поскольку распро
странены повсеместно, поражают 5—7 % населения земного 
шара, причем преимущественно лиц трудоспособного воз
раста, что придает им социально-экономическую значи
мость. В основе их развития лежит необычная реакция 
собственной иммунной системы, когда вырабатываемые 
в норме антитела, призванные защитить организм, вдруг 
начинают взаимодействовать с собственными антигенами, 
тем самым разрушая клетки и ткани, несущие данные АГ, 
В качестве АГ могут выступать белки, нуклеиновые кисло
ты, фосфолипиды и другие клеточные компоненты. Возник
ший аутоиммунный процесс, как правило, носит хрониче
ский характер и приводит к долговременному поврежде
нию тканей, поскольку аутоиммунная реакция постоянно 
поддерживается тканевыми АГ. Выработка AT к определен
ному АГ определяет широкий клинический полиморфизм 
данной патологии, в которую обычно вовлечены практиче
ски все органы и системы организма человека. 

Достижения нейроиммунологии, нейрогенетики и мо
лекулярной биологии во многом помогли раскрыть меха
низмы формирования A3, хотя ряд вопросов остается неяс
ным. В настоящее время существует несколько основных 
гипотез об их патогенезе. 
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Гипотеза забаръерных антигенов. В организме присут
ствует ряд АГ, лишенных контакта с иммунной системой, 
к которым естественная (врожденная) толерантность отсут
ствует. Такие АГ содержатся в хрусталике глаза, эндокрин
ных железах, пульпозном ядре межпозвонковых дисков, го
ловном мозге и др. После любых тяжелых патологических 
процессов они соприкасаются с кровью и против них обра
зуются специфические AT. 

Гипотеза перекрестно-реагирующих антигенов. Особен
ности строения некоторых микроорганизмов заключаются 
в наличии общих АГ с организмом человека. Когда они по
падают в организм, иммунная система, защищаясь, выраба
тывает против них AT, которые поражают не только эти 
микроорганизмы, но и нормальную ткань организма хозяи
на. К числу таких возбудителей относятся бета-гемолити
ческий стрептококк группы А, кампилобактерная инфек
ция и др. 

Гипотеза суперантигенов. В ответ на любой патологи
ческий процесс вследствие слабости сдерживающих меха
низмов (Т-супрессоров) вырабатывается избыточное коли
чество аутоагрессивных клонов лимфоцитов, которые вза
имодействуют с АГ нормальных тканей и разрушают их. 
При этом по принципу замкнутого круга высвобождаются 
ранее скрытые АГ, эндогенные стимуляторы и митогены, 
усиливающие данные реакции, тем самым завершая пато
логический цикл. 

Механизмы развития A3 различаются в зависимости 
от географической распространенности, возраста дебюта, 
частоты системных проявлений и рецидивов, специфично
сти поражения определенного органа или системы. Наи
более частая причина A3 - нарушение распознавания соб
ственных АГ Т-хелперами, которые активируют специфи
ческие цитотоксические AT и цитокины, такие как фактор 
некроза опухолей альфа, интерлейкины -1а и 2. Цитокины 
являются медиаторами иммунного ответа и стимулируют 
фибробласты и эндотелиальные клетки к избыточной вы-
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работке коллагена и гликозаминогликанов, которые, соеди
няясь с белками, образуют протеогликаны, способные свя
зывать воду и вызывать отек и повреждение тканей. Другим 
механизмом развития A3 может быть появление в отдель
ном органе (или системе) поскапиллярных венул с разви
тым эндотелием. Повышенное количество молекул адгезии 
на таком эндотелии приводит к накоплению клеток памяти 
и эффекторных лимфоцитов, которые вызывают поврежде
ние этой ткани. Доказано, что при A3 ускоряется апоптоз -
программированная гибель клеток. Апоптоз необходим для 
уничтожения аутореактивных Т-лимфоцитов в процессе 
негативной селекции в тимусе и зрелых аутореактивных 
В- и Т-лимфоцитов при их контакте с собственными АГ ор
ганизма, а также клеток, инфицированных вирусом, и опу
холевых клеток. Нарушение этих механизмов приводит 
к преждевременной гибели клетки. 

Чрезвычайно важное значение в развитии A3 имеют 
провоцирующие факторы запускающих каскад патологиче
ских реакций с участием иммунной системы. К их числу 
относят вирусную (вирусы герпеса, Эпштейна-Барра) и бак
териальную (клебсиелла, трепаносома и др.) инфекции, 
стресс, введение лечебных сывороток и вакцин, воздей
ствие неблагоприятных экологических факторов. Установ
лена трштерная роль при A3 ухудшения качества воздуха 
с накоплением в организме оксидов углерода, азота, серы, 
углеводородов, пылевых частиц, тяжелых металлов (сви
нец, ртуть, мышьяк, кадмий, никель). Доказано негативное 
влияние на формирование A3 загрязненной питьевой воды, 
так как современные методики очистки питьевой воды 
не позволяют очистить ее от хлорированных производных 
бензольного ряда, фенолов, нитратов. Определенное место 
отводится таким климатическим явлениям, как глобальное 
потепление, ультрафиолетовое излучение вследствие раз
рушения озонового слоя. До конца не изучено воздействие 
на развитие A3 последствий ядерных испытаний и техно
генных катастроф, в частности аварии на Чернобыльской 
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атомной станции. Среди прочих провоцирующих факторов 
обсуждаются производственные вредности (поливинилхло-
риды, асбест, хром, пестициды), токсические и мутагенные 
добавки в пище (нитраты, нитриты, стимуляторы роста, ан
тибиотики), недостаточное, избыточное либо несбаланси
рованное питание, вредные привычки (злоупотребление 
алкоголем, курение), самолечение (недобросовестная рекла
ма ряда лекарственных препаратов, расширение безрецеп
турного списка). 

A3 включают большое число нозологических форм с раз
личной клинической картиной, но едиными механизмами 
патогенеза и принципами лечения. Общими чертами всех 
A3 являются генетическая предрасположенность; прогрес
сирующее или рецидивирующее течение; наклонность к 
спонтанным ремиссиям; сочетание нескольких аутоиммун
ных процессов у одного больного; возможность воспроиз
ведения на лабораторных животных; обнаружение в крови 
специфических AT; лимфоидная инфильтрация тканей с от
ложением в них циркулирующих иммунных комплексов; 
терапевтический эффект иммуносупрессоров. 

В настоящее время разработана классификация A3 в за
висимости от тропности к поражению отдельного органа 
или системы. Согласно этой классификации выделяют два 
основных класса A3: органоспецифичные и органонеспеци-
фичные. Органоспецифичные A3 включают широкий спектр 
эндокринной патологии (хронический тиреоидит, диффуз
ный токсический зоб, полигландулярный синдром I и II ти
па, инеулинзависимый сахарный диабет), заболевания кожи 
(пузырчатка, гнездная алопеция, буллезный эпидермолиз), 
крови (гемолитическая анемия, тромбоцитопеническая пур
пура, иммунная нейтропения), печени и желчных путей 
(аутоиммунный гепатит, первичный билиарный цирроз, пер
вичный склерозирующий холангит), желудочно-кишечного 
тракта (болезнь Крона, Болезнь Уиппла, целиакия) и др. 
К органонеспецифическим A3 относят болезни соедини
тельной ткани и системные васкулиты. 
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Большинство первичных АНЗ являются органоспеци-
фичными, меньшая ее часть (особенно вторичные) носит 
органонеспецифичный характер. Для их систематизации 
в i шстоящее время применяется клинико-иммунологическая 
классификация АНЗ, предложенная D. Karussis (2000). В ее 
основу положен нозологический принцип. Согласно данной 
классификации, выделяют три группы АНЗ: 

1. Идиопатические аутоиммунные неврологические за
болевания: 

а) с первичным поражением ЦНС или ПНС; 
б) системные заболевания с вторичным поражением 

ЦНС и ПНС. 
2. Неврологические заболевания с определенным им

мунным триггером: 
а) с постинфекционным триггером; 
б) с паранеопластическим триггером. 
3. Неврологические заболевания с неуточненным ауто

иммунным патогенезом. 
Подробное описание этих болезней представлено в со

ответствующих главах монографии. 



Глава 1 

ИДИОПАТИЧЕСКИЕ АУТОИММУННЫЕ 

НЕВРОЛОГИЧЕСКИЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ 

1.1. Аутоиммунные заболевания 

с первичным поражением ЦНС и ПНС 

1.1.1. Рассеянный склероз 

Рассеянный склероз (PC, G35 по МКБ-10) - хроническое 
прогрессирующее заболевание ЦНС, проявляющееся рас
сеянной неврологической симптоматикой вследствие раз
рушения нормально синтезированного миелина в головном 
и (или) спинном мозге [4-7, 13, 15]. История изучения PC 
начинается с 1830 г., когда французский патологоанатом 
Ж. Крювелье на секции в головном мозге выявил «пятни
стый» или «островковый» склероз (sclerosis en plaque). 
Приоритет описания клинической картины PC и выделения 
заболевания в самостоятельную неврологическую форму 
принадлежит его соотечественнику неврологу Ж. Шарко 
(1868 г.), который характеризовал болезнь как сочетание 
спастической параплегии, интенционного тремора, нару
шения речи, зрительных расстройств и нистагма (пентада 
Шарко). 

PC является самым известным и распространенным 
аутоиммунным неврологическим заболеванием, которое 
встречается во всех странах мира. В среднем его частота 
составляет 30 случаев на 100 тыс. населения, при этом име
ет место климатический фактор - «градиент широты» -
увеличение числа больных PC по мере удаления от эквато
ра в обоих полушариях [6, 19], Принято выделять три зоны, 
различающиеся по показателю распространенности. Зона 
высокого риска (распространенность более 50 случаев) 
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включает страны Скандинавии, северные районы США, 
юг Канады и Австралии, северо-западный регион России. 
В зону среднего риска (10-50 случаев) входят средняя 
и южная Европа, юг США, северная Африка и остальная 
территория Австралии. Зона низкого риска (менее 10 случа
ев) - большинство регионов Центральной и Южной Аме
рики, Азии, Африки, Карибского бассейна и Океании [4]. 
Наибольшая распространенность PC наблюдается в стра
нах с высоким доходом на душу населения (89 случаев 
на 100 тыс. населения), минимальная - с низким доходом 
(0,5 случая). Максимальные показатели распространенности 
на 100 тыс. населения отмечены в Венгрии (176 случаев), 
Словении (150), Германии (149), США (135), Канаде (132,5), 
Чехии (130), Норвегии (125). Мировой усредненный показа
тель заболеваемости PC составляет 2,5 случая на 100 тыс. 
населения. Среди регионов лидирует Европа (3,8 случая), 
минимальный показатель в Африке (0,1) [3]. Беларусь тра
диционно относится к зоне среднего риска развития PC, так 
как ее распространенность в различных областях страны 
колеблется от 36 до 45 случаев на 100 тыс. населения [7, 11]. 

PC страдают лица любого возраста, в том числе дети 
и подростки, доля которых составляет 7-10 % [5, 10]. Сред
ний возраст начала PC составляет 29,2 года. Наиболее ран
нее начало заболевания отмечено в Восточном Средизем
номорье (26,9 года), Европе (29,2) и Африке (29,3). У мужчин 
PC начинается на 2-3 года позже, чем у женщин. В несколь
ких эпидемиологических исследованиях показано, что ли
ца, переехавшие из зоны высокого риска в зону низкого ри
ска до 15-летнего возраста, болеют PC значительно реже, 
чем это имеет место на их родине. Напротив, лица, мигри
ровавшие в возрасте 15 лет и старше, сохраняют такую же 
возможность заболеть PC, как и в местности их предыду
щего проживания [6]. По мнению большинства исследова
телей, на риск развития PC влияют пол и принадлежность 
к определенной этнической группе. Женщины страдают PC 
в два раза чаще, чем мужчины. Заболевание преобладает 
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у лиц европейской расы, особенно выходцев из Скандина
вии, Предложена теория «миграции викингов», которая 
объясняет одинаково высокую частоту PC в Норвегии, Гер
мании, странах Средиземноморья и Канаде [20]. Эпидемио
логическими особенностями PC в настоящее время явля
ются увеличение его распространенности в большинстве 
стран мира, снижение возраста начала заболевания и тен
денция к снижению тяжести [9, 12]. 

Несмотря на проведенные многочисленные исследова
ния, точные механизмы развития PC пока не установлены. 
Общепринятым является мнение о том, что PC - мульти-
факториальное заболевание, в развитии которого важную 
роль играет сочетание внешних и внутренних факторов. 
Среди внешних причин наибольшее значение имеют воздей
ствие инфекционных агентов, особенностей питания, экзо
генных интоксикаций, связанных с неблагоприятной эко
логической обстановкой, недостатком солнечного света; 
влияние половых гормонов, травмы головы, хронический 
психоэмоциональный стресс [10], К числу внутренних фак
торов относят наследственную предрасположенность, реа
лизуемую полигенной системой, ответственной за форми
рование иммунного ответа и определенный тип метаболиз
ма [19]. 

Наибольшее внимание в исследованиях отводилось ин
фекционному началу PC. В разное время в качестве этиоло
гической причины PC предлагались практически все из
вестные микроорганизмы - вирусы, бактерии, простейшие, 
спирохеты, риккетсии и прионы [7]. Однако ни в одном слу
чае пока не выявлена разница между содержанием микро
организмов в активных очагах поражения мозга при PC 
и в неизмененной ткани мозга. В настоящее время считает
ся, что любые инфекции могут принимать участие в разви
тии PC путем перекрестного иммунного реагирования либо 
прямого воздействия на миелинсинтезирующие клетки [9]. 

Популярность ранее широко распространенной алимен
тарной теории PC в настоящее время снизилась, однако 
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в литературе по-прежнему обсуждается вопрос об участии 
животных жиров и протеинов в повышении риска развития 
заболевания. До сих пор считается, что избыточное потре
бление мяса (особенно копченой свинины) и молока способ
ствует развитию PC. Тем не менее связь питания на уровне 
популяции и на уровне отдельного индивидуума может 
быть недостоверной [4]. 

Несомненно влияние экзотоксинов на развитие PC, по
скольку доказана повышенная заболеваемость у лиц, связан
ных с профессиональными вредностями, такими как тя
желые металлы, органические растворители [7]. Однако 
проведенный метаанализ таких вредностей показал, что 
токсические факторы не являются непосредственной при
чиной демиелинизации, но способны значительно изменять 
иммунный ответ. Влияние травм головы, солнечной радиа
ции, малых доз радиоактивного загрязнения и стресса на 
развитие PC противоречиво и пока не позволяет рассматри
вать их как факторы риска этой патологии. 

Среди внутренних факторов развития PC наибольшее 
значение имеет генетическая предрасположенность. Об 
этом свидетельствуют семейные случаи PC (2-5 %), более 
высокая частота заболевания у монозиготных близнецов 
(20-40 %) и отсутствие PC в некоторых этнических груп
пах (индейцы, якуты, цыгане, майори), несмотря на их про
живание в зонах повышенного риска [4]. Установлено, что 
в формировании наследственной предрасположенности 
играет роль определенный набор аллелей генов главного 
комплекса гистосовместимости (HJLA - системы), располо
женного на 6-й хромосоме. В настоящее время для стран 
Европы и Северной Америки доказана связь развития PC 
с антигенами HLA: HLA-A3, В7, DR2, DW2, DQ6. На совре
менном этапе генетические исследования направлены на 
изучение связи PC с генами различных цитокинов, росто
вых факторов и молекул адгезии [6]. 

Согласно современным представлениям в патогенезе PC 
выделяют три этапа: 1) развитие иммунологических реакций 
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на периферии и в ЦНС; 2) демиединизация; 3) аксоиальная 
дегенерация. 

Иммунопатологические реакции при PC развиваются 
только после активации ранее интактных Т-клеток на пери
ферии, специфичных для эпитопов миелина и олигодендро-
цитов [13]. Предложено несколько специфических механиз
мов их активации: молекулярная мимикрия, двойственная 
экспрессия Т-клеточных рецепторов, участие суперантиге
нов. Затем после нарушения гематоэнцефалического барье
ра происходит проникновение CD4 + клеток в ЦНС, которое 
осуществляется посредством селектин- или интегриногю-
средоваиной адгезии, диапедеза, миграции к очагу воспале
ния при помощи цитокинов и формирование тримолекуляр-
ного комплекса на мембране антигенпрезентирующих кле
ток. Одновременно нарушается В-клеточная толерантность, 
увеличивается количество AT к различным структурам мие
лина и олигодендроглгш, происходит выработка провоспа-
лительных цитокинов и разрушение миелина [9]. 

Демиединизация - типичный признак PC, который об
ладает значительной гетерогенностью. Ее причины связа
ны с многообразием энцефалитогеиных пептидов, а также 
индивидуальными особенностями строения и метаболизма 
миелина. Наиболее изученными белками при PC являются 
протеолипидный протеин, основной белок миелина и мие-
лин-олигодендроцитарный гликопротеин. В настоящее вре
мя предложены четыре типа демиелинизации при PC: 
1) макрофагассоциированная; 2) антителоиндуцируемая; 
3) дистальная олигодендроглиопатия; 4) первичная олиго-
дендроцитарная дегенерация. Общая черта всех типов де
миелинизации - развитие воспалительных реакций различ
ной степени выраженности с участием активированных 
Т-клеток, макрофагов и микроглии, что подтверждает клю
чевую роль иммунопатологических реакций в развитии де-
миелинизирующего процесса [6]. 

В последние годы в литературе обсуждается вопрос 
о роли аксональной дегенерации в патогенезе PC. Ее значе-
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ние подтверждают достоверные корреляции степени выра
женности неврологических нарушений с атрофией спинно
го мозга, мозжечка, коры больших полушарий по данным 
МРТ и морфологических исследований, а также со сниже
нием нейронального маркера N - ацетиласпартата по дан
ным MP - спектроскопии [21]. Выделяют два типа аксо-
нального повреждения при PC: 1) непосредственно связан
ное с воспалением; 2) независимое от него. Аксональное 
повреждение на фоне аутоиммунного воспаления происхо
дит за счет воздействия на аксон активированных иммун
ных и глиальных клеток - Т-лимфоцитов, макрофагов, ми-
кроглии через определенные рецепторы и независимо от 
них. Рецепторзависимое повреждение вызывается цитоки-
нами из семейства фактора некроза опухоли, выделяемыми 
«естественными киллерами», являющимися подгруппой 
Т-лимфоцитов. Рецепторнезависимое повреждение аксонов 
обусловлено действием оксида азота, глутамата и протеаз, 
продуцируемых микроглией и макрофагами, нарушением 
взаимодействия между аксоном и миелином, повышением 
пнутриаксонального Са2 +, нарушением процессов фосфо-
рилирования цитоскелетных белков и аксонального транс
порта. В этих случаях первичное или вторичное прогрес-
сирование процесса протекает по типу нейродегенерации, 
что объясняет неэффективность иммуносупрессивной те
рапии [13]. 

Клинические проявления PC обладают значительным 
полиморфизмом, так как зависят от стадии, формы и типа 
течения заболевания. Выделяют две основные стадии PC -
обострения и ремиссии. Обострение (релапс) - острое либо 
иодострое появление новых или заметное ухудшение уже 
имевшихся симптомов в течение 24 часов при отсутствии 
лихорадки или инфекций после относительной стабилиза
ции неврологического статуса на протяжении не менее ме
сяца [3]. Ремиссия - уменьшение выраженности или исчез
новение симптоматики продолжительностью не менее 24 ча
сов. Типичным типом течения (75—90 %) PC является 
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прогредиентно-ремиттирующий, который протекает с чере
дованием обострений и ремиссий. В 10-15 % случаев имеет 
место первично-прогрессирующее течение PC. У 40-60 % 
больных PC спустя 5 лет заболевание приобретает вторично-
прогрессирующий характер [19]. Этот тип течения устанав
ливается в случае, когда после обострений и ремиссий на
ступает постепенное ухудшение сроком не менее 2 месяцев. 
Помимо этих основных типов выделяют стационарное тече
ние (доброкачественный PC; 10-15 %), когда пациент остает
ся функционально активным через 15 лет болезни [10]. 

В типичных случаях клинические симптомы PC можно 
разделить на 7 основных групп, которые обычно встреча
ются в разных комбинациях и характеризуют очаг (очаги) 
поражения ЦНС: 

Симптомы поражения пирамидного пути: моно-, геми-, 
три-, пара- или тетрапарезы, спастический мышечный то
нус, повышение сухожильных и ослабление кожных реф
лексов, клонусы стоп (реже коленных чашечек), патологи
ческие знаки Бабинского или Россолимо в 100 % случаев. 
При этом выраженность пареза преобладает над спастично-
стью, развитие которой связано с гиперактивностью реф
лекторных реакций на спинальном сегментарном уровне 
и с повышением уровня в крови возбуждающих аминокис
лот (глутамата и аспартата) [8]. Нередко встречаются слу
чаи сочетания парезов с низким мышечным тонусом за счет 
нарушений глубокой чувствительности, поражения моз
жечка или его путей [10]. Верхние конечности поражаются 
в меньшей степени и вовлекаются в процесс на более позд
них этапах. 

Симптомы поражения мозжечка и его путей: статиче
ская или динамическая атаксия туловища либо конечно
стей, нистагм (регистрируется у 50-70 % больных), мышеч
ная гипотония, дисметрия, асинергия, дизартрия. В тяже
лых случаях появляется кинетический (денторубральный) 
тремор в верхних конечностях и голове. Такие случаи обо
значаются как гиперкинетические варианты PC [7]. 
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Симптомы поражения ствола мозга и черепных нервов 
в 50 % случаев: межъядерная офтальмоплегия, горизон
тальный, вертикальный либо множественный нистагм; 
реже слабость мимических мышц, бульбарный синдром 
вследствие поражения лицевого либо каудальной группы 
нервов. Типичным симптомом, особенно в дебюте PC, яв
ляется поражение зрительного нерва в форме ретробуль-
барного неврита [4]. 

Симптомы нарушения глубокой и поверхностной чув
ствительности: гипо- или дизестезия, нарушения вибра
ционной, температурной чувствительности, парестезии 
и чувство давления в одной либо нескольких конечностях, 
чаще в руках, усиливающиеся после физической нагрузки, 
ослабевающие в покое, мозаичного или проводникового 
типа выявляются у 60 % больных PC. Сенситивная атаксия 
чаще не выражена [9, 11]. 

Нарушения функции тазовых органов: задержка либо 
императивные позывы на мочеиспускание, недержание мо
чи, запоры, снижение потенции. Их причиной при PC явля
ется диссинергия сфинктеров и детрузоров вследствие по
ражения пирамидных путей [4]. 

Зрительные нарушения: снижение остроты зрения одно
го или обоих глаз, изменение полей зрения, появление ско
том, потеря яркости, искажение цветов и контрастности 
имеют место у 30-70 % больных [7]. 

Нейропсихологические нарушения имеют место у 50-
80 % больных PC. В дебюте заболевания преобладают 
невротические проявления (частые астенические, ипо
хондрические симптомы). В дальнейшем развивается дез
адаптация по депрессивному типу, снижение интеллекта 
и памяти, в ряде случаев эйфория [12], Когнитивные на
рушения обычно нарастают в периоде обострений, что 
связывают с воздействием протеаз и цитокинов, действу
ющих на возбудимость нейронов. При PC часто встречает
ся синдром хронической усталости (подробно изложен 
и главе 3). 
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Наиболее частым (50-80 %) является полисимптомное 
начало PC. У 20-50 % больных может наблюдаться моно-
симптомное начало, обозначаемое в литературе как изоли
рованный клинический синдром [5, 18]. В зависимости 
от преобладания поражения одного из отделов нервной си
стемы выделяют различные клинические формы заболева
ния: цереброспинальную, спинальную, мозжечковую, ство
ловую, оптическую [7]. В диагностике PC может использо
ваться ряд неспецифических синдромов [1, 7, 11]: 

синдром «горячей ванны» - ухудшение состояния боль
ных после повышения температуры окружающей среды, 
что объясняется замедлением проведения импульса по де-
миелинизированным волокнам вследствие нарушения ра
боты ионных каналов; 

синдром Лермитта - чувство прохождения электриче
ского тока по конечностям при резком наклоне головы, при
чина которого, вероятно, связана с очагом демиелинизации 
в задних канатиках на шейном уровне; 

синдром «клинического расщепления», отражающий 
различные проявления в двигательной, оптической, чув
ствительной и других системах. Так, в оптической сфере 
при нормальной остроте зрения на глазном дне отмечается 
бледность дисков зрительных нервов, и наоборот: при вы
раженной амблиопии - нормальное глазное дно; 

синдром «непостоянства клинических симптомов» на 
протяжении суток, отражающий изменение аксональнои 
проводимости в ЦНС в зависимости от различных показа
телей гомеостаза, связанных с нарушениями кислотно-
щелочного баланса [1]. 

Диагностика PC основана на клинико-анамнестических 
данных, указывающих на симптомы поражения ЦНС, «рас
сеянные» по времени и локализации. Подтвердить диагноз 
PC помогают выявление олигоклональных (липидспецифи-
ческих) антител группы IgG в ЦСЖ и результаты МРТ го
ловного и (или) спинного мозга [15, 17]. В настоящее время 
для диагностики PC используют критерии, разработанные 
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и 2005 г. международной группой экспертов под руковод
ством W. McDonald (критерии McDonald), которые заменя
ют критерии С. Poser и G. Schumacher и на сегодняшний 
день используются в 66 % стран мира [3] (табл. 1). 

Т а б л и ц а 1. Критерии диагностики PC 

Клинические 
проявления 

Дополнительные обследования 

2 или более 
обострения 

2 или более 
объективных 
клинических 
очага 

Не требуются; достаточно клинических данных 
(дополнительные исследования желательны, 
но должны соответствовать PC) 

2 или более 
обострения 

1 объективный 
клинический 
очаг 

Диссеминация в месте подтверждена: 
2 или более характерных для PC очага по данным МРТ 

+ положительный анализ ЦСЖ или ожидание еще 
одного обострения, указывающего на другую 
локализацию очага 

1 эпизод 
2 или более 

объективных 
клинических 
очага 

Диссеминация во времени подтверждена: 
МРТ: 1) очаг накапливает контраст не менее чем через 

3 месяца после первоначального клинического эпизода 
или 2) появление нового очага на T 2 W в любое время 
спустя как минимум 30 дней с момента 
МРТ-исследования, выполненного в момент 
первоначального клинического эпизода; 
или второй клинический эпизод 

1 эпизод 
1 объективный 

клинический 
очаг 

Диссеминация в месте подтверждена с помощью МРТ 
с наличием 3 очагов со следующими признаками: 
1) как минимум 1 очаг, накапливающий контраст, 
или 9 гиперинтенсивных на T 2 W очагов, если 
контрастирование не проводилось; 
2) не менее 1 субтенториального очага; 
3) не менее 1 субкортикального очага; 
4) не менее 3 перивентрикулярных очагов или 
2 характерных для PC очага + положительный 
анализ ЦСЖ и диссеминация во времени 
подтверждена: МРТ: !) очаг накапливает контраст 
яс менее чем через 3 месяца после первоначального 
клинического эпизода или 2) появление HOBOI о очага 
на T'2W в любое время спустя как минимум 30 дней 
с момента МРТ-исследования, выполненного в 
момент первоначального клинического эпизода или 
второй клинический эпизод. 
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Характерным (чувствительность и специфичность 95 %) 
для PC лабораторным признаком кроме выявления олиго-
клональных AT является повышение в ЦСЖ уровня поли-
клональных IgG, которые отражают их интратекальный 
синтез в пределах ЦНС и свидетельствуют о воспалитель
ной природе заболевания [15]. Другим информативным те
стом считается повышение в ЦСЖ свободных легких цепей 
lg к-типа, однако он не включен в критерии PC из-за отсут
ствия стандартных наборов для выполнения. Изменение 
в составе ЦСЖ неспецифично для PC: цитоз более 20 кле
ток встречается только у 1 % больных, содержание белка 
обычно не изменено [11]. Иммуноферментные исследова
ния крови и ЦСЖ при PC позволяют выявить ряд специ
фичных маркеров: повышение титра AT к основному белку 
миелина, протеолитическому протеину, олигодендроцитар-
ному гликопротеину, однако их титр не коррелирует с кли
нической картиной или типом течения заболевания [20]. 
Для оценки активности демиелинизирующего процесса 
изучена возможность исследования миелинтоксической 
активности в сыворотке крови и ЦСЖ. Выявлена высокая 
диагностическая значимость теста, который коррелирует 
с клинической картиной PC [11]. 

Наиболее информативным методом подтверждения мно
жественного поражения головного мозга (диссеминации 
в месте) является МРТ, чувствительность которого дости
гает 99 % [17]. Характерным для PC изменением при МРТ 
считается обнаружение в T2W и протонных режимах очагов 
повышенной интенсивности круглой или овальной формы 
различных размеров (от 3 мм до 3 см), расположенных в лю
бых зонах мозга. Наиболее типичной локализацией очагов 
при PC считается их расположение в перивентрикулярных 
и субкортикальных зонах (рис. 1), вовлечение мозолистого 
тела и распространение очагов из него по направлению к ко
ре мозга («пальцы Доусона»). При длительном течении за
болевания эти очаги могут сливаться. Очаги демиелиниза-
ции в спинном мозге при PC имеют вытянутую в сагитталь-
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Рис. 1. MPT головного мозга 
при PC: более трех типич
ных очагов демиелинизации 
в субкортикальных зонах 

мозга 

ной плоскости форму, размеры 
менее двух тел позвонков в длину 
и менее половины в поперечнике, 
эксцентрическую локализацию, 
редко масс-эффект. Характерно 
поражение шейного отдела и зад
них столбов [14]. «Рассеянность во 
времени» можно выявить в T)W-pe-
жиме с использованием контраст
ного усиления (омнискан, магие-
вист). С помощью контрастиро
вания можно дифференцировать 
стадию активности очагов, так как 
только свежие очаги более интен
сивно накапливают контраст за 
счет нарушения проницаемости 
гематоэицефалического барьера. Накопление контраста 
в очагах свидетельствует о повышенном риске обострений 
и является предиктором увеличения очагов в T2W режиме. 
Специфичным МП-признаком PC является симптом «от
крытого кольца», заключающийся в ограниченном участке 
в очаге, не накапливающем контраст, который обычно на
правлен к серому веществу или прилегает к нему. Кроме 
того, МРТ позволяет выявлять расширение желудочковой 
системы, цистерн основания и субарахноидалышх про
странств из-за развивающейся атрофии мозга, что отража
ет процессы дегенерации [21]. Выделяют своеобразную 
«атрофическую» форму PC, которая характеризуется вы
раженным атрофическим процессом в головном мозге при 
минимальном количестве очагов демиелинизации [12]. 
С помощью метода функциональной МРТ доказано вовле
чение в атрофический процесс как белого, так и серого ве
щества ЦНС, в том числе коры больших полушарий, под
корковых ядер, таламуса. Технические возможности мето
да позволили доказать при PC наличие ультраструктуриых 
нарушений в «неизмененных» регионах ЦНС с наличием 
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функциональных перестроек в головном мозге, развива
ющихся в ответ на повреждение тканей [10]. Нехарактерны
ми МРТ-признаками заболевания являются отсутствие оча
говых изменений в головном и спинном мозге, очень малень
кий размер очагов; их подкорковая локализация (особенно 
во внутренней капсуле); преимущественно субтенториаль-
ное расположение; значительное вовлечение серого вещества 
(особенно базальных ганглиев); симметричные сливные оча
ги в полушариях, значительный масс-эффект; фокальная атро
фия мозжечка и (или) ствола; отсутствие перивентрикуляр-
иых очагов или очагов в мозолистом теле [14]. 

Дополнительную диагностическую значимость для PC 
имеют электрофизиологические методики вызванных по
тенциалов, хотя они не специфичны для PC, поскольку 
только отражают замедление проведения импульса по си
стеме определенного анализатора и не включены в крите
рии McDonald. Их применяют для объективизации наруше
ний в той системе, которая в настоящее время клинически 
не проявляется. Наиболее информативной считается оцен
ка зрительных, соматосенсорных и слуховых зрительных 

Рис. 2. Зрительные вызванные потенциалы при PC: нарушение проведе
ния зрительной афферснтации в кору головного мозга с двух сторон 
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потенциалов, позволяющих зарегистрировать субклиниче
ское нарушение проведения импульсов в зрительных пу
тях, стволе мозга и спинном мозге (рис. 2). 

Дифференциальный диагноз PC проводят с широким 
кругом заболеваний, протекающих с «синдромом поражения 
белого вещества». Спектр таких болезней со сходством по 
клиническим, МРТ и параметрам ЦСЖ изложен в табл. 2. 

Т а б л и ц а 2. Заболевания, требующие дифференциального 
диагноза с PC 

Группа заболеваний и (или) нозологическая форма 
Сходство с PC по параметрам 

Группа заболеваний и (или) нозологическая форма 
клиническим МРТ ЦСЖ 

Наскулиты: 
синдром Шегрена 
узелковый полиартериит 
системная красная волчанка 
гранулематоз Вегенера 
болезнь Хортона 

+ 
+ 
+ 
+ 

+ 
+ 
+ 

+ 

+ 
+ 
+ 

Другие сосудистые заболевания: 
протромботические состояния 
болезнь Бинсвангера 
CADASIL 
мигрень 

+ 

+ 

+ 
+ 
+ 
+ 

Воспалительные заболевания: 
острый рассеянный энцефаломиелит 
саркоидоз 
болезнь Бехчета 
паранеопластические синдромы 
хроническая ВДП 
острая ВДП 

+ 
+ 
+ 
+ 

+
 +

 +
 +

 +
 +

 

+ 
+ 
+ 

+ 
+ 

Инфекции: 
вирусные энцефалиты 
нейроборрелиоз 
тропический спинальный парапарез 
СПИД 
нейросифилис 
подострый склерозирующий анэнцефалит 
прогрессирующий краснушный энцефалит 
хронический грибковый менингит 
прогрессирующая мультифокальная 

лейкоэнцсфалопатия 
туберкулезный менингит 

+
 +

 +
 +

 

+
 

+
+

 
+

 +
 +

 +
 +

 +
 

+
 +

 +
 +

 +
 

+
 +

 +
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Окончание табл. 2 

Группа заболеваний и (или) нозологическая форма 
Сходство с PC no параметрам 

Группа заболеваний и (или) нозологическая форма 
клиническим МРТ ЦСЖ 

Наследственные заболевания: 
адрсполсйкодистрофия 
зрительная атрофия Лсбсра 
спиноцеребеллярные дегенерации 
митохондриальные энцефалопатии 
лейкодистрофии 

+ 
+ 
+ 
+ 

+ 
+ 
+ 
+ 
+ 

+ 
+ 

Другие заболевания: 
фуникулярный мислоз 
краниовертебрал ьные аномал и и 
экстра- и интрамедуллярные 
компрессионные поражения спинного мозга 
опухоли головного мозга 
множественные метастазы в головном мозге 

+
 +

 +
 +

 +
 

+ 

+ 

Дифференциально-диагностические отличия PC от ва-
скулитов (см. 1.2), воспалительных заболеваний ЦНС (см. 1.1, 
2.1, 2.2, 3) и инфекций (см. 2.2) изложены в соответству
ющих главах настоящей монографии. Представляют слож
ность различия между PC и наследственными заболевания
ми, такими как CADASIL (Cerebral Autosomal Dominant Arte-
riopathy with Subcortical Infarcts and Leukoencephaiopathy), 
митохондриальной энцефалопатией MELAS (Mitochondrial 
Encephalopathy Lactate Acidosis Stroke), адренолейкодистро-
фией и болезнью Лебера [20]. В отличие от PC CADASIL 
проявляется в 30-50 лет приступами мигрени с аурой с по
следующим развитием повторных лакунарных инфарктов 
мозга с быстро развивающейся лобной деменцией, семей
ным анамнезом, экстраневралыюй патологией, двусторон
ним оптическим невритом без восстановления зрения. Раз
ница между MELAS и PC заключается в более раннем на
чале (в 5-6 лет), непереносимости физических нагрузок, 
своеобразной клинической картине, которая характеризует
ся наружной офтальмоплегией, проксимальной слабостью 
в конечностях и тонико-клоническими приступами, повы
шением уровня лактата и пиру вата в сыворотке и ЦСЖ [5]. 
Отличия между PC и адренолейкодистрофией связаны 



с более ранним началом (в 3-15 лет), быстро прогрессиру
ющим снижением зрения, слуха, атаксией, судорожными 
приступами и деменцией. Окончательное заключение вы
носится после подтверждения надпочечниковой недоста
точности (стимуляционный тест с введением адренокор-
тикотропного гормона), повышения уровня длинноцепо-
чечных жирных кислот в крови и проведения прямой 
ДНК-диагностики [22]. Сложна дифференциальная диагно
стика между PC и зрительной атрофией Лебера, особенно 
в случаях «болезни Лебера - плюс», когда у больных поми
мо поражения зрительных нервов имеется рассеянная не
врологическая симптоматика. В отличие от PC, болезнью 
Лебера страдают исключительно мужчины, часто имеется 
наследственный анамнез, снижение зрения носит прогрес
сирующий характер, ремиссии не характерны, исследова
ние глазного дна выявляет телеангиоэктатическую микро-
ангиопатию и перипапиллярное набухание [14]. 

Этиотропная терапия PC невозможна. Широко распро
странена патогенетическая и симптоматическая терапия, 
выбор которой зависит от тяжести состояния больных 
и типа течения заболевания. Патогенетическое лечение PC 
включает два направления: лечение обострений и их спе
цифическая профилактика. Средствами выбора коррекции 
обострений или резкого прогрессирования прогредиентно-
рсмиттирующего типа PC являются КС, ПФ, ВВИГ и цито-
статики, применение которых, однако, не влияет на даль
нейшее течение заболевания [13]. КС по схеме «пульс-тера
пия» являются препаратами первой линии. Стандартный 
препарат - метилпреднизолон, который обычно назначают 
в дозе 1000 мг/сут внутривенно. При отсутствии стойкого 
•ффекта после 3-5 инфузий целесообразно продолжение 
приема преднизолона (медрола) в таблетированной форме че
рез день в утренние часы в дозе 1мг/кг до значительного улуч
шения с последующим постепенным снижением дозы. Ско
рость уменьшения дозы прямо зависит от динамики невро
логического статуса. Средствами второй линии являются 
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ВВИГ (веноиммун, октагам) в дозе 0,4 г/кг в течение 5 дней 
или повторные курсы среднеобъемного ПФ. При отсут
ствии эффекта и (или) вторично-прогрессирующем PC ис
пользуют цитостатики второго поколения, такие как ми-
токсантрон (новатрон) в дозе 12 мг/м2 внутривенно капель-
но 1 раз в месяц, либо их сочетание с КС [16]. 

Вторым направлением патогенетической терапии PC 
является предупреждение обострений и прогрессирования 
неврологического дефицита. С этой целью используют груп
пу медикаментов, которые получили название «препараты, 
изменяющие течение PC» (ПИТРС, англ. - Disease Modifying 
Treatment), которые отличаются по режиму дозирования 
и способу введения. Подчеркивается максимально раннее 
начало применения ПИТРС для предотвращения перехода 
PC в дегенеративную фазу [18]. Основные эффекты ПИТРС: 
1) снижение частоты обострений на 25-30 % по сравнению 
с плацебо; 2) замедление скорости прогрессирования забо
левания и инвалидности; 3) снижение активности воспа
лительной реакции, демиелинизации и в меньшей степени 
нейродегенерации по данным МРТ. Пока ПИТРС проде
монстрировали свою эффективность в основном при про-
гредиентно-ремиттирующем типе PC. В группу ПИТРС 
входят препараты бета-интерферона и глатирамера ацетат. 
Среди бета-интерферонов наиболее изучены бетаферон, ре-
биф и авонекс. 

Интерферон бета-lb для подкожного введения через 
день (бетаферон, в США - бетасерон) используется в кли
нической практике с 1993 г. По результатам опубликован
ного ранее исследования ETOMS, назначение препарата 
в дозе 250 мкг через день в течение 2 лет снижает частоту 
образования новых очагов на МРТ на 80 % по сравнению 
с плацебо [18]. По нашим данным, регулярное введение пре
парата ускоряет ремиелинизацию и вызывает уменьшение 
в размерах ранее образовавшихся очагов (рис. 3, а, б, в). По 
результатам мультицентрового исследования BENEFIT на
значение бетаферона в стандартной дозе при клинически 
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изолированном синдроме на 55 % снижало риск развития 
типичного PC [10]. Длительность терапии бетафероном пока 
гочно не определена и варьирует от 1 года до нескольких 
ист. Наиболее частыми побочными эффектами препарата 
(у 2,7 % больных) являются локальные реакции в местах 
введения, гриппоподобные симптомы (головная боль, ми-
алгия, артралгия, повышение температуры тела), реже по
вышение уровня печеночных ферментов, которые наиболее 
выражены в первые месяцы лечения. 

Интерферон бета-la для подкожного введения три раза 
и педелю (ребиф) применяется в двух дозах ~~ 22 и 44 мкг. 
1 )(|)фективность препарата продемонстрирована в рамках 
исследования PRISMS, которое также показало его удовле
творительную переносимость, безопасность, преимущества 
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раннего начала лечения и значительный дозозависимый эф
фект 44 мкг над 22 мкг. Показана возможность использова
ния ребифа 44 мкг при вторично-прогрессирующем PC 
с обострениями, что подтверждено снижением частоты 
обострений и выраженностью воспалительного процесса 
по данным МРТ. При клинически изолированном синдро
ме назначение ребифа 22 мкг один раз в неделю уменьша
ло вероятность наступления второго обострения, что со
провождалось снижением количества активных очагов 
на МРТ [5]. 

Интерферон бета-la для внутримышечного введения 
(авонекс) назначают в дозе 30 мкг один раз в неделю. Эф
фективность препарата доказана в нескольких клиниче
ских испытаниях (EVIDENCE, CHAMPS, CHAMPIONS), 
которые показали замедление прогрессирования PC и в то 
же время его более слабую эффективность по сравнению 
с другими бета-интерферонами. С другой стороны, пре
парат продемонстрировал лучшую переносимость и бе
зопасность, что делает его средством выбора у детей и 
подростков, а также при клинически изолированном син
дроме [5]. 

Глатирамера ацетат (копаксон) создан в конце 1960-х го
дов группой израильских ученых как синтетический ана
лог основного белка миелина. Клинический опыт примене
ния копаксона в дозе 20 мг подкожно ежедневно в течение 
2 лет в исследовании PRECISE выявил значительное сни
жение частоты обострений по сравнению с плацебо. Ис
пользование двойной дозы препарата, как и применение 
при первично и вторично прогрессирующем типе PC, не об
наружило его преимуществ. Выявлена значительная груп
па пациентов, не восприимчивых к этому виду терапии. Ко
личество побочных реакций копаксона меньше, чем у бета-
интерферонов [2]. 

Как показала практика, ПИТРС не решают проблему 
лечения PC полностью, поэтому предложено новое направ
ление в терапии PC - применение препаратов моноклональ-

30 



ных антител. Эта группа препаратов направлена против 
определенной молекулы иммунной системы, блокирует 
процессы воспаления, оказывает нейропротективное дей
ствие [20]. Среди них наиболее изучены натализумаб, алем-
тузумаб, ритуксимаб и даклизумаб. Еще несколько препа
ратов (окрелизумаб, эпраптузумаб) находятся на П-Ш фазе 
клинических испытаний. 

Первый препарат этой группы - натализумаб (Tysabri) 
является селективным антагонистом одной из молекул ад
гезии (альфа-4-интегрин), препятствующим проникновению 
лимфоцитов через гематоэнцефалический барьер, и пред
ставляет собой рекомбинантное гуманизированное моно-
клональное антитело. По результатам клинического испы
тания AFFIRM использование натализумаба в дозе 300 мг 
внутривенно каждые 4 недели на протяжении 116 недель 
показало уменьшение риска прогрессирования PC на 42 %, 
риска обострений - на 68 % и значительное улучшение ка
чества жизни пациентов. Побочные реакции на препарат 
отмечены у 4 % больных в виде генерализованной сыпи. 
В то же время у трех человек, получавших натализумаб бо
лее 2 лет в сочетании с авонексом, зарегистрированы ле
тальные случаи развития мультифокальной лейкознцефа-
лопатии вследствие активации ее возбудителя - папова-
вируса [22]. 

Алемтузумаб (Campath) - анти-СД52-антитело к по
верхностному рецептору лимфоцитов, стимулирует выра
ботку естественных киллеров, препятствует повреждению 
Т- и В-клеток. При внутривенном введении препарат досто
верно снижал количество активных очагов на МРТ и часто
ту обострений PC по сравнению с бета-интерферонами. 
Среди побочных эффектов отмечено повышение частоты 
инфекционных заболеваний и тромбоцитопенической пур
пуры [19]. 

Ритуксимаб (Rituxan) - анти-СД20-антитело к поверх
ностному рецептору В-клеток, активирует и препятствует 
их повреждению, влияет на клетки клеточной памяти. 
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В клиническом исследовании препарат вводился внутри
венно один раз в 6 месяцев и достоверно снижал размеры 
активных очагов на МРТ и количество обострений по срав

нению с плацебо [20]. 
Даклизумаб (Zenapax) - моноклональное антитело к аль-

фа-субъединице рецептора интерлейкина-2, одного из ос
новных провоспалительных цитокинов. При ремиттиру-
ющем PC назначение препарата в дозе 2 мг/массы тела до
стоверно снижало количество активных очагов на МРТ по 
сравнению с плацебо [2]. 

В настоящее время в мире продолжаются клинические 
испытания других иммуномодулирующих и противовос
палительных препаратов в таблетированной форме. Закон
чен международный проект по использованию препарата 
MN-166 ежедневно в дозе 60 мг/сут в течение 2 лет у паци
ентов с рецидивирующим течением PC. Продолжаются 
мультицентровые клинические испытания по оценке эф
фективности в лечении PC терифлуномида (TOWER), лик-
винимода (ALLEGRO), производных фумаровой кислоты 
(BG-12), финголимода (FTY720) и Т-клеточных вакцин 
(TERMS). 

Перспективным методом патогенетической терапии PC 
представляется трансплантация стволовых клеток, кото
рая преследует цель максимально возможной санации 
лимфатической системы от патологического клона Т-лим-
фоцитов с последующей реконструкцией нормальной им
мунной системы. Выделяют аутотрансплантацию и ал-
логенную трансплантацию. В первом случае стволовые 
клетки забираются у пациента перед началом лечения 
и вводятся обратно после курса радиохимиотерапии. 
Во втором варианте источником стволовых клеток служит 
костный мозг донора. Метод позволяет остановить про
цесс аутоиммунитета, но не дает возможности компенса
ции тех патологических изменений, которые уже про
изошли [10]. Подобные операции в настоящее время ши-
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роко проводятся во всем мире, несмотря на высокую 
вероятность развития серьезных побочных эффектов и 
осложнений. Дальнейшие исследования позволят опреде
лить место этой современной технологии в терапии PC. 

Симптоматическая терапия, направленная на уменьше
ние признаков болезни, занимает значительное место в ком
плексной терапии PC. Пациентам необходимо рекомендо
вать сбалансированное питание с преобладанием в рационе 
растительных белков и жиров, избегать принятия горячих 
ванн и пребывания в климатических зонах с влажным и жар
ким клихматом, уменьшение стрессов, нормализацию ре
жима сна [19]. У ряда больных увеличения подвижности 
можно добиться, назначая миорелаксанты (мидокалм, ба-
клофен, дантриум). Доза подбирается индивидуально и по
степенно, так как снижение мышечного тонуса в ногах мо
жет увеличить слабость в парализованных конечностях [9]. 
Для коррекции кинетического (денторубрального) тремора 
препаратами выбора являются клоназепам, бета-блокаторы 
(анаприлин) и вальпроаты (энкорат). С целью уменьшения 
синдрома хронической усталости назначают амантадины 
(1 IK-Мерц). Болевой синдром и различные виды нарушений 
чувствительности в конечностях уменьшаются после на
значения габапентина (габагамма) и высокодозных витами
нов группы В (нейрорубин, мильгамма). Для медикаментоз
ной коррекции нарушений мочеиспускания используют 
детрузитол. Метаболическая терапия (ноотропы, антиокси-
данты, адаптогены) широко распространена, хотя ее эффек
тивность при PC не доказана [10]. С целью медико-социаль
ной реабилитации используют специально разработанные 
комплексы лечебной физкультуры, физио- и трудотерапию, 
метод биологической обратной связи, магнитолазерное об
лучение лимфодренажных путей, гипербарическую оксиге-
пацию [11]. 

Прогноз при PC зависит от возраста начала заболева
ния, типа его течения, длительности первого обострения 
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и первой ремиссии. Благоприятный прогноз имеют лица 
при моносимптомном начале в возрасте старше 40 лет, дли
тельности первого обострения не дольше 3 месяцев, а пер
вой ремиссии - не менее одного года [4]. Неблагоприятный 
прогноз отмечен при позднем и полисимптомном начале, 
раннем развитии мозжечковых нарушений, выраженных 
симптомов поражения спинного мозга, при первично-
прогрессирующем и раннем переходе PC во вторично-про
грессирующий тип течения. 
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Клинические варианты рассеянного склероза 

В настоящее время установлена значительная клиниче
ская гетерогенность PC. Наиболее изученным вариантом 
заболевания является его классическая форма Шарко. 
()днако кроме классического PC описаны его варианты, ко
торые, по нашим данным, встречаются в 1 % случаев, как 
правило, отличаются прогрессирующим течением, а также 
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худшим прогнозом [4]. Причины их формирования, вероят
но, связаны с отличными от классического PC типами де-
миелинизации. Вариантами PC являются концентрический 
склероз Бало, болезнь Марбурга, болезнь Шильдера, болезнь 
Девика. 

Концентрический склероз Бало. Концентрический скле
роз Бало (КСБ, периаксиальный концентрический энцефа
лит, G37,5 по МКБ-10) описан венгерским патоморфологом 
J. Balo в 1928 г. у студентки юридического факультета с не
обычно быстрым фатальным течением болезни, которая 
началась с афазии и правосторонней гемиплегии, а затем 
присоединился ретробульбарный неврит зрительных нервов, 
при этом состав ЦСЖ был нормальным. На вскрытии автор 
обнаружил множественное поражение белого вещества го
ловного мозга, которое характеризовалось очагами различ
ного диаметра размерами от «чечевицы» до «голубиного 
яйца», окруженных концентрическими кольцами, состоя
щими из истонченной и местами разрушенной миелино-
вой оболочки и неповрежденных осевых цилиндров. Автор 
впервые предположил, что описанная им патология являет
ся вариантом острого PC [4]. 

Заболевание начинается у лиц молодого возраста, отли
чается внезапным началом после перенесенных инфекций 
или общего недомогания. Неврологические нарушения при 
КСБ неспецифичны и обычно характеризуются пирамид
ными, мозжечковыми симптомами, снижением зрения, эпи
лептическими припадками, гиперкинезами, психическими 
нарушениями [3]. Описаны случаи КСБ, начинающегося 
с гемианопсии и изолированной амнестической афазии [12]. 
В ЦСЖ может выявляться небольшой лимфоцитарный плейо-
цитоз, нормальный уровень белка, отсутствуют характер
ные для PC олигоклональные IgG. В отличие от классиче
ского PC, течение КСБ неуклонно прогрессирует и заканчи
вается летально через несколько месяцев или лет. Причины 
такого быстрого и неблагоприятного течения болезни пока 
недостаточно ясны. В качестве одной из причин D. Pohl et al. 
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называют первичную инфекцию вирусом герпеса 6-го типа, 
кысокотропного для ЦНС, и в качестве подтверждения при
водят случай с 13-летней девочкой, заболевшей КСБ, кото
рый сопровождался высоким титром AT к вирусу герпеса 
6-го типа в ЦСЖ, который затем нормализовался после ле
чения ВВИГ [11]. 

Патоморфологически КСБ отличается образованием об
ширных очагов демиелиницации преимущественно в бе
ком веществе лобных долей. Некоторые из них окружены 
характерными кольцами, состоящими из зон полного или 
частичного разрушения миелина. При их микроскопии от
мечается выраженная дегенерация олигодендроцитов, со
провождающаяся их апоптозом, и мелкоклеточные васку-
гшты [4]. 

Причина образования специфичных для этой патоло
гии концентрических колец демиелинизации окончатель
но не ясна. По мнению D. Mahad et al. [9], образование коль
цевой демиелинизации отражает отличные от PC иммуно
логические механизмы, лежащие в основе формирования 
КСБ. Авторы выявили в кольцах нарушение содержания 
протеинов митохондриалыюй дыхательной цепи, в частно
сти дефект цитохромоксидазы, что, по их мнению, указыва
ет на ведущий механизм повреждения олигодендроцитов 
при КСБ в виде гипоксии. 

Этого же мнения придерживаются С. Stadelmann et al. [13]. 
I la основании изучения результатов аутопсии 14 больных 
с КСБ авторы обнаружили, что все свежие концентриче
ские кольца сопровождаются паттерном демиелинизации, 
который аналогичен повреждению тканей по гипоксиче-
гкому типу, в связи с высоким уровнем синтетазы оксида 
азота в макрофагах и микроглии. По краям активных оча-
ГОВ и в кольцах исследователи обнаружили разрушенный 
миелин, протеины которого (фактор-1-альфа и тепловой 
шоковый протеин-70) вырабатываются олигодендроцитами 
и к меньшей степени астроцитами и макрофагами. Исходя 
ИЗ пейропротективных эффектов данных протеинов авторы 
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предположили, что образование колец отражает ограниче
ние дальнейшего разрушения миелина при КСБ. 

G. Bruneteau et al. впервые использовали метод протон
ной магнитной спектроскопии при КСБ. В кольцах авторы 
выявили снижение пика Н-ацетил-аспартата, повышение 
холинового пика, два широких лактатных пика и присут
ствие липидного пика 0,9 ррм [6]. При аналогичном иссле
довании в динамике спустя 6 месяцев сохранялось сниже
ние пика Н-ацетил-аспартата, снизился холиновый пик, 
лактатные пики исчезли. Эти изменения, по мнению авто
ров, доказывают, что при КСБ наблюдаются нейрохимиче
ские изменения, характерные для воспаления, демиелини-
зации и выраженной аксональной дегенерации. 

Прижизненная диагностика КСБ возможна при помощи 
МРТ и биопсии мозга. При проведении МРТ у больных с КСБ 
в сером и белом веществе головного мозга в T 2 W режиме 
выявляются гиперинтенсивные очаги различного диаме
тра, часть из которых окружена гипоинтенсивными кон
центрическим кольцами (рис. 4, а, б). Взаимосвязь между 
PC и КСБ подтверждают данные С. Wang et al., которые при 

Рис. 4. МРТ головного мозга при КСБ: а - в левой заднелобно-височиой 
области в Т2 определяется очаг диаметром до 37 мм, окруженный кон
центрическим кольцом; б - тот же больной (сагиттальная проекция); 
в белом веществе головного мозга определяются множественные очаги 

от 3 до 37 мм, часть из которых окружена кольцами 
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проведении МРТ в динамике у 7 больных с КСБ наблюдали 
появление новых очагов демиелинизации характерных для 
обоих заболеваний [14]. Несмотря на распространенное 
мнение о неблагопрятном прогнозе течения КСБ, в литера
туре встречаются единичные наблюдения с описанием 
улучшения состояния больных после назначения КС [6]. 

Болезнь Марбурга. Болезнь Марбурга (БМ, злокаче
ственный PC, катастрофический PC) описана австрийским 
невропатологом О. Marburg в 1906 г. Автор расценил свое 
наблюдение как «острый периаксилярный склеротический 
энцефаломиелит». Заболевание характеризуется поражени
ем лиц молодого возраста, внезапным или острым началом, 
быстро прогрессирующим течением и отсутствием ремис
сий. Неврологические нарушения при БМ отличаются пре
имущественным поражением ствола мозга с выраженными 
двигательными расстройствами (тетраплегия, гемиплегия), 
бульбарным синдромом (дисфония, дисфагия, дизартрия), 
глазодвигательными нарушениями (диплопия, парез взора 
вверх). У этих больных также наблюдают быстрое сниже
ние когнитивных функций, страдает острота зрения, разви
ваются различные виды афазии. В последующем отмечает
ся нарушение сознания вплоть до комы, и заболевание за
канчивается летально в течение года от начала первых 
симптомов [3, 12]. Патоморфологически при БМ очаги демие
линизации носят множественный и массивный характер, 
сопровождаются выраженной инфильтрацией макрофага
ми, некрозом и быстрой дегенерацией аксонов [4]. 

БМ может быть диагностирована при жизни при усло
вии полного клинического и лабораторного обследования 
и обязательного выполнения МРТ головного мозга. Биоло
гическими маркерами БМ могут быть повышенный титр 
антител к аксональным антигенам, таким как нейрон-спе
цифическая энолаза, или нейрофиламентам [12]. Характер
ными для БМ нарушениями при МРТ являются обширные 
зоны демиелинизации в T 2 W режиме, локализованные пре
имущественно в белом веществе полушарий мозга, над 
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Рис. 5. MPT головного мозга при 
болезни Марбурга: определяются 
массивные зоны демиелинизации 

над мозолистым телом 

мозолистым телом (рис. 5) 
и в некоторых случаях ин-
фратенториально. Заболевание 
характеризуется быстрым по
явлением новых активных 
очагов, которые могут сопро
вождаться перифокальным 
отеком, накапливать контраст, 
напоминая первичную либо 
метастатическую опухоль го
ловного мозга. 

Прогноз при БМ в целом 
неблагоприятен, хотя в редких 
случаях под влиянием мас
сивной иммуносупрессивной 

терапии (митоксантрон, циклофосфамид, ПФ) возможно 
наступление относительной ремиссии [4]. 

Болезнь Шильдера. Болезнь Шильдера (БШ, диффуз
ный миелинокластический склероз, G37,0 по МКБ-10) опи
сана американским невропатологом и психиатром P. Schilder 
в 1912 г. Чаще страдают дети и подростки обоего пола, хотя 
заболевание может начаться и у взрослых в возрасте 30-40 
лет. В большинстве случаев БШ начинается хронически 
либо подостро. Неврологические проявления полиморф
ны и включают гипертензионный синдром (головная боль, 
утренняя рвота), центральные парезы, стволово-мозжечко-
вый и псевдобульбарный синдромы, снижение зрения и слу
ха, быстро развивающуюся деменцию и нарастающие на
рушения высших корковых функций (афазия, аграфия), су
дорожные припадки, психотические расстройства (бред, 
галлюцинации) [7]. В последующем прогрессирует корко
вое снижение зрения вплоть до слепоты в сочетании с нор
мальными зрачковыми рефлексами, присоединяются фо
кальные дистонии и акинетико-ригидный синдром [3]. 
Патоморфологически при БШ наблюдаются обширные 
асимметричные очаги демиелинизации, локализованные 
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ii сером и белом веществе полушарий мозга, стволе или моз
жечке, которые сопровождаются лимфоцитарной перива-
Скулярной инфильтрацией и пролиферацией микроглии [4]. 

Диагноз БШ устанавливается на основании клиниче
ской картины и результатах МРТ, которые выявляют мас
сивные гиподенсивные очаги демиелинизации с перифо-
кальным отеком и небольшим масс-эффектом. При прове
дении МРТ в динамике для БШ типично распространение 
очагов демиелинизации с одного полушария на другое че
рез мозолистое тело, что напоминает течение злокачествен
ных опухолей головного мозга. 

Несмотря на пессимистическое мнение о прогнозе бо
лезни, описаны случаи с относительно благоприятным 
исходом после лечения КС со значительным регрессом раз
меров очагов. Правильная диагностика БШ важна для пре
дотвращения ошибочной тактики лечения в виде нейрохи
рургических операций или рентгенотерапии. 

Болезнь Девика. Болезнь Девика (БД, оптический ней-
ромиелит, G36,0 по МКБ-10) в виде одновременного или по
следовательного развития неврита зрительных нервов и по
перечного миелита описана французским врачом Е. Devic 
11 1894 г. Долгие годы заболевание считалось одной из форм 
PC, однако открытие в 2004 г. специфических для данной 
патологии AT к аквапорину-4 позволило предположить его 
самостоятельность [10]. БД чаще встречается в странах 
Юго-Восточной Азии (особенно в Японии), преобладая 
у женщин среднего возраста. В России описаны единичные 
наблюдения БД [1, 5]. 

Существенное значение в подтверждении нарушений 
гуморальных механизмов иммунитета при БД имеет высо
кий титр антител к аквапорину-4, который входит в состав 
мембраны макромолекулярного комплекса астроцитов. Его 
поражение вызывает открытие водных каналов и приводит 
к потере внутриклеточного Na+ и попаданию в клетку глю-
гамата, что вызывает ее апоптоз. По мнению Т. Misu et al. [10], 
чувствительность определения AT к аквапорину-4 при БД 
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составляет 91 %, а специфичность достигает 100 %. Титр 
данных AT в сыворотке крови коррелирует с размерами 
очагов в спинном мозге и частотой обострений БД [15]. 

Заболевание начинается подостро или имеет хрониче
ское течение. В половине случаев развитию БД предше
ствуют перенесенные инфекции или стресс, у остальных 
начинается без видимой причины [1, 5]. Преобладают паци
енты (до 90 %) с рецидивирующим течением [15]. Реже 
встречается монофазное течение (15-25 %); вторично-про
грессирующее течение нехарактерно. Прогностическими 
факторами рецидивирующего течения БД являются корот
кие ремиссии (до 6 мес), женский пол, поздний возраст 
начала заболевания, остаточный двигательный дефицит 
после обострения заболевания, наличие сопутствующей 
аутоиммунной патологии и наличие в сыворотке IgG специ
фичных к аквапорину — 4 [10]. 

Патоморфологически при БД поражаются зрительные 
нервы, хиазма, серое и белое вещество спинного мозга, 
гипоталамус и ствол мозга. При микроскопии обнаружива
ется воспалительная инфильтрация, очаг (очаги) полного 
некроза с липофагами, аксональными шарами, зоной демие
линизации вокруг очага, лимфо- и плазмоцитарными пери-
васкулярными инфильтратами в спинном мозге, полушариях 
большого мозга и его стволе, гипертрофия и пролиферация 
астроцитов, микроглиоцитов. В зрительном нерве также 
обнаруживаются очаги демиелинизации, лимфоцитарная 
инфильтрация и гипертрофированные астроциты [1]. 

Неврологические нарушения при БД связаны с пораже
нием спинного мозга и зрительных нервов. Чаще страдают 
шейный и грудной отделы спинного мозга. Клинические 
признаки зависят от распространенности процесса по по
перечнику, уровня поражения и колеблются от пирамидной 
недостаточности до пара- или тетраплегии (66 %), чувстви
тельных нарушений проводникового типа, тазовых (58 %) 
и дыхательных нарушений. Часто встречаются (33 %) сим
птом Лермитта и болезненные судороги (крампи) в ногах [15]. 
В случаях распространения процесса на продолговатый 
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мозг добавляются некупированная икота, рвота, несистем
ное головокружение, нистагм, нейроэндокринные наруше
ния (аменорея, галакторея) [5]. У 80 % больных с БД отме
чается сухость во рту вследствие сопутствующей воспали
тельной инфильтрации слюнных желез. 

Поражение зрительных нервов при БД возникает как 
одновременно со спинным мозгом, так и с промежутком от 
нескольких дней и даже лет. Причем зрительные симптомы 
могут варьировать от субклинических в виде побледнения 
дисков зрительных нервов, выявляемых только при целена
правленном осмотре окулистом, до выраженной степени 
С развитием слепоты вследствие первичной атрофии. Нев
риты зрительных нервов чаще бывают двусторонними (41 %), 
реже односторонними (20 %'). При проведении ретинальной 
папиллярометрии у больных с БД выявляется истончение 
волокон зрительных нервов, выраженность которой корре-
пнрует с остротой зрения, шкалами контрастного зрения 
п числом рецидивов [15]. 

В диагностике БД помимо оценки клинической карти-
111>1 существенное значение имеют исследование ЦСЖ и про
ведение МРТ спинного мозга. ЦСЖ в острой фазе заболева
ния характеризуется появлением незначительного (более 50 
клеток/мм ) лимфоцитарного 
] шейоцитоза. Характерные 
для PC олигоклональные AT 
могут обнаруживаться толь
ко у 20 % больных с БД [5]. 
Характерный МРТ признак 
БД - выявление в T 2 W режи
ме гиперинтенсивного очага 
(очагов) поражения как серо
го, так и белого вещества 
с чинного мозга, вытянутого 
и кранио - каудальном на-
11 равлеиии, протяженностью 
не менее трех сегментов 
(рис. 6). Эти очаги способны 

Рис. 6. МРТ спинного мозга 
при БД: на уровне СЗ-С5 опреде
ляется очаг гиперинтенсивный 

в Т2 режиме 
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к накоплению контраста, редко имеют масс-эффект. Диа
гностически значимо отсутствие характерных для PC оча
гов при одновременном проведении МРТ головного мозга. 

Диагностические критерии БД представлены в табл. 3 [22]. 

Т а б л и ц а 3. Диагностические критерии БД 

Критерии Диагностические признаки 

1. Абсолютные 1. Оптические невриты 
2. Поперечный миелит 
3. Отсутствие других болезней с этой 

симптоматикой 
II. Большие 

поддерживающие 
1. Отсутствие при МРТ головного мозга 

признаков PC 
2. При МРТ спинного мозга выявление в T 2 W 

очага, захватывающего три и более 
позвоночных сегмента 

3. В ЦСЖ выявление лимфоцитарного 
плейоцитоза> 50 клеток/мм 
или >5 иейтрофилов/мм3 

III. Малые 
поддерживающие 

1. Двусторонние оптические невриты 
2. Выраженные оптические невриты 

со стабильным ухудшением зрения менее чем 
20/200 как минимум на один глаз 

3. Выраженная стабильная слабость 
в конечностях в момент обострения 
со снижением силы не менее двух баллов 
в одной или более конечностях 

В качестве метода лечения первой линии при обостре
нии БД предложено парентеральное назначение КС. Пред
почтительным является назначение метилпредиизолона 
в дозе 1 г/сут внутривенно в период от 1 до 5 дней. Возможна 
схема назначения предиизолоиа внутрь в дозе 1 мг/кг мас
сы тела ежедневно в качестве монотерапии или в сочетании 
с азатиоприном (50 мг/сут с последующим повышением 
дозы до 2,5-3 мг/кг ежедневно). Препаратами второй линии 
лечения обострений БД являются назначение ВВИГ в дозе 
0,4 г/кг в течение 5 дней или лечебный ПФ с заменой плаз
мы в размере 55 мл/кг в течение одного дня, на курс 7 про
цедур в последующем [15]. При отсутствии эффекта подоб-

44 



ной терапии либо при повторном обострении рекомендова
но назначение ритуксимаба в дозе 1000 мг внутривенно, 
i ювторяя каждые 2 недели в течение года. По данным муль-
тицентрового исследования, включавшего 7 центров в США 
и Англии, у 25 больных с БД эффективность ритуксимаба 
составила 80 % [8]. Препаратом выбора при некупирую-
щемся обострении может быть митоксантрон 12 мг/м вну
тривенно ежемесячно в течение 6 месяцев [15]. В качестве 
профилактического способа предотвращения обострений 
при прогредиентно-ремиттирующем течении БД может на
значаться иммуномодулирующая терапия (бетаферон, ко-
паксон, ребиф, авонекс) [22]. Однако в связи с редкостью 
•той патологии контролируемые исследования пока не про-
нодились. Для симптоматической терапии болезненных су
дорог показано назначение антиконвульсантов (энкорат, до-
пакин). Коррекция спастичности достигается применением 
антиспастических средств (мидокалм, дантрояен), инъек
циями ботулотоксина в заинтересованные мышцы, интра-
текальным введением баклофена с помощью специальной 
помпы. Регресс нейрональной боли возможен при исполь
зовании трициклических антидепрессантов (амитриптил-
лин) или центральных средств (прегабалин, габапентин). 
В восстановительном периоде БД используют все виды фи
зиотерапевтических процедур (парафин, озокерит, электро-
форезы медиаторов) и массаж. 

Острый рассеянный энцефаломиелит. Острый рас
сеянный энцефаломиелит (ОРЭМ, острая диссеминирован-
ная демиелинизация, G36.8 по МКБ-10) - самостоятельная 
нозологическая форма. Однако у части больных эта патоло
гия оказывается только стадией PC. Схожесть патогенети
ческих аутоиммунных механизмов развития, многофазные 
варианты его течения позволяют рассматривать ОРЭМ 
it этом разделе. Данная патология обычно возникает в тече
ние 4 недель после перенесенных системных инфекций 
с поражением дыхательной системы, желудочно-кишечного 
тракта, детских инфекций (корь, краснуха, ветрянка) либо 
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после вакцинаций. Пик заболеваемости приходится на зиму 
и весну. ОРЭМ встречается в любом возрасте, чаще у детей, 
преобладая у лиц мужского пола. Клинические проявления 
заболевания развиваются внезапно с последующим бы
стрым прогрессированием в течение нескольких часов или 
дней. У половины больных имеют место общеинфекцион
ные нарушения: повышение температуры тела, озноб, об
щая слабость. Неврологические проявления ОРЭМ различ
ны и включают как общемозговые, так и очаговые симпто
мы. Среди общемозговых проявлений чаще встречаются 
головная боль, рвота, нарушения сознания вплоть до комы. 
У лиц молодого возраста могут наблюдаться эпилептиче
ские припадки, психотические расстройства, дыхательные 
нарушения, менингеальный синдром. Очаговая неврологи
ческая симптоматика при ОРЭМ разнообразна, определяет
ся локализацией, выраженностью воспалительных и демие-
линизирующих изменений в ЦНС. Характерен многоочаго
вый неврологический дефицит, который проявляется 
комбинацией парамидных, мозжечковых симптомов, кра
ниальной невропатией (включая двустороннее поражение 
зрительного нерва) и аксональной полиневропатией конеч
ностей [2]. У 20-25 % больных заболевание проявляется 
клиникой изолированного острого поперечного миелита 
(пара- или тетрапарез, тазовые нарушения, проводниковый 
тип расстройства чувствительности), в то время как нару
шения со стороны головного мозга выявляются только при 
проведении МРТ. Наиболее тяжелая форма ОРЭМ - острый 
геморрагический лейкоэнцефаломиелит (болезнь Харста, 
G-36.1 по МКБ-10), который проявляется выраженными 
двигательными расстройствами, коматозным состоянием, 
повышением внутричерепного давления, появлением в ЦСЖ 
лимфоцитов, нейтрофилов и эритроцитов. Течение ОРЭМ 
чаще монофазное, значительно реже - волнообразное (двух
фазное, многофазное), часто после отмены КС. В отличие 
от PC, симптоматика повторных обострений аналогична 
симптоматике первого эпизода. 



Рис. 7. MPT головного мозга при 
ОРЭМ: определяются множествен
ные асимметричные очаги демие-
линизации белого вещества в пе-

ривентрикулярных зонах 

Диагностика ОРЭМ осно-
вывается на характерной кли
нической картине, ликворо-
логическом и нейровизуали-
чационном исследованиях. 
И ЦСЖ обычно выявляют 
и имфоцитарный плеойцитоз, 
повышение белка и нормаль
ный уровень глюкозы. Типич
ные для PC моноклональные 
антитела при ОРЭМ обнару
живают только в 29-58 % слу
чаев, чаще у взрослых [12]. 
11ри МРТ головного мозга в 
отличие от PC в T 2 w режиме 
ныявляют множественные 
крупные или сливные асимметричные очаги гиперинтен
сивного сигнала в белом веществе перивентрикулярно 
(рис. 7), базальных ганглиях, стволе, мозжечке, спинном 
мозге (рис. 8), способные к накоплению контраста и пери-
фокальному отеку. Для ОРЭМ не характерно наличие 
участков пониженной интен
сивности сигнала на Т, 
(«черные дыры»), МРТ в ди
намике у больных, перенес
ших ОРЭМ, выявляет полное 
или частичное исчезновение 
старых очагов при отсутствии 
свежих изменений. 

Общепринятого лечения 
()РЭМ нет. С одинаковой эф
фективностью применяют 
пульс-терапию КС, ПФ и ВВИГ 
в стандартной дозе. В ряде 
случаев в комплекс лечения 
иключают противовирусные 
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Рис. 8. МРТ спинного мозга при 
ОРЭМ: обширный участок демие-
линизации с распространением 

от С5 до ТЬ.3 



средства (ацикловир, валтрекс). Для купирования отека го

ловного мозга используют осмодиуретики (сормантол, ман-

нитол). Бета-интерфероны с профилактической целью при 

этом заболевании не используются. 

Прогноз при ОРЭМ чаще благоприятный с восстановле

нием в течение нескольких недель или месяцев. Резидуаль-

ные двигательные нарушения наблюдаются в основном у 

больных с преимущественным поражением спинного моз

га. Прогноз при болезни Харста неблагоприятный, и забо

левание чаще заканчивается летально. 
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1.1.2. Синдром Гийена-Барре 

Синдром Гийена-Барре (СГБ, G61.0 по МКБ-10) - ауто
иммунная полиневропатия, характеризующаяся быстро раз
ни вающимися (менее чем за 4 недели) двигательными нару
шениями в конечностях и (или) поражением черепных нер
вов в сочетании с белково-клеточной диссоциацией в ЦСЖ 
[2-5, 9-12]. Первое описание этой патологии принадлежит 
французскому неврологу J.-B. Landry (1859 г.). Значительно 
позднее, в 1916 г., его соотечественники - военные врачи 
(i. Guillain, J. Barre и A. Strohl представили подробное опи
сание клинических симптомов у двух солдат и обратили 
имимание на повышение альбумина в ЦСЖ при отсутствии 
клеточной реакции. В МКБ-10 эта патология включена под 
названием СГБ. Заболевание встречается во всех странах 
мира, не имеет сезонных колебаний. Распространенность 
('ГБ - от 0,4 до 4 случаев на 100 тыс. населения [2, 10]. 
l Страдают лица любого возраста, несколько чаще мужчины. 
I выделяют два небольших пика заболеваемости СГБ: в 20-
29 лет и старше 50 лет [4]. Средний возраст начала заболева
ния, по нашим данным, составляет 46,6+/-2,0 года. За по
следние десятилетия отмечено изменение характера течения 
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ВДП с уменьшением в структуре этой патологии удельного 
веса СГБ, которая в настоящее время составляет 42,5 %. 
Болезнь в основном встречается спорадически, хотя описа
ны несколько вспышек с одновременным развитием у сотен 
людей в различных регионах мира от Мексики до Японии, 
причины возникновения которых чаще оставались неиз
вестными [10]. 

Согласно современной классификации, предложенной 
R. Hughes [8], выделяют несколько форм СГБ: классическая 
форма - острая воспалительная демиелинизирующая поли
невропатия (ОВДП - 75-90 %), острая моторная аксональ-
ная ПНП (ОМАН), острая моторно-сенсорная аксональная 
ПНП (ОМСАН), синдром Миллера Фишера (СМФ), острая 
сенсорная ПНП (ОСП) и острая пандисавтономия. Ряд ав
торов также предлагают выделять восходящий паралич 
Ландри, краниальную, фаринго-цервико-брахиальную фор
му СГБ [4, 6, 10]. 

Этиопатогенез СГБ окончательно не изучен. СГБ отно
сится к числу полиэтиологических и органоспецифических 
аутоиммунных заболеваний [12]. Установлено, что прово
цирующими агентами его развития являются цитомегало-
вирус, вирус Эпштейна-Барра, вирусы простого (1-го и 2-го 
типов) и опоясывающего герпеса, вирусы гепатита А и В, ви
рус иммунодефицита человека, Mycoplasma pneumoniae, 
Haemophilus influenzae [7, 9]. В последние годы установлена 
патогенетическая связь между бактериальной инфекцией 
{Campylobacter jejuni), клинически проявляющейся гастро
энтеритом, и последующим развитием тяжелых проявле
ний ВДП, чаще ОМАН или ОМСАН. В основе данного про
цесса лежит механизм молекулярной мимикрии (подробно 
изложено в 2.2). 

Мишенью иммунных реакций при ОВДП являются 
шванновские клетки (леммоциты) и миелин, а при ОМАН 
и ОМСАН - аксолемма периферических нервов [8]. В раз
витии патологических изменений принимают участие как 
клеточные, так и гуморальные механизмы. При СГБ проис-
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ходит активация антигенспецифических Т-лимфоцитов, 
провоспалительиых цитокинов, нарушение гематоэнцефа-
пического барьера. Отмечается нарастание циркулиру
ющих антиганглиозидиых и антигликолипидных AT (GM1, 
(IDla), а при СМФ - к ганглиозиду GQlb, преобладающему 
и глазодвигательных нервах [2, 3]. За счет активации систе
мы комплемента образуются и откладываются на поверх
ности мембран шванновских клеток мембраноатакующие 
комплексы, которые в сочетании с воздействием макрофа
гов приводят при СГБ к первичной демиелинизации пери
ферических нервов в области перехватов Ранвье с наруше
нием механизма проведения по ним [7]. Формирование па
тологических изменений при СГБ, как правило, отличается 
обратимым течением благодаря малым размерам зон демие
линизации (рис. 9, D), в которых почти сразу начинаются 
процессы ремиелинизации с образованием более коротких 
сегментов миелина и меньшим, чем обычно, диаметром 
(рис. 9, Е, G). Тяжесть аксональной деструкции определя
ется степенью выраженности иммунного ответа и широко 
варьирует, определяя спектр резидуальных последствий 
('I Б [4]. 

Основными патоморфологическими признаками СГБ 
являются очаговая воспалительная инфильтрация и сег
ментарный распад миелина. Инфильтраты при СГБ состоят 
из моноцитов, макрофагов, лимфоцитов и гранулоцитов и 
первоначально возникают в области перехватов Ранвье и на
сечках миелина (Шмидта—Лантермана) и возникают уже 
и первые дни болезни. Сегментарный распад миелина при
соединяется позже и колеблется от небольших участков до 
распространенного поражения по всей окружности волок
на [4, 6]. Вторичным при СГБ является ретроградное разру
шение аксона, которое проявляется уменьшением его тол
щины с дистальной валлеровской дегенерацией нервного 
волокна (рис. 9, В). Регенерация аксона происходит путем 
развития тонких слабомиелинизированных миофибрилл 
(спраутинг, рис. 9, F). Реиннервация денервированных 
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Рис 9. Изменения 
в периферическом 
нерве при СГБ 
(цит. по R. Farber): 

А. Интактное 
миелинизированное 
волокно. 

D. Сегментарная 
демиелинизация. 

E. G. Ремиелинизация, 

С, В. Дистальная 
аксональная 
дегенерация. 

F. Регенерация аксона. 
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мышц никогда не происходит полностью. Морфологические 
изменения в ЦНС при СГБ различаются от незначительных 
иериваскулярных инфильтратов в головном или спинном 
мозге до выраженных изменений в форме множественных 
очагов демиелинизации в белом веществе полушарий, про
лиферации клеток макро- и микроглии, атрофии верхних 
и нижних мотонейронов, распада миелиновых волокон по 
ходу пирамидных путей [5]. 

Таким образом, патологические изменения при СГБ мо
гут развиваться по нескольким вариантам: 1) ограничение 
патологических изменений, переход к ремиелинизации 
с последующим полным его восстановлением (80-90 %); 
2) локальное прогрессирование процесса с вторичной аксо
на льной дегенерацией вследствие отека и воспаления, что 
приводит к резидуальным явлениям различной степени вы
раженности; 3) при недостаточности компенсаторных меха
низмов и (или) присоединении иммунодефицита наступает 
i енерализация демиелинизирующего процесса с распростра
нением его на весь длинник цереброспинальной оси, как 
правило, с летальным исходом; 4) хронизация процесса. 

Клинические проявления ОВДП, ОМАН, ОМСАН и СМФ 
различаются. Как правило, развитию первых неврологиче
ских признаков ОВДП как самой частой формы СГБ за 
1-3 недели в 60-70 % случаев предшествуют различные 
воспалительные заболевания (ОРЗ, синусит, тонзиллит и др.). 
У остальных больных заболевание развивается на фоне 
полного благополучия [2]. Для этой патологии характерна 
четкая стадийность процесса [4, 5]. В большинстве случаев 
стадия предвестников начинается с чувствительных нару
шений в ногах и (или) руках и двумя типами болей. Первый 
тип характеризуется появлением ноющих болей в области 
позвоночника, ягодиц, передней и задней поверхности бе
дер, усиливающихся при движениях. Второй тип боли пред
ставлен болезненными судорогами (крампи), парестезиями, 
жжением, преобладающими в дистальных отделах конеч
ностей [1]. Онемение первоначально появляется в ногах, 
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а спустя несколько часов или дней - в руках. Нарушения 
поверхностной чувствительности наблюдаются у большин
ства больных в виде гипалгезии или гипералгезии и (или) 
гиперпатии и чаще носят симметричный полиневритиче-
ский характер, иногда приобретая восходящий тип на жи
воте и грудной клетке. Глубокая чувствительность (мышеч-
но-суставная) страдает в 20-50 % случаев [3]. 

Следующая стадия (стадия параличей) проявляется сим
метричной мышечной слабостью, чаще в проксимальных 
отделах конечностей в виде нижнего парапареза или тетра-
пареза. Возможно незначительное преобладание слабости 
на одной стороне тела или ее перекрестный характер (на
пример, в правой руке и левой ноге). Характерны снижение 
мышечного тонуса, выпадение сухожилыю-периостальных 
рефлексов, положительные симптомы корешкового натяже
ния, болезненность нервных стволов при пальпации. У 50 % 
больных поражаются черепные нервы, чаще лицевой либо 
каудальная группа, с формированием бульбарного синдро
ма (дисфагия, дизартрия, дисфония, которые могут быть 
выражены в различной степени). Атрофии мышц конечно
стей, фибрилляции для ОВДП не характерны. 

Поражение вегетативной нервной системы при СГБ от
мечается у 65 % больных и проявляется от легких сегмен
тарных нарушений (гипергидроз либо сухость кожи туло
вища, ладоней и стоп) до выраженной пандисавтоиомии 
в форме нарушений сердечного ритма, синусовой бради-
или тахикардии, лабильного АД [11]. 

У 20-30 % больных с СГБ имеет место дыхательная не
достаточность. Л. М. Попова выделила пять причин ее фор
мирования [6]: 

1. Поражение корешков спинного мозга и периферических 
нервов, иннервирующих диафрагму, межреберную мускула
туру, вспомогательные дыхательные мышцы, приводящие 
к ослаблению или прекращению дыхательных движений. 

2. Поражение языкоглоточного, блуждающего и подъ
язычного нервов приводит к нарушению функции мышц 
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мягкого неба, глотки, гортани, языка с нарушением прохо
димости дыхательных путей или закупоркой их. 

3. Поражение корешков и периферических нервов, ин-
нервирующих мышцы брюшного пресса, диафрагму; рас
стройство механизма кашлевого рефлекса, самоочищения 
бронхиального дерева. 

4. Выключение из дыхания участков легочной паренхи
мы - ателектазы, аспирационные пневмонии. 

5. Расстройство нервно-трофических функций вслед
ствие поражения центров вегетативной иннервации дыха
тельных путей. 

Распространение демиелинизирующего процесса на ЦНС 
может сопровождаться присоединением гиперрефлексии, 
патологических стопных знаков, восходящего уровня нару
шения чувствительности, тазовых расстройств, стволово-
мозжечкового синдрома. В клинической картине у 20 % па
циентов встречается «феномен клинических диссоциаций», 
который проявляется необычным сочетанием симптомов. 
Нами выявлено несколько вариантов феномена: 1) выпаде
ние глубоких рефлексов при сохранности всех видов чув
ствительности на конечностях; 2) дистальные парезы рук 
и проксимальные - на ногах; 3) отсутствие глубоких ре
флексов в сочетании с патологическими стопными знаками 
или пирамидным мышечным тонусом [5]. 

После достижения максимальной выраженности сим
птомов за период не более 4 недель наступает период ста
билизации (плато), который продолжается 2-4 недели, а за
тем стадия восстановления. У 6 % больных с СГБ после 
стабилизации клинических симптомов отмечается повтор
ное нарастание неврологической симптоматики, которое 
обозначается как «связанные с лечением флюктуации» -
treatment-related fluctuations [12]. Стадия восстановления 
продолжается от нескольких недель до 1-2 лет. Как прави
ло, первыми регрессируют нарушения, связанные с пора
жением черепных нервов, затем нарастает сила в руках, по
том в ногах и лишь после идет восстановление нарушенной 
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чувствительности [12]. Особенностью ОВДП является 
полное восстановление нарушений у 75-80 % больных. 
В 15-20 % случаев отмечаются резидуальные явления, 
чаще в виде двигательных и сенсорных нарушений или 
нейропатических болей. 

Редкое (6-8 %) проявление ОВДП - краниальная фор
ма, при которой наблюдается множественное поражение 
черепных нервов, при этом корешки и нервы конечностей 
страдают незначительно, а вещество мозга остается ин-
тактным. Для этой патологии характерно симметричное 
поражение двух и более черепных нервов (особенно часто 
лицевого нерва), диссоциация между грубым нарушением 
функции черепных нервов и отсутствием общемозговых 
и проводниковых симптомов, субклиническое нарушение 
нервов конечностей в форме гипо- или арефлексии, ди-
стальной гипестезии или парестезии [5]. 

СМФ встречается в 1-5 % всех проявлений СГБ [3, 10]. 
Клинические проявления СМФ составляют триаду симпто
мов: 1) острое развитие симптомов после респираторной 
инфекции; 2) билатеральную офтальмоплегию, атаксию, 
гипорефлексию без чувствительного или двигательного де
фицита; 3) прогрессирование заболевания от нескольких 
дней до недель с полным выздоровлением в течение не
скольких месяцев. Атаксия при данном заболевании может 
иметь двойственную природу. М. Ficher объяснял наруше
ние равновесия «необычным состоянием периферического 
неврона». Однако сенситивная атаксия при СМФ встречает
ся не всегда. Внедрение современных методов прижизнен
ной визуализации головного мозга позволило обнаружить 
патологию мозжечка и его путей [5]. Ряд авторов допускает 
сочетание при СМФ как сенситивной, так и мозжечковой 
атаксии вследствие центральной и периферической демие-
линизации [12]. Избирательное поражение глазодвигатель
ных нервов при СМФ объясняется большим содержанием 
фракций гликолипидов GQlb, чем в передних или задних 
корешках спинного мозга, поэтому они оказываются ми-
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шенью происходящих аутоиммунных реакций при данной 
патологии. Арефлексию при СМФ связывают с потерей аце
тил холина из термина лей периферических нервов, что кли
нически проявляется легкой полиневропатией. 

Острая пандисавтономия (острая вегетативная ПНП) 
описана менее чем в 1 % случаев СГБ и проявляется изоли
рованными признаками дисфункции симпатической и па
расимпатической нервной системы, в том числе ортостати-
ческой гипотензией, тахикардией, нарушением сердечного 
ритма, сухостью глаз, ангидрозом, нарушением аккомода
ции. В ряде случаев возможно ее сочетание с арефлексией 
и дистальными чувствительными нарушениями в конечно
стях [3]. 

Острая сенсорная ПНП встречается у 1 % больных, про
является изолированными нарушениями глубокой и (или) 
поверхностной чувствительности при отсутствии дефици
та двигательных функций. Рядом исследователей ОСП рас
сматривается только как стадия ОВДП [12]. 

ОМАН (3 %) и ОМСАН (1 %) - наиболее тяжелые фор
мы СГБ, часто ассоциированы с кампилобактерной инфек
цией с преобладанием первичной дегенерации аксона над 
демиелинизацией [4, 9, 10]. ОМАН проявляется только вы
раженной слабостью в конечностях при отсутствии измене
ний чувствительности. ОМСАН характеризуется быстрым 
развитием тяжелого двигательного и сенсорного дефекта, 
нередко с нарушением дыхания с медленным и неполным 
иосстановлением. Обе формы чаще встречаются в Юго-
Восточной Азии [11]. 

Диагностика СГБ основана на характерной клиниче
ской картине, данных ЭНМГ и результатах ЦСЖ. Диагно
стические критерии заболевания представлены в табл. 4. 

Специфичным СГБ ликворологическим признаком яв-
няется обнаруживаемая у 90 % больных белково-клеточная 
диссоциация в ЦСЖ с 5-7-го дня болезни [2-4,9]. В первую 
неделю содержание белка остается в норме. В последую
щем уровень белка в ЦСЖ колеблется от 0,5 до 4,5 г/л 
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Т а б л и ц а 4. Диагностические критерии СГБ [3] 

Критерии Диагностические признаки 

I. Облигатные 1. Прогрессирующая мышечная слабость 
в верхних и нижних конечностях 

2. Снижение или отсутствие рефлексов 
в пораженных конечностях 

II. Дополнительные 1. Нарастание симптоматики на протяжении 
нескольких дней или недель (до 4 недель) 

2. Симметричность симптомов 
3. Легкие нарушения чувствительности 
4. Вовлечение черепных нервов, особенно 

двустороннее поражение лицевых нервов 
5. Восстановление, начинающееся спустя 2-4 

недели после прекращения прогрессировать 
6. Вегетативная дисфункция 
7. Отсутствие лихорадки в начале заболевания 
8. Высокое содержание белка в ЦСЖ, клеточный 

состав менее 10 клеток в 1 мм3 

9. Типичные данные ЭНМГ 
Ш. Исключающие 1. Признаки ботулизма, миастении, полиомиелита, 

токсической полиневропатии 
2. Нарушение обмена порфиринов 
3. Недавно перенесенная дифтерия 

к 3-4-й неделе заболевания. Этот показатель косвенно отра

жает проницаемость гематоэнцефалического барьера и носит 

прогностический характер. С гиперальбуминемией связыва

ют появление отека дисков зрительных нервов при нейрооф-

тальмологическом осмотре («псевдозастой»), протекающем 

без снижения остроты зрения [6]. В клеточном составе обыч

но не более 10 мононуклеарных лимфоцитов. Наличие в ЦСЖ 

более 50 лейкоцитов исключает диагноз СГБ [2,4, 12]. 

Определение в сыворотке крови больных аутоантител 

к ганглиозидам свидетельствует в пользу СГБ, а также по

могает в дифференциации подтипов заболевания: напри

мер, анти- GQlb при СМФ и GDla- при ОМАН [10]. Однако 

титр этих антител не коррелирует с тяжестью заболевания 

и не влияет на прогноз [8]. 

В первые дни начала СГБ, даже при наличии явных дви

гательных расстройств в конечностях показатели ЭНМГ 
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могут быть нормальными [5]. Характерные для СГБ при
знаки при ЭНМГ появляются у 85 % больных в течение 
первых трех недель заболевания: значительное снижение СПИ 
но периферическим нервам, исчезновение F-волны, сниже
ние величины и изменение латенции М-ответа [4, 10]. 

Дифференциальный диагноз СГБ проводится с широ
ким кругом заболеваний: полиомиелитом, полимиозитом, 
миастенией гравис, ботулизмом, острой перемежающейся 
порфирией, другими ПНП (токсическими, дисметаболиче-
скими и др.), конверсионным расстройством, инфарктом 
мозга в вертебро-базиляриом бассейне, нейроборрелиозом, 
ВИЧ-поражением нервной системы и др. В клинической 
практике мы сталкивались с ситуациями, когда за СГБ оши
бочно принимались случаи пароксизмальной миоплегии. 
')та патология также характеризуется острым развитием 
вялого паралича скелетных мышц, которая связана с пато
логией ионных каналов. В зависимости от содержания сы-
нороточного калия чаще выделяют гиперкалиемический 
и гипокалиемическии паралич. Данная патология может 
носить первичный (наследственно детерминированный), 
но чаще имеет вторичный характер, связанный с потерей 
калия при голодании, бесконтрольном приеме диуретиков, 
патологии желудочно-кишечного тракта и почек. В отличие 
от СГБ мышечная слабость при миоплегии носит внезап
ный характер, может меняться на протяжении дня, сопро
вождается изменением содержания сывороточного калия, 
отсутствием спонтанной активности при ЭМГ и характер
ными изменениями на ЭКГ. 

Лечение больных с СГБ включает использование не
специфических и специфических методов. Неспецифические 
методы включают уход за кожей и слизистыми, санацию 
рта - носоглотки - трахеоброихиального дерева, предупре
ждение внутрибольничной инфекции, борьбу с пролежня
ми, коррекцию водно-солевого состава крови, сердечно-со
судистых расстройств, контроль за состоянием мочевого пу
зыря и кишечника, мероприятия по терапии дыхательных 
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нарушений, своевременный перевод больных со спонтан
ного дыхания на ИВЛ при снижении жизненной емкости 
легких до 15 мл на 1 кг массы тела [6]. 

Методами выбора специфического лечения СГБ в на
стоящее время с равной эффективностью являются приме
нение ВВИГ и большеобъемный ПФ [2, 4, 9, 11]. ВВИГ на
значают по двум схемам: в дозе 0,4 г/кг массы в течение 
5 дней или 2 г/кг массы 2-5 дней [11]. ПФ проводят с удале
нием не менее 35-40 мл плазмы на 1 кг массы тела за один 
сеанс, 2-4 раза на курс [4, 7, 10]. Широко распространенное 
ранее лечение КС в настоящее время не рекомендуется 
в связи с тем, что в ряде контролируемых исследований до
казано отсутствие значительной разницы между группами 
больных, получавших КС и плацебо [4, 10-12]. Допускается 
сочетанное использование КС и ВВИГ [11]. Разработан ме
тод иммуносорбции ликвора, который заключается во фрак
ционном фильтровании ЦСЖ через специальные фильтры 
с малым размером пор. Метод позволяет уменьшить содер
жание в ЦСЖ антимиелииовых AT и тем самым ускорить 
процесс ремиелинизации [5]. Реабилитационные мероприя
тия включают лечебную физкультуру, массаж, физио- и пси
хотерапию, коррекцию ней ропати ческой боли с помощью 
габапентина или прогабалина в дозе 300-1200 мг/сут [1]. 

Прогноз при СГБ различается у различных его форм. 
Лучшее (до 80 %) восстановление наблюдается при ОВДП. 
Остаточные явления при этой форме отмечаются у 5-22 % 
больных, которые прямо коррелируют с выраженностью 
симптомов заболевания и длительностью достижения фазы 
плато. В 5-8 % случаев восстановления не происходит во
все и летальность колеблется от 2 до 8 % [3, 4, 10]. Менее 
благоприятный прогноз при ОМАН и ОМСАН, при кото
рых резидуальные явления отмечаются у 50 % больных. 
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1.1.3. Хроническая воспалительная 
демиелипизирующая полиневропатия 

Хроническая воспалительная демиелинизирующая по

ни невропатия (ХВДП) - аутоиммунная полиневропатия, 

характеризующаяся медленно прогрессирующими двига

тельными и чувствительными нарушениями в конечностях 

и (или) поражением краниальных нервов, достигающими 

максимума более чем за 8 недель [2, 8-10]. Ранее эта пато-

иогия рассматривалась как хронический вариант синдрома 

Гц йена—Барре. Приоритет в выделении ХВДП в самостоя

тельную нозологическую форму принадлежит американским 
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неврологам Р. Dyck et al. в 1982 г. [11]. Заболевание встреча
ется во всех странах с частотой 0,5-4 случая на 100 тыс. на
селения, в любом возрасте, включая детский, несколько 
чаще среди мужчин [3, 5]. Современной эпидемиологиче
ской особенностью заболевания является его преобладание 
в структуре ВДП, которое, по нашим данным, составляяет 
47,5 %. В возрасте начала болезни отмечены два пика: 40-
50 лет (более выраженный пик) и старше 70 лет (2-й пик). 
Средний возраст начала заболевания составляет 55,2 +/-4,2 
года. 

Этиопатогенез ХВДП окончательно не выяснен. В отли
чие от СГБ вирусная, бактериальная инфекции, введение 
вакцин, сывороток, стресс играют роль пускового фактора 
развития заболевания только у 20 % больных [2]. В настоя
щее время в формировании ХВДП доказана роль наруше
ний в различных звеньях клеточного и гуморального им
мунного ответа, направленных против миелина перифери
ческих нервов. Основной мишенью аутоиммунных реакций 
при ХВДП служат ганглиозиды и гликолипиды, являющи
еся компонентами миелиновой оболочки, выполняющей 
в нерве структурную и транспортную функции. При ХВДП 
повышен титр AT к сульфатированному глкжуронил-пара-
глобозиду (sulphated glucuronil paragloboside), LM, GMj, 
GD i b [12]. Связывание этих AT с эпитопами аксолеммы и 
миелином в области перехватов Раивье вызывает сегмен
тарную демиелинизацию и нарушение механизма сальта-
торного проведения по периферическим корешкам и не
рвам [11]. Активация аутореактивных Т-лимфоцитов на пе
риферии, восприятие белков миелина как чужеродных, 
нарушение проницаемости гематоэнцефалического барьера 
способствуют выделению провоспалительных цитокинов 
(фактор некроза опухоли-альфа, интерферон-гамма, интер-
лейкин-2) и дальнейшему повреждению нервов [7]. В мень
шей степени страдает осевой цилиндр (аксон), в основном 
миелинизированные А-бета волокна, отвечающие за вос
приятие глубокой, в том числе вибрационной и тактильной, 
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чувствительности. Важную роль в развитии заболевания 
играют иммуногенетические факторы: у больных с ХВДП 
чаще определяется ген HLA (DRw3, D3, В8, Al, Aw30 
Aw31) [2]. Основной причиной медленного развития ХВДП 
является иммунологически обусловленная слабость саноге-
петических механизмов, не способных полностью подавить 
и ликвидировать патологический процесс, но достаточных 
для его ограничения [6]. 

Патоморфологические нарушения при ХВДП складыва
ются из двух групп признаков: поражение миелиновой обо
лочки периферических нервов (сегментарная демиелиниза-
цня, ремиелинизация, снижение числа нервных волокон, 
формирование «луковичных головок») и изменения интер-
сгициальной ткани (отек, эпиневральное и эндоневральное 
воспаление, проявляющееся 
лимфоцитарной и макрофа-
гальиой инфильтрацией, руб
цеванием). Реже выявляются 
признаки аксональной деге
нерации [10]. Сочетание вос
палительной лимфоцитарной 
инфильтрации и неравномер
ного распределения миелина 
с формированием «лукович
ных головок» является ха
рактерным морфологическим 
паттерном ХВДП (рис. 10). 
При электронной микроско
пии периферических нервов 
выявляется активация макро
фагов с пенетрацией базаль-
ной мембраны и смещением 
цитоплазмы шванновской 
клетки. Макрофаги внедря
ются между базальной мем
браной, окружающей слои 

Рис. 10. Микрофото] рафия. Фор
мирование «луковичных голо
вок» в периферическом нерве при 
ХВДП: множественные кольца 
из частично разрушенных шван-
новских клеток, окружают 2 мие-

линизированных аксона. 
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миелина, и наиболее поверхностно расположенными частя
ми миелиновой оболочки, а затем отслаивают миелин, по
добно раскручивающемуся рулону бумаги [7]. У части боль
ных обнаруживаются морфологические признаки смешан
ного (аксонального и демиелинизирующего) поражения 
периферических нервов [5]. 

Клинические проявления ХВДП отличаются полимор
физмом симптомов, которые зависят от возраста начала 
заболевания, типа его течения и характеризуются стадий
ностью процесса. Начало заболевания чаще дебютирует ста
дией предвестников, которая может составлять от несколь
ких месяцев до нескольких лет и проявляться преходящими 
сенсорными нарушениями в конечностях (онемение, боли, 
парестезии). По мнению 3. С. Манелис, для этой стадии бо
лезни характерен «феномен управляемых ремиссий» -
спонтанное улучшение состояния больных после ночного 
сна, выходных, отпуска [3]. Стадия развития параличей ха
рактеризуется постепенным развитием симметричной сла
бости в проксимальных и дистальных отделах нижних ко
нечностей, нарастающих по выраженности в течение 8 не
дель и более. Наиболее типичной является сенсомоторная 
форма ХВДП (77-85 %), при которой у больных в одинако
вой мере имеются как двигательные, так и чувствительные 
нарушения в конечностях. Мышечная слабость в конечно
стях - наиболее частый клинический признак ХВДП, кото
рый встречается в 72-94 % случаев [11]. Выраженность па
резов всегда преобладает в ногах, что проявляется затруд
нениями при ходьбе по лестнице, при вставании из 
положения на корточках, падениями. У 42 % больных спу
стя несколько недель или месяцев отмечается восходящее 
течение и присоединение слабости рук, однако выражен
ность парезов в руках всегда меньше, чем в ногах. 
Мышечная слабость в конечностях при ХВДП сопровожда
ется снижением сухожильно-периостальных рефлексов 
(чаще выпадают ахилловы рефлексы) и амиотрофиями, пре
обладающих в бедрах и голенях. В редких случаях при этой 
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патологии наблюдается похудание мышц рук и лица с запа-
дением височных областей. Чувствительные нарушения 
при ХВДП имеют место в 60-80 % случаев, преобладая 
в руках [10]. У 10 % больных сенсорные симптомы являют
ся единственным или доминирующим признаком ХВДП 
(так называемые апаралитические формы). Выделяют пози
тивные чувствительные нарушения (боль, гиперестезия, ги-
перпатия) и негативные (гипестезия, анестезия), которые 
могут сменять друг друга на протяжении болезни. Харак
терным считается преобладание нарушений глубокой чув
ствительности над поверхностной и дистальныи его тип 
в виде «перчаток» и «носков» [2]. Болевой невропатический 
синдром (преобладание болей жгучего характера) наблюда
ется у 20 % больных и сопровождается положительными 
симптомами корешкового натяжения и болезненностью 
нервных стволов при пальпации [9]. Вегетативные, буль-
барные, тазовые и дыхательные нарушения для ХВДП 
не характерны и встречаются в единичных случаях. У 25 % 
больных в патологический процесс вовлекаются черепные 
нервы, чаще других поражается лицевой нерв (возможна 
diplegia facialis). Практически никогда не страдают обоня
тельный и зрительный черепные нервы. 

Течение ХВДП может быть прогрессирующим, ремит-
тирующим, регрессирующим и стационарным. Наиболее 
типичным является ремиттирующее течение заболевания, 
которое встречается в 48 % случаев чаще у лиц среднего 
и молодого возраста с двумя и более обострениями процес
са с последующим улучшением [3, 10]. В 17 % случаев, пре
имущественно у лиц пожилого возраста, наблюдается не
уклонное прогрессирование клинических симптомов. У 20 % 
пациентов отмечается стационарное течение, когда нерезко 
ныраженные признаки заболевания сохраняются на протя
жении многих лет. До настоящего времени не определена 
нозологическая самостоятельность ХВДП с острым нача
лом (у 16-20 %), которая начинается остро с быстро нарас
тающего тетрапареза, а затем, после фазы стабилизации, 
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может улучшаться в течение нескольких лет с резидуаль-
ными явлениями различной степени выраженности [4]. 
Предполагать наличие острого дебюта ХВДП молено в сле
дующих случаях: 1) отмечается 3 и более эпизодов усугу
бления клинических симптомов; 2) если ухудшение начи
нается не менее чем через 2-3 месяца после дебюта заболе
вания [10]. 

Диагностика ХВДП основана на характерной клиниче
ской картине, лабораторных данных, результатах ЭНМГ 
и биопсии икроножного нерва. Диагностические критерии 
заболевания представлены в табл. 5. 

Т а б л и ц а 5. Диагностические критерии ХВДП [8] 

Критерии Диагностические прюнакн 

I. Клинические 1. Прогрессирующая или ремиттирующая 
мышечная слабость, нарастающая в течение 
8 недель и более 

2. Симметричная проксимальная и дистальная 
слабость верхних и (или) нижних конечностей 

3. Снижение или отсутствие рефлексов 
в пораженных конечностях 

II. Лабораторные 1. Снижение СПИ менее 70 % нижней границы нор
мы не менее чем по 2 двигательным нервам 

2. Уровень белка в ЦСЖ более 0,45 г/л, клеточный 
состав менее 10 клеток в 1 мм3 

3. При биопсии икроножного нерва картина 
демиелинизации и ремиелинизации, включая 
потерю миелиновых волокон и периваскулярную 
инфильтрацию 

III. Исключающие 1. Наличие системных болезней и токсического 
фактора 

2. Семейные случаи 
3. Изменения при биопсии нерва, несовместимые 

с диагнозом ХВДП 

Диагноз ХВДП считается достоверным при наличии 
всех диагностических критериев. Вероятным диагноз 
ХВДП признается при условии всех клинических и исклю
чающих, а также 2-го и 3-го лабораторных признаков. Воз
можный диагноз ХВДП устанавливается при наличии кли-
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нических, исключающих критериев и любого одного ла
бораторного признака. 

Рассматривая клинические критерии, следует учиты
вать атипичные формы ХВДП. К ним относятся случаи 
заболевания с преимущественно дистальными парезами, 
чисто моторные формы, с миотоническим нарушением 
зрачковых рефлексов (синдром Эйди), с асимметричным 
характером поражения, одновременным поражением ЦНС 
и ПНС [6, 10]. ХВДП с клиническими признаками пораже
ния ЦНС встречаются в 4-5 % случаев, чаще в виде сухо-
жильно-периостальной гиперрефлексии, патологических 
стопных знаков, стволово-мозжечкового синдрома, тазовых 
и гипоталамических нарушений (1, 3]. Субклинические 
признаки поражения белого вещества головного мозга по 
данным МРТ встречаются значительно чаще (в 30 % случа
ев) в виде рассеянных мелких очагов демиелинизации, по
явление которых нельзя объяснить другими причинами 
(возрастом, ранее перенесенными травмами, инфекциями 
м др.) [6]. Атипичным клиническим синдромом является 
хроническая атактическая ПНП, иногда обозначаемая как 
('ANOMAD фенотип ХВДП (Chronic Ataxic Neuropathy with 
Ophtalmoplegia, M-proteins, Agglutination and Disialosyl anti
bodies) [12]. 

Принимая в расчет лабораторные критерии, следует 
помнить, что повышение белка в ЦСЖ более 0,45 г/л, в от
личие от СГБ, встречается при ХВДП только у 40-60 % боль
ных. При обострениях количество белка в ЦСЖ может по
вышаться до 3,5 г/л. Увеличение клеточного состава более 
50 клеток в 1 мм в ЦСЖ для ХВДП не характерно и, как 
правило, является следствием иной этиологической причи
ны (нейроборрелиоза и др.). У 35-50 % больных ЦСЖ не из
меняется на протяжении всей болезни. Дополнительными 
лабораторными признаками ХВДП являются высокое со
держание в ЦСЖ IgG и вычисление Ig коэффициента (соот-
1 юшение IgG в сыворотке крови и ЦСЖ). Повышение этого 
коэффициента указывает на нарушение проницаемости 
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гематоэнцефалического барьера. Диагностическая значи
мость повышения AT к миелину остается пока не вполне 
ясной [7]. Результаты стимуляционной ЭНМГ кроме сни
жения СПИ по периферическим нервам могут выявлять 
и другие признаки паттерна демиелинизации: увеличение 
дистальной латенции, частичные блоки проведения по одно
му или нескольким двигательным нервам, изменение фор
мы, длительности и полифазность (зазубренность) М-ответа, 
отсутствие F-волны (рис. II). Крайне редко (3-5 %) выявля
ют аксональный тип ХВДП, который проявляется исклю
чительно изменением амплитуды и формы М-ответа при 
нормальной СПИ [5]. Биопсия икроножного нерва не явля
ется обследованием «первой линии» при ХВДП [9]. Более 
того, в 2-18 % случаев ХВДП изменения при биопсии от
сутствуют [11]. 

Дифференциальный диагноз ХВДП проводят с други
ми аутоиммунными ПНП (СГБ, ММН, парапротеинемиче-
ской на фоне множественной миеломы или POEMS-син
дрома), воспалительными ПНП (боррелиозной, на фоне 
ВИЧ-инфекции, дифтерии), токсической и дисметаболиче-
ской ПНП (критических состояний, алкогольной, диабети
ческой и др.). Особые трудности вызывает дифференциаль-

Рис. 11. ЭНМГ при ХВДП: М-ответы, записанные при исследовании 
большеберпового нерва при дистальной (1) и проксимальной (2) точек 
стимуляции: увеличена латеитность, длительность и их полифазность. 

СПИ снижена до 32 м/с 
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ный диагноз ХВДП и наследственной моторно-сеисорной 
11НП I типа (демиелинизирующего), которая также харак
теризуется медленно прогрессирующими двигательными 
и чувствительными нарушениями в конечностях, но при 
этом заболевании не наблюдается повышения белка в ЦСЖ 
и при биопсии нерва нет признаков воспалительной ин
фильтрации. Однако окончательное заключение может быть 
вынесено только после достоверного изучения семейно-на-
еледственного анамнеза и прямой ДНК-диагностики для 
ныявления изменений в РМР22 гене. 

Основными методами выбора патогенетической тера
пии ХВДП являются КС, ПФ и ВВИГ [1, 8, 11]. Условие хо
рошего восстановления функции при ХВДП - начало тера
пии до гибели значительного числа аксонов [2]. Эффектив
ность КС отмечается в 65-95 % случаев [1]. Препаратом 
ныбора является преднизолон. Его доза обычно составляет 
1-1,5 мг/кг массы, которая дается через день до достижения 
клинического эффекта в течение нескольких недель и затем 
постепенно снижается на 5 мг через 5-10 приемов. Под
держивающая доза (15-20 мг) преднизолона сохраняется 
в течение 1-2 лет. В 6-10 % случаев формируются гормо-
нозависимые формы, при которых даже медленная отмена 
препарата вызывает обострение процесса. ПФ в качестве 
монотерапии ХВДП малоэффективен и обычно применяет
ся в сочетании с КС [4]. Возможно несколько повторных 
в течение года курсов ПФ (по 4 процедуры на курс) с заме
ной до 2 л/курс. ВВИГ эффективны в 56-82 % случаев. 
11рименяют стандартную дозу 0,4 г/кг веса в течение 5 дней. 
Возможно повторное введение ВВИГ через 3-4 недели 
в меньшей дозе (0,2 г/кг веса, 1-3 инфузий) [5]. 

Препаратами 2-й линии являются цитостатики (азатио-
прин, циклофосфан, циклоспорин А), которые назначают 
в качестве монотерапии, либо вместе с КС. Предпочтитель
нее начало терапии с введения циклофосфана внутривенно 
(20 г/курс), затем азатиоприн в течение 6-8 месяцев. У па
циентов с легкими симптомами заболевания возможно 
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проведение магнитолазеротерапии (гелий-неоновым лазе
ром по биологически активным точкам, на курс 10-12 про
цедур) и иммуностимулирующая схема (тималин по 1 мл 
внутримышечно через день, на курс 10 инъекций, человече
ский лимфоцитарный иммуноглобулин по 3 мл, на курс 
5-6 инъекций, метилурацил, витамины группы А, Е) [6]. 
Восстановительная терапия ХВДП включает назначение 
антиоксидантов (эмоксипин, актовегин), медиаторов (ней-
ромидин), анаболических средств (ретаболил, милдронат). 
Широко используют комплекс физиотерапевтического ле
чения, гипербарическую оксигенацию. 

Прогноз при ХВДП в целом благоприятен. Улучшение 
состояния на фоне иммуномодулирующей терапии наблю
дается в 60-80 % случаев. Пятилетняя выживаемость боль
ных при ХВДП, по нашим данным составляет, 94,5 %. 
Прогностически неблагоприятными признаками заболева
ния являются возникновение заболевания в пожилом воз
расте, вовлечение ЦНС, дыхательные нарушения и призна
ки аксональной дегенерации. 
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1.1.4. Мультифокальная моторная невропатия 

Мультифокальная моторная невропатия (ММН) - мно
жественная демиелинизирующая моторная мононевропа-
гия, протекающая с изолированным асимметричным по
ражением двигательных волокон периферических нервов, 
преимущественно на руках [1-8]. Первое описание мульти-
фокальной демиелинизирующей невропатии со стойкими 
блоками проведения принадлежит американским невроло
гам R. Levis and A. Sumner et al., которые в 1982 г. описали 
пять пациентов с асимметричными двигательными и чув
ствительными нарушениями на руках и множественными 
блоками проведения при ЭНМГ. В 1986-1988 гг. ряд ис
следователей (D. Chad et al., G. Parri et al., A. Pestronk et al.) 
выделили патологию, которая характеризовалась чистой 
моторной фокальной демиелинизирующей невропатией 
с формированием блоков проведения, и установили ее 

71 



аутоиммунный генез [6]. В настоящее время считается, что 
это две отдельные нозологические формы, которые получи
ли эпонимические названия - синдром Левиса-Самнера 
и ММН. Последняя патология считается редкой болезнью 
и встречается с частотой 1 случай на 100 тыс. населения. 
В большинстве исследований установлено, что мужчины 
страдают чаще женщин (соотношение муж. : жен. = 3 : 1). 
В 80 % случаев дебют заболевания приходится на возраст 
20-50 лет [7]. По нашим данным, в структуре всех ВДП па
циенты с ММН составляют 4,4 %, а средний возраст забо
левших - 45,3 года. К настоящему времени ММН описана 
во многих странах мира. За последние годы в России опу
бликован ряд исследований, касающихся клинических, элек
трофизиологических и иммунологических аспектов ММН 
[2-4]. В Беларуси аналогичные исследования ранее не про
водились. 

Патогенез ММН связан с формированием множествен
ных мелких (от 1-3 мм до 2 см) очагов демиелинизации 
двигательных нервов преимущественно на руках. При этом 
поражение дистальных сегментов конечностей (предплечье, 
кисть, стопа) преобладает над проксимальными (плечо, бе
дро). Установлено, что развитие ММН связано с выработ
кой аутоантител к компонентам периферического миелина. 
Достаточно специфичным (до 90 %) для этой патологии счи
тается повышение уровня AT к ганглиозиду GM, [3, 4, 6]. 
Однако их роль в развитии ММН окончательно не выясне
на. Предполагается, что связывание данных AT с миелином 
и формирование иммунных комплексов в области перехва
тов Ранвье сопровождается множественной фокальной де-
миелинизацией и блоками проведения импульса по нервам 
конечностей [7]. В результате аутоиммунных реакций раз
вивается локальная аксонопатия с продукцией эктопиче
ской активности, приводящей к сокращению мышечных ( 

волокон (фибрилляций), получающих иннервацию ниже 
участка демиелинизации [2]. Причина избирательного по
ражения двигательных волокон при почти полной сохран-
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иости чувствительных при ММН вероятно связана с разли
чиями в их антигенной структуре, а также с различной вос
приимчивостью к повреждающим факторам [1]. При 
гистологическом исследовании моторных нервов выявля
ют признаки де- и ремиелинизации, формирование малень
ких «луковичных головок» и в меньшей степени аксональ-
иую дегенерацию. В нерве не обнаруживают субиеринев-
рального и эндоневрального отека, отсутствуют признаки 
иоспаления или патология сосудов [8]. 

Клинические проявления ММН характеризуются мед
ленным (в течение нескольких лет) асимметричным поху
данием мышц рук. Мышечные гипотрофии всегда преобла
дают в кистях, что приводит к формированию мышечной 
слабости в них. Двигательные нарушения локализуются 
II зонах поврежденных нервов [6]. Чаще на разных уровнях 
страдают лучевой, срединный, локтевой и кожно-мышеч
ный нервы доминантной руки в различных сочетаниях, что 
придает клинической картине у каждого больного мозаич
ный и индивидуальный характер [3]. В случаях прогресси-
рования процесса через несколько лет может присоеди
ниться слабость в проксимальных или листальных отделах 
нижних конечностей, которая, однако, всегда выражена 
и меньшей степени. Сухожильно-периостальные рефлек
сы при ММН чаще сохранены, что связано с небольшими 
участками демиелинизации нервов, не оказывающими су
щественного влияния на функционирование рефлекторной 
дуги [2]. При выраженной степени атрофии глубокие реф
лексы на руках и ногах могут быть асимметрично снижены. 
V 2/3 пациентов с ММН отмечаются фасцикуляции мышц, 
Крампи и миокимии, которые преобладают в зоне пораже
ния [1-3]. Описаны случаи одновременного поражения не
рвов конечностей и черепных нервов [4, 6]. Чувствительные, 
пирамидные, бульбарные, тазовые, дыхательные, вегета
тивные нарушения не характерны для ММН [5]. Сим
птомы корешкового натяжения, болезненности нервных 
Стволов не отмечаются. Течение ММН у большинства 
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больных медленно прогрессирующее с сохранением асим
метрии на всем протяжении болезни. Вместе с тем в 30 % 
случаев отмечается чередование ремиссий и рецидивов 
с распространением процесса на другие сегменты конечно
стей [8]. Так, у одной из семи наших больных имел место 
рецидивирующий характер заболевания после периода от
носительной стабилизации в течение 14 лет. 

Диагностика ММН основана на характерной клиниче
ской картине, лабораторных данных, результатах ЭНМГ 
и МРТ. Диагностические критерии заболевания представ
лены в табл. 6. 

Т а б л и ц а 6. Диагностические критерии ММН 

Критерии Диагностические признаки 

I. Клинические 1. Медленная или ступенеобразная 
прогрессирующая слабость 
в конечностях 

2. Асимметричное распределение 
мышечной слабости 

3. Число пораженных сегментов 
конечностей менее 7 

4. Снижение или отсутствие рефлексов 
в пораженных конечностях 

5. Руки поражены в большей степени, 
чем ноги 

6. Дебют заболевания в 20-65 лет 
7. Отсутствие поражения сенсорных 

волокон 
8. Отсутствие бульварных расстройств 
9. Отсутствие поражения центрального 

мотоневрона 
10. Отсутствие признаков других 

невропатий 
11. Отсутствие признаков миопатий 

И. Лабораторные 1. Уровень белка в ЦСЖ менее 1 г/л 
2. Повышение титра антител 

к ганглиозиду GM, 
3. Повышение интенсивности 

MP-сигнала от плечевого сплетения 
в режиме T 7 w 
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Окончание табл. 6 

Критерии Диагностические прткакн 

Ш. Электрофюиологические 1. Достоверный блок проведения 
импульса по моторным волокнам 
(не менее 50 %) при пошаговом 
исследовании 

2. Вероятный блок по моторным 
волокнам (не менее 30 %) 

3. Снижение СПИ, сопоставимое 
с демиелинюацией: 
менее 75 % нижней границы нормы. 
Дисталытая латентность более 130 % 
верхней границы нормы, либо полное 
выпадение F-волн после 16-20 
стимулов. Амплитуда М-ответа 
при стимуляции в дистальной точке 
сегмента не менее 0,5 мВ 

4. СПИ по сенсорным нервам 
и амплитуда S-ответа в норме 

Диагноз ММН достоверен при наличии I критерия (пун
кты 1-J1), II критерия (пункт 1) и III критерия (пункты 1 + 4). 
Вероятный диагноз ММН устанавливается при наличии 
I критерия (пункты 1-3, 6-1 Г), II критерия (пункт 1) и 
III критерия (пункты 2 + 4). Возможный диагноз ММН пра
вомочен при наличии I критерия (пункты 1, 7—11), II крите
рия (пункт 2 или 3) и III критерия (пункты 3 + 4) [4]. 

При оценке лабораторных критериев следует учиты-
кать, что у 90 % больных с ММН уровень белка в ЦСЖ 
не изменен [8]. Диагностический признак повышения AT 
ic ганглиозиду GM} довольно специфичен для ММН, но его 
чувствительность низка, так как данные AT обнаружены 
при широком круге других заболеваний: ОВДП, ХВДП, мо-
поклональных гаммапатиях, болезни моторного неврона 
и др. [4]. В связи с этим повышение титра AT к ганглиозиду 
GMj считают не патогномоничным критерием ММН, 
а лишь дополнительным признаком, указывающим на им
мунопатологический характер поражения двигательных не
рвов [3]. При МРТ у части больных с ММН обнаруживают 
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гипертрофию шейных корешков, чаще при длительном те
чении болезни. Стимуляционная ЭНМГ является основной 
методикой при электрофизиологическом подтверждении 
диагноза ММН [1-8]. Обнаружение множественных блоков 
проведения импульса и временной дисперсии по двигатель
ным нервам преимущественно верхних конечностей вне 
мест их типичной компрессии (туннелей) является типич
ным для данного заболевания (рис. 12). Блоки при ММН 
характеризуются постоянством и длительностью, могут 
существовать до 3 лет и более, несмотря на спонтанно те
кущий или обусловленный лечением процесс ремиелиниза-
ции [3]. В этой связи для целенаправленного поиска блоков 
применяют особую методику ЭНМГ пошаговой стимуля
ции нерва через 3-10 см [5]. По мере развития вторичной 
аксональной дегенерации выявляются признаки денерва-
ции: потенциалы фибрилляций, положительные острые 
волны, но в отличие от амиотрофического бокового склеро
за (АБС) эти изменения выявляются только в тех мышцах, 
которые иннервируются пораженными нервами [I]. 

Дифференциальную диагностику ММН проводят с тун
нельными синдромами (запястного канала, кубитальным, 

Рис. 12. ЭНМГ при ММН: М-ответы, зарегистрированные при стимуляции 
срединного нерва с дистальной (1) и проксимальной (2) точек: выражен
ный блок проведения и увеличение временной дисперсии на сегменте 

запястье - локтевой сгиб. СПИ снижена до 26 м/с 
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I юйона), спинальными амиотрофиями (дистальная форма), 
постполиомиелитическим синдромом, моторной формой 
ХВДП. В связи с потенциальной курабельностью ММН 
практическую важность имеет его отличие от АБС, кото
рый достаточно часто ошибочно устанавливается таким па
циентам. Дифференциально диагностические признаки 
ММН и АБС представлены в табл. 7. 

Т а б л и ц а 7. Дифференциальная диагностика ММН и АБС 

Диагностические признаки ММН АБС 

Тип течения прогрессирующее, 
рецидивирующее, 
стационарное 

прогрессирующее 

Темп развития медленный быстрый 
Типичный возраст 20-50 лет 50-70 лет 
Локализация Преимущественно проксимальные 

двигательных дистальиые парезы и дистальиые парезы 
нарушений на руках чаще на ногах 

Инд парезов периферический смешанный 
< 'нмметричность асимметрия симметрия 

поражения 
1 нубокие рефлексы чаще нормальные чаще высокие 
Ьульбарныс симптомы не характерны встречаются часто 
Фасцикуляции не выражены, распространен н ые, 

встречаются выраженные 
локально 

Черепные нервы поражаются редко не поражаются 
Дыхательные не характерны встречаются часто 

нарушения 
Титр антител GM, высокий низкий 
•)ПМГ множественные блоки признаки поражения 

проведения на руках мотонейрона 

С позиций доказательной медицины пока единствен
ным средством лечения ММН в настоящее время является 
применение ВВИГ. Эффективность этой группы препаратов 
и качестве средства старт-терапии составляет 70-86 % [1, 5-7]. 
В процессе лечения наблюдается как нарастание силы, так 
и улучшение трудоспособности, могут исчезать блоки про-
нгдения. Положительные результаты ВВИГ не зависят 
пт наличия или отсутствия антител GMj. Доза препаратов 
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составляет 0,4-1 г/кг на курс с повторением каждые 4-6 не
дель. Однако на фоне лечения значительному регрессу под- j 
вергаются лишь относительно недавно сформировавшиеся 
парезы, а длительно существовавшие дефекты остаются 
стабильными [3]. Назначение таблетированных, внутривен
ных КС в малых или больших дозах не эффективно, а ино
гда их использование может даже усугублять течение забо
левания [8]. ПФ также неэффективен и может вызывать 
блоки проведения в ранее неповрежденных сегментах [8]. 
При ММН допускается использование циклофосфамида 
в дозе 3 г/м2, однако его широкое использование ограниче
но частыми побочными эффектами. Сочетание циклофос
фамида с ВВИГ позволяет удлинить интервал между инфу-
зиями. Попытки лечения ММН циклоспорином, интерфе-
рономбета-1а,азатиоприном,метотрексатом,ритуксимабом, 
пересадкой стволовых клеток пока себя не оправдали [6]. 

Прогноз при ММН для жизни благоприятен, однако 
у большей части больных в случаях прегрессирования про
цесса ММН приводит к ограничению трудоспособности 
и снижению качества жизни. 
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1.1.5. Миастения гравис 

Миастения гравис (МГ, болезнь Эрба-Тольдфлама-Жол-
пи) - патологическое состояние, проявляющееся мышечной 
слабостью, вследствие дефекта передачи нервного импуль
са на уровне синаптического аппарата [1-5, 11-13]. Впервые 
описана Thomas Willis в 1670 г. Значительно позднее поль
ским неврологом S. Goldflam в 1893 г. раскрыта клиниче
ская сущность заболевания - патологическая утомляемость 
мышц. Спустя 2 года немецкий врач F. Jolly получил элек-
i рофизиологическое подтверждение данного феномена и на
звал эту патологию myasthenia gravis pseudoparalytica. 
Именно этот термин сохранился до настоящих дней и вклю
чен в МКБ-10 под шифром G70. 

Заболевание встречается по всему миру и его распро
страненность на 1 млн населения колеблется от 45 случаев 
II Италии до 142 в США [13]. В Республике Беларусь, по 
данным Е. Н. Пономаревой, ее распространенность состав-
н чет 52,7 случая, а заболеваемость - 4,8 случая на 1 млн 
населения [8]. Существует мнение, что МГ подвержено в ос
новном население мегаполисов [1]. Действительно, по дан
ным Российского миастенического центра, уровень забо
леваемости в Москве и Московской области в 1,5-2 раза 
Выше, чем в других регионах России [2]. В Минске распро
страненность МГ в 3 раза выше (137,8 случая), чем в целом по 
республике [8]. Однако, по мнению М. И. Кузина, Б. М. Гехта, 
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этот факт связан в большей степени с более высоким уров
нем диагностики в столицах [6]. МГ подвержены лица 
в широком возрастном диапазоне: дети (неонатальная МГ), 
подростки (ювенильная МГ), взрослые (МГ зрелого воз
раста) и пожилые (МГ пожилого возраста). В 15 % встре
чаются случаи врожденной миастении у новорожденных 
от женщин, страдающих этой патологией [11]. В большин
стве исследований подчеркивается преобладание МГ у жен
щин (соотношение жен. : муж. = 1,5 : 1), со средним возрас
том заболевших среди женщин 41,7 года и среди мужчин -
60,3 года [5, 12]. 

Классификация миастении за последние годы претер
пела существенные добавления. Наиболее распространена 
систематизация МГ, предложенная Б. М. Гехт и Н. А. Ильи
ной [3] и дополненная Е. Н. Пономаревой [8]. 

Классификация МГ 
1. По характеру течения миастенического процесса: 

миастенические эпизоды; 
миастеиические состояния; 
прогрессирующая миастения; 
злокачественная миастения. 

2. По степени генерализации двигательных рас
стройств: 

А. Локальные формы: 
глазная; 
глоточно-лицевая; 
скелетно-мышечная. 

Б. Генерализованные формы: 
без миастенических кризов; 
с миастеническими кризами. 

3. По степени тяжести двигательных расстройств: 
легкая; 
средней степени тяжести; 
тяжелая. 

4. По восстановлению двигательных функций на прием 
АХЭП и КС: 
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полная компенсация; 
неполная компенсация; 
плохая компенсация. 

5. По отношению к вилочковой железе; 
тимогенная (при гипер-, нормоплазии или атрофи-

ческих изменениях); 
тимомогеиная (с указанием характера тимомы). 

МГ - классическое аутоиммунное органоспецифиче-
ское заболевание с установленным антигеном и антителами 
|7, 13]. В патогенезе МГ основными мишенями аутоиммун
ных реакций являются альфа-субъединицы антихолинэсте-
разных рецепторов (АХР), расположенные на постсинапти-
ческой мембране, и ионные каналы аксонов, так называемая 
ссропозитивная форма МГ [4]. АХР клеток скелетных мышц 
чнляются наиболее изученным трансмиттер-зависимым ка
тонным каналом, который представляет гликопротеин, 
состоящий из пяти трансмембранных полипептидов, кото
рые кодируются четырьмя различными генами. Веществом, 
открывающим данный канал, является ацетилхолин - ней-
ро трансмиттер, высвобождаемый из нервного окончания 
В нервно-мышечное соединение. Два идентичных полипеп-
гида в пентамере имеют участки для связывания ацетилхо-
цина. В норме после связывания ацетилхолина канал от
крывается на I миллисекунду, а затем опять закрывается. 
()дни антигенные детерминанты АХР служат для распозна
вания В-, а другие Т-лимфоцитами [13]. При МГ антитела 
К АХР взаимодействуют с антигенами, накапливаются в нер-
ипо-мышечном соединении, блокируя передачу импульса 
< нерва на поперечно-полосатую мышцу. Предполагается 
I основных механизма влияния антител на генерацию по
тенциала действия и мышечное сокращение при МГ: 1) из
менение геометрии постсинаптической мембраны; 2) раз
рушение АХР, что приводит не только к их дефициту, но 
и к изменению функциональных свойств ионных каналов; 
3) иммуно-фармакологический блок АХР [4, 10]. Кроме 
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установленных гуморальных нарушений при МГ получены 
данные, свидетельствующие о влиянии ТЫ и Th2 типов 
Т-клеточного ответа, которые индуцируют повышенный 
синтез провоспалительных цитокинов (интерлейкины-2, 4, 
5, 6, 10, 12 и фактор некроза опухолей-альфа) [12]. 

У 15-20 % больных с клиническим проявлениями МГ 
в сыворотке крови отсутствуют антитела к АХР. Такие фор
мы миастении называют «серонегативными». В этих слу
чаях основной мишенью аутоиммунных реакций является 
специфическая мышечная тирокиназа (muscle-specific ki
nase, MuSK), единственный установленный пока антиген 
при МГ, не локализованный в тимусе. MuSK принимает 
участие в образовании групп АХР и их плотности на пост-
синаптической мембране. Предполагается, что один из воз
можных механизмов образования антител к MuSK связан 
с повышенным фосфорилированием АХР, что меняет кон-
формационные свойства ионных каналов и повышает их 
готовность к сенситизации [1]. Уровень антител к MuSK 
коррелирует с тяжестью течения серонегативной МГ, зна
чительно уменьшается на фоне иммуносупрессивной тера
пии, но не меняется после тимэктомии [9]. Развитие данной 
формы МГ наследственно детерминировано, так как уста
новлена ее связь с редким гаплотипом HLA-DR14-DQ5 [13]. 

Влияние вилочковой железы на формирование МГ не од
нозначно. Ряд авторов полагают, что тимус у больных с МГ 
содержит В-лимфоциты, продуцирующие антитела против 
АХР [5]. Описан ряд ультраструктурных изменений в ти
мусе, характеризующих выраженную воспалительную ре
акцию, что не наблюдается у здоровых лиц. По данным 
М. И. Кузина, Б. М. Гехта, у 80-90 % больных с МГ обнару
живают гиперплазию вилочковой железы, у 10-40 % - зло
качественные и доброкачественные опухоли, у 10-18 % -
ее атрофию, у 3-10 % - вилочковая железа не изменена [6]. 
В то же время в 60-75 % случаев тимомы могут не давать 
никаких клинических проявлений МГ, более того, заболе-
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клипе может развиваться уже после их удаления [1]. Пред
полагается, что вилочковая железа только запускает ауто
иммунный механизм при МГ, который в последующем 
может продолжаться при участии других органов ретику-
поэндотелиальной системы. Этим фактом можно объяснить 
и репрессирование МГ после тимэктомии [8]. 

Клинические проявления МГ связаны с патологической 
утомляемостью и слабостью мышц, которые носят динами
ческий характер в течение суток, зависят от объема, про
должительности физической нагрузки и уменьшаются по
сле отдыха [1-3]. Классическими симптомами МГ являются 
избирательная слабость глазных, лицевых, бульбарных 
мышц, мышц конечностей и туловища; мышечная слабость 
без болевого синдрома в сочетании с нормальными или 
даже оживленными сухожильно-периостальными рефлек
сами и отсутствием расстройств чувствительности; значи
тельное уменьшение слабости под влиянием АХЭП [8]. 
I la симптоматологию МГ существенное влияние оказыва
ют возраст пациентов и особенности течения болезни. 

К наиболее доброкачественным и легким формам МГ 
< (тносят миастенические эпизоды и миастенические состоя-
ния. Миастенические эпизоды в структуре МГ составляют 
23,2 % и характеризуются кратковременным появлением 
миастенических симптомов, не требующих лечения, сменя
ющихся полной ремиссией [8]. Миастенические состояния 
(стационарное течение МГ) встречаются в 17 % случаев, что 
проявляется стабильными и нерезко выраженными симпто
мами болезни с продолжительными полными либо непол
ными ремиссиями, чаще у взрослых [3]. Прогрессирующая 
М Г встречается в 52-62 % случаев, чаще в детском и пожи
лом возрасте, проявляется нарастающей мышечной слабо
стью и распространением на другие мышечные группы. 
V этих больных могут наблюдаться кратковременные и не
полные ремиссии [6]. Злокачественная МГ составляет в струк
туре заболевания до 25 %, преобладает в зрелом возрасте, 
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отличается непрерывным прогрессированием процесса 
практически с первых дней появления миастенических 
симптомов и чередуется с локальными либо генерализован
ными кризами [12]. 

Полиморфизм заболевания определяет вовлечение в па
тологический процесс глазной, лицевой, бульбарнои или 
поперечно-полосатой мускулатуры туловища, конечностей, 
поражение ее в различных сочетаниях и в неодинаковой 
степени. Глазная форма преобладает в дебюте МГ и часто 
проявляется асимметричным опущением век, множествен
ным двоением, косоглазием, ограничением движения глаз
ных яблок, которые связаны с поражением экстраокуляр
ных мышц, при интактности внутренних мышц глаза [2]. 
Диплопия может быть обусловлена вовлечением только 
одной из наружных глазных мышц и поэтому неврологиче
ская картина не соответствует клинике поражения глазо
двигательных нервов. Так при выраженном ограничении 
подвижности глазного яблока кнаружи у больных с МГ 
не наблюдается сходящегося косоглазия, что характерно 
для поражения отводящего нерва. Эти проявления меняют 
свою интенсивность в течение дня, увеличиваясь к вечеру, 
при зрительной либо физической нагрузке. Изолированная 
глазная форма встречается только у 20-25 % больных, чаще 
в пожилом возрасте, а у 60-70 % в течение первого года бо
лезни переходит в другие формы МГ [13]. 

Глоточно-лицевая форма МГ проявляется расстрой
ством глотания, гиперсаливацией, гнусавостью голоса и за
труднением жевания, реже страдает речь (из-за затруднения 
подвижности языка). Эти симптомы часто сочетаются со 
слабостью мимических мышц и преобладают у лиц старше 
60 лет. При данной форме характерна диссоциация буль
варных симптомов, когда при хорошей звучности голоса 
больные плохо глотают либо, хорошо глотая, отмечают при 
нагрузке осиплость голоса. Типична утомляемость жева
тельных мышц в процессе еды, особенно трудно пережевы
ваемой пищи (например, сала), при этом челюсть больных 



свисает и они вынуждены поддерживать ее рукой. Ремиссии 
при этой форме встречаются очень редко [8]. 

Скелетно-мышечная форма МГ является редким прояв
лением заболевания (5,2 %), чаще встречается у женщин 
20-40 лет. Эта форма проявляется слабостью мышц шеи 
и проксимальных отделов конечностей, что приводит к воз
никновению симптомов «свислой головы» и «утиной по
ходки», затруднению подъема по лестнице или наклона ту
ловища. В тяжелых случаях слабость распространяется 
па дистальные отделы рук и ног, но при этом рефлексы 
и чувствительность не страдают [5]. 

Генерализованная форма - наиболее типичное проявле
ние МГ, которое встречается в 60,3 % случаев. Она прояв
ляется сочетанным поражением краниальных мышц, туло
вища и конечностей, чаще трансформируется из локальных 
форм. Мышечная слабость при этой форме наблюдается 
в разных сочетаниях со стороны глаз, глотки, шеи, прокси
мальных отделов конечностей, грудной клетки. Сухожиль
ные и периостальные рефлексы, как правило, сохранены. 
11арушений чувствительности нет. Для этой формы доста
точно характерно (в 20-42 %) рецидивирующее течение 
с частичными или полными ремиссиями [3, 5]. 

У 15-20 % больных течение МГ может осложняться 
развитием миастенических и холинергических кризов, при
чем у трети из них наблюдаются повторные кризы [14]. 
Общими признаками кризов являются быстрое нарастание 
дыхательных нарушений, бульбарного симптомокомплек-
са, усугубление глазодвигательных нарушений, двоения, 
слабости в конечностях, сопровождающихся страхом, бес
покойством, спутанностью сознания. Различия между кри
зами представлены в табл. 8. 

Течение МГ за последние 15-20 лет существенно изме
нилось. В настоящее время нечасто встречаются классиче
ские формы болезни, при которых поражение нервно-мы
шечной передачи медленно идет сверху вниз, когда первы
ми поражаются глазные, затем глоточно-лицевые, скелетные 
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Т а б л и ц а 8. Различия между миастеиическим 
и холинергическим кризами 

Признаки Миастенический крт Холинсргический кри'! 

Причины недостаток АХЭП избыток АХЭП 
Реакция на АХЭП положительная отрицательная 
Зрачки мидриаз миоз 
Сл юноотделен ие снижение повышение 
Перистальти ка ослабление повышение, диарея, 

кишечника рвота 
Кожные покровы сухость влажные 
Пульс, АД тахикардия, брадикардия, 

повышение АД понижение АД 
Цвет кожи бледный гиперемия 
Тремор, крампи нет есть 

мышцы и лишь спустя несколько лет от начала болезни на
ступает генерализация мышечной слабости. В настоящее 
время нередки случаи дебюта МГ генерализованной фор
мы, а иногда сразу с миастенического криза после, казалось 
бы, незначительных факторов (перенесенные накануне ре
спираторные инфекции, прием препаратов, усиливающих 
блок нервно-мышечной передачи, и др.). Причина патомор-
фоза МГ, вероятно, связана с изменениями иммунного реа
гирования к АХР вследствие комплекса внешних и вну
тренних причин [7]. Такое развитие МГ, по нашему опыту, 
чаще встречается у лиц старше 60 лет. 

Диагностика МГ основана на 5 критериях: 1) анализе 
типичной клинической картины; 2) использовании тестов 
(механических либо медикаментозных) для выявления па
тологической утомляемости мышц; 3) результатах иммуно
логических анализов; 4) данных ЭНМГ; 5) исследовании 
состояния вилочковой железы. Диагноз МГ становится до
стоверным при наличии 4 критериев заболевания [2]. 

При проведении механических тестов пациенту предла
гают: 1) в течение нескольких минут смотреть на предмет, 
поднятый выше уровня глаз, или 10 раз плотно закрыть 
и открыть глаза (проба Вартенберга), что может вызвать по
явление или увеличение птоза; 2) подержать сильно сжаты-
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ми зубами шпатель (для выявления слабости жевательных 
мышц); 3) сделать 10 приседаний, после чего оценивают 
(•илу в ногах; 4) произвести 10-20 движений вытянутыми 
по горизонтали руками. При этом одновременно с нараста
нием слабости в проксимальных отделах рук появляется 
симптом «крыловидных лопаток» [8]. 

Медикаментозные тесты направлены на устранение или 
уменьшение нервно-мышечной передачи на введение АХЭП 
и ибо на увеличение слабости мышц после введения релак-
сирующих препаратов. Мышечная сила оценивается до 
пробы и через 30 минут после инъекций. К их числу отно
сят: 1) прозериновый тест, когда вводят подкожно 2 мл 
0,05%-ного раствора прозерина или калимин в дозе 2 мл 
0,1%-ного раствора; 2) релаксационный тест показан при 
пегкой степени и не применяют при глоточно-лицевой фор
ме МГ, когда вводят 2-4 мл диазепама внутримышечно [3, 8]. 

При проведении иммунологических анализов у боль
ных с генерализованной МГ в 70-90 % случаев обнаружи
лись антитела к АХР [5, 12]. При глазной форме МГ повы
шенный титр AT выявляется менее чем у 60 % больных [13]. 
По мнению большинства исследователей, тест не специфи
чен для МГ, так как возможны как отрицательные, так 
и пожноположительные результаты (при полимиозите, бо-
иезни моторного неврона и др.). Кроме того, отсутствует 
корреляция между титром антител к АХР и тяжестью забо-
Иевания [10]. При серонегативной МГ у 40-70 % пациентов 
мы являют антитела к MuSK, которые никогда не встречают 
при серопозитивной МГ, а также при других A3 [9]. 

Среди электрофизиологических методик наибольшую 
Диагностическую значимость для МГ имеет стимуляцион-
пая ЭНМГ. Применяя ритмическую стимуляцию двига
тельных нервов с частотой 3 Гц, можно выявить нарушения 
перипо-мышечной передачи, специфичные для этой пато-
ши ии. Анализируют степень снижения (декремент) пятого 
М ответа по отношению к первому М-ответу. В норме ам-
н ни гуда повторных М-ответов не меняется либо разница 
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между ними не превышает 5-10 %. При серопозитивной 
МГ регистрируется декремент различной степени выражен
ности, максимально достигающий 60-80 % (рис. 13). Обыч
но исследуют дельтовидную и трапециевидную мышцы. 
Декремент с круговой мышцы глаза, как правило, не выяв
ляется. Чувствительность методики достаточно высока для 
глазной и генерализованной МГ, составляя более 85 % [13]. 
После проведения прозериновой пробы амплитуда М-отве-
тов увеличивается или нормализуется. Особенностью серо-
негативной МГ является отсутствие декремента в 83,3 % 
случаев [9]. 

Для оценки состояния вилочковой железы используют 
пневмомедиастинографию, радионуклидное сканирование, 
КТ и МРТ грудной клетки. Пмевмомедиастинография - ин-
вазивное исследование, при котором в качестве контраст
ного вещества чаще используют кислород. Метод позволяет 
судить о размерах вилочковой железы и в определенной сте
пени о ее морфологической структуре (тимоме, гиперпла
зии, жировой инволюции). При радионуклидном сканирова
нии с технецием (Тс99'11) можно выявить избыточную фикса 

Рис. 13. ЭМГ при МГ: М-отвсты, записанные с дельтовидной мышцы 
при стимуляции подмышечного нерва в точке Эрба с частотой 3 Гц: 
регистрируется декремент пятого М-ответа по отношению к первому, 

равный 40 % 
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Цию изотопа в проекции вилочковои железы, что указывает 
п.i ее повышенную функциональную активность. КТ (МРТ) 
i рудной клетки - неинвазивные методы исследования, ко-
рорые позволяют выявить тимомы даже малых размеров 
(I 2 см), их форму, гомогенность, наличие кальцинатов, вза-
имоотношение с другими органами средостения. Недостат
ком этих методов является значительная лучевая нагрузка 
(при КТ) и невозможность функциональной оценки состоя
ния вилочковои железы. 

Дифференциальный диагноз МГ проводят с широким 
Спектром неврологических и соматических заболеваний, 
мпастеническими синдромами. Глазную форму МГ следует 
Дифференцировать с краниальной демиелинизирующей 
И диабетической ПНП, синдромом верхней глазничной ще
ми, офтальмоплегической формой миодистрофии Грефе. Для 
последней характерно медленное нарастание глазных сим-
п гомов, их симметричность, отсутствие диплопии и динами
ки на протяжении дня, частое повышение уровня креатин-
фосфокиназы в сыворотке крови. Глоточно-лицевую форму 
МГ необходимо отличать от амиотрофического бокового 
Склероза, стволового энцефалита, опухоли ствола и особен
но от острого либо хронического нарушения мозгового кро-
ш (обращения в вертебро-базилярном бассейне, что актуаль
но для МГ пожилого возраста. Для сосудистой патологии 
Кроме птоза и бульбарного синдрома, как правило, характер
ны вестибуло-мозжечковые, пирамидные и чувствительные 
расстройства, отсутствует реакция на введение АХЭП. Ге-
i юрализованную форму МГ дифференцируют с конверсион
ными расстройствами, демиелинизирующими заболевания-
м п ЦНС и ПНС, периодическими (гипер- или гипокалиеми-
ческими) параличами, синдромом хронической усталости, 
м иопатиями и др. У части больных МГ необходимо отличать 
От миастенического синдрома Ламберта-Итона и миастени-
ческого синдрома при ботулизме, при котором мидриаз, па
рез аккомодации, бульбарные нарушения и слабость в конеч
ностях сочетаются с острым гастроэнтеритом. 
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Терапия МГ различается в зависимости от характера те
чения заболевания, степени генерализации двигательных 
нарушений и наличия миастенических кризов. Обычно на
значают комплекс симптоматических, патогенетических, 
а также немедикаментозные методы лечения. 

Основным способом симптоматической терапии любой 
формы МГ рассматривают назначение АХЭП, которые, 
блокируя активность ацетилхолинэстеразы, способствуют 
более длительному взаимодействию ацетилхолина с АХР, I 
но не влияют в целом на течение болезни [10]. АХЭП отли
чаются по длительности действия: прозерин (2-3 ч), кали-
мин (5-6 ч), нейромидин (6-8 ч), мителаза (6-8 ч) и убретид 
(24 ч). Дозировка АХЭП подбирается индивидуально, ори
ентируясь на длительность действия и их эффективность. 
Схема приема не должна быть стабильной по времени 
и обычно зависит от объема предполагаемой физической 
нагрузки. При глоточно-лицевой форме МГ для облегчения 
приема пищи АХЭП целесообразно принимать за 30 мин -
1 час до еды [5]. Одновременно с АХЭП обычно назначают 
хлорид калия 3 г/еут (при декомпенсации МГ внутривенно 
4 % - 20-30 мл) и верошпирон 15 мг/сут. В комплексное ле
чение целесообразно включать антиоксиданты: тиоктацид 
(внутривенно 600 мг/сут), актовегин (внутривенно 10 мл) [8]. 

Методами выбора патогенетической терапии МГ явля
ются КС, цитостатики, ПФ, ВВИГ, облучение либо удале
ние вилочковой железы [13]. 

При отсутствии компенсации на прием АХЭП препара
тами первой линии являются КС, которые назначают по трем 
схемам: 1) пульс-терапия (метилпреднизолон 1000 мг/сут 
внутривенно); 2) альтернирующей схеме (преднизолон 
1 мг/кг в утренние часы через день); 3) в неравных дозах 
(один день преднизолон в дозе 1 мг/кг, второй день -
0,5 мг/кг) [2]. По одной из схем КС назначают до стойкого 
улучшения с последующей постепенной отменой препара
тов. На фоне подобной терапии следует учитывать возмож
ность ухудшения состояния больных, особенно при МГ по
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жилого возраста, вплоть до развития холинергических кри-
юв. Повторные и длительные курсы КС у 10-12 % больных 
С МГ приводят к формированию гормонозависимых форм 
МГ, при которых определенные для каждого больного дозы 
КС (чаще 4-16 мг медрола) оставляют на пожизненный при
ем. Одновременно с КС у части больных с тяжелым течени
ем МГ оправдано назначение синтетических аналогов адре-
иокортикотропного гормона (синактен-депо по 1мл внутри
мышечно через 2-3 дня, 10 инъекций на курс). В целом на 
приеме КС улучшение или ремиссию наблюдают у 80 % 
больных сМГ [11]. 

В случаях прогрессирующей или злокачественной МГ 
методами лечения второй линии являются ВВИГ, ПФ и ци-
тостатики. ВВИГ (веноиммун, гамма ВВ) в дозе 2 г/кг веса 
на курс являются высокоэффективным способом лечения 
декомпенсаций МГ, однако их стоимость очень высока. 
Препараты вводят очень медленно. Побочные эффекты 
к виде повышения температуры, головной боли, тошноты 
наблюдаются очень редко [10]. ПФ для удаления циркули
рующих антител к АХР проводят больным с выраженной 
декомпенсацией заболевания. Используют дискретный или 
аппаратный непрерывный цикл с заменой до 2 л плазмы 
на курс, разделенный на 4-5 сеансов [2]. При МГ пожилого 
возраста при отсутствии эффекта от АХЭП в комплекс 
лечения можно включать цитостатики: метотрексат (2,5-
5 мг/сз'т) или азатиоприн 50-200 мг/сут) под контролем ла
бораторных показателей крови. Использование цитостати-
ков позволяет снизить дозу КС или увеличить интервал 
между курсами ПФ. 

Удаление вилочковой железы широко используют в ле
чении МГ. По мнению Р. Лайсека и Р. Барчи, показаниями 
к оперативному лечению МГ являются: 1) выявление ти-
мом; 2) МГ зрелого возраста и ювенильная МГ с началом 
на втором десятилетии жизни легкой и умеренной степени 
с длительностью заболевания 3-18 мес; 3) прогрессиру
ющая МГ при отсутствии эффекта на максимальные дозы 
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АХЭП; 4) злокачественная МГ после максимального улуч
шения под влиянием КС и ПФ [5]. Тимэктомия приводит 
к безмедикаментозной ремиссии у 35 % больных и к меди
каментозной ремиссии у 54 % пациентов с МГ [11]. Следует 
учитывать развитие миастенических кризов у 12,3 % боль
ных после тим-, тимомэктомий, как правило, с наличием 
бульбарных или дыхательных нарушений до операции. 
Большинство авторов предлагают с большой осторожно
стью подходить к решению вопроса об удалении вилочко-
вой железы маленьким детям [6, 12]. Ранее широко приме
няемая рентгенотерапия вилочковой железы в настоящее 
время практически не используется [8]. 

Лечение миастенических кризов начинают с внутривен
ного введения прозерина в дозе 2 мл и метилпреднизолона 
500-1000 мг. При отсутствии эффекта через 10-15 мин до
пустимо дополнительно введение 1 мл прозерина внутри
венно. В случаях холенергического криза назначают атро
пин. При отсутствии эффекта проводят интубацию боль
ных и перевод на ИВЛ. Показаниями для интубации 
трахеи являются: 1) снижение жизненной емкости легких 
менее 15 мл/кг; 2) уменьшение Р 0 2 (менее 70 мм рт. ст.); 
3) повышение РС0 2 (более 50 мм рт. ст.) и снижение РН 
(менее чем 7,3); 4) выраженный орофациальный парез, 
не коррегируемый АХЭП и КС [14]. Продолжительность 
ИВЛ определяется тяжестью дыхательных нарушений. 
В этот момент необходимо исключить назначение АХЭП, 
что вызывает бронхорею и механическую закупорку 
интубационной трубки. Одновременно проводят пульс-
терапию КС, ПФ или ВВИГ в стандартной дозе. При от
сутствии эффекта в течение 3-4 дней выполняют трахео-
стомию [1]. В периоде проведения реанимационных 
мероприятий и в последующем больным с МГ противопо
казано назначение антибиотиков аминогликозидного ряда 
(гентамицин), пептидных (полимиксин В), эритромицина, 
клиндомицина, антиаритмических средств (лидокаин), бе-
та-блокаторов, фенитоина, транквилизаторов (диазепам). 
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I Jo мере восстановления дыхания ИВЛ отключают и вновь 
переводят больных на адекватные дозы АХЭП. 

Прогноз у больных с МГ в целом благоприятен. По на
шим данным, фармакологическая ремиссия достигается 
у 60-70 % больных с МГ. Худший прогноз наблюдается 
у больных, плохо реагирующих на прием АХЭП, с частыми 
обострениями, требующими повторных введений КС, и на
клонностью к кризовому течению. Летальность от МГ в на
стоящее время колеблется от 4 до 12 % [8]. 
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1.1.6. Изолированные церебральные васкулиты 

Изолированные церебральные васкулиты (ИЦВ) - груп
па гетерогенных заболеваний с первичным избирательным 
воспалительным поражением артерий головного мозга 
среднего и малого диаметра [4, 6]. Их истинная частота не 
известна в связи с отсутствием четких клинических крите
риев заболевания, специфических лабораторных тестов и 
результатов инструментальных исследований. У ряда боль
ных в специализированных неврологических стационарах 
диагноз ИЦВ не устанавливают в связи с наличием не
скольких факторов риска сосудистой патологии головного 
мозга или возникновением заболевания в пожилом возрас
те [1]. Так или иначе, эта патология встречается нечасто и, 
по данным С. Salvarani и соавт., наблюдавших 101 пациента 
за 21 год, ее распространенность составляет 2,4 случая на 
1 млн населения [7]. Еще реже встречаются изолированные 
васкулиты с поражением спинного мозга и ПНС. Страдают 
лица любого пола, одинаково часто мужчины и женщины 
в возрасте 20-50 лет [2]. 

Основным патогенетическим механизмом ИЦВ являет
ся воспаление сосудов ЦНС, которое обычно носит инфек
ционный или аутоиммунный характер либо формируется 
вследствие гиперчувствительности эндотелия артерий моз
га [8]. Мишенью (аутоаитигеном) формирующихся иммун
ных реакций оказываются эндотелиальные клетки артерий 
мозга мелкого и среднего калибра. Повреждение сосуди
стой стенки при ИЦВ происходит за счет прямого воздей
ствия циркулирующих AT, отложения иммунных комплек
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сов либо участия различных форм нарушенного клеточно
го иммунитета [3]. Аутоиммунное воспаление приводит к 
сужению просвета церебральных, артерий и последующей 
ишемии соответствующих зон головного мозга с формиро
ванием инфарктных очагов. Патоморфологически в сосуди
стой стенке наблюдается лейкоцитарная инфильтрация, 
козможио образование гранулем. 

Клинические проявления ИЗВ неспецифичиы и отлича
ются значительным полиморфизмом. Начало, как правило, 
острое либо подострое, вслед за перенесенной респиратор
ной инфекцией или ангиной. Реже имеет место хроническое, 
иногда рецидивирующее течение. Общеинфекциоиные при
знаки для ИЦВ не характерны. Неврологические симптомы 
обычно имеют многоочаговый характер и зависят от топи
ческой локализации очагов поражения головного мозга [2]. 
11аблюдаются признаки повреждения как серого, так и бе
лого вещества, Часто отмечается вовлечение нескольких 
систем мозга. Поражение пирамидной системы встречается 
у всех больных с ИЗВ и варьирует от асимметричного по
вышения сухожильно-периостальных рефлексов, до легких 
гемипарезов с патологическими стопными знаками группы 
Ьабинского и Россолимо. При локализации процесса в пе
редней центральной извилине возможно развитие монопа-
резов. У части больных имеет место стволово-мозжечковыи 
синдром в виде горизонтального, вертикального либо мно
жественного нистагма, межъядерной офтальмоплегии, ста
тической и динамической атаксии [1]. Реже встречаются 
сенсомоторная афазия, зрительные (гомонимная или ква
дрантная гемианопсия) или чувствительные нарушения в 
конечностях и судорожный синдром в виде парциальных 
либо вторично генерализованных приступов [8]. При хро
ническом рецидивирующем характере процесса (несмотря 
па молодой возраст) развиваются когнитивные нарушения 
корково-подкоркового типа. 

Единственным достоверным методом диагностики ИЦВ 
считают биопсию паренхимы или оболочек головного 
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мозга [3, 6]. Однако этот способ диагностики в Беларуси, 
других странах СНГ не получил широкого распространения 
в связи с рядом технических сложностей при стереотакси-
ческом наведении и реальной опасности внутримозговых 
кровотечений. Распознавание этой патологии базируется на 
анализе клинической картины, лабораторных данных, ре
зультатах МРТ головного мозга и ангиографии. Значимых 
изменений при рутинных анализах крови и ЦСЖ не отме
чается. В биохимических анализах у части больных выяв
ляют С-реактивный белок. Наиболее информативными ла
бораторными тестами при ИЦВ считают повышение титра 
антинуклеарных и анти-ДНК антител в 50 % случаев [3]. 
Использование сочетания этих двух анализов, по нашим 
данным, специфично у 83,5 % больных с ИЦВ [1]. Про
ведение МРТ головного мозга в T 2 W режиме позволяет вы
явить у всех больных с ИЦВ множественные (более двух) 
гиперинтенсивные очаги в сером и белом веществе голов
ного мозга. Очаги обычно локализуются в затылочной, ви
сочной, теменной областях, внутренней капсуле, таламусе, 
мосту, ножке мозга, мозжечке, четверохолмии [7]. Харак
терными особенностями очагов является отсутствие их 
компремирующего воздействия на окружающую мозговую 
ткань, множественный характер, малые размеры (в среднем 
10-20 мм, не более 30 мм в диаметре) и способность к нако
плению контраста (рис. 14, а, б). При хроническом течении 
ИЦВ на МРТ головного мозга выявляют атрофический про
цесс серого вещества в виде умеренного расширения бо
розд полушарий. Изменения на ангиограммах при ИЦВ 
встречаются с частотой от 37 до 90 % и представлены мно
жественными сегментарными сужениями и расширениями 
сосудов, их внезапным прерыванием сосудов, смазанностью 
сосудистых контуров, развитием коллатералей, сосудистой 
окклюзией и удлинением времени кровотока [2]. 

Дифференциальный диагноз ИЦВ проводят с систем
ными васкулитами, PC и его вариантами; мультифокальны-
ми энцефалитами; другими причинами инфарктов мозга 
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Рис. 14. MPT головного мозга при ИЦВ: а- в правой височной области 
определяются гиперинтенсивные в T 2 w очаги от 15 до 29 мм в диаметре. 
Назальные цистерны, желудочки мозга, кортикальные борозды не рас
ширены; б - контрастное усиление этого же больного: интенсивность 
очагов значительно повысилась. В правой височной области опреде
ляются множественные очаги от 3 до 29 мм в диаметре и проекции 

четверохолмия слева 

В молодом возрасте (антифосфолипидный синдром, незара-
щение овального отверстия и др.). При любой клинической 
форме системного васкулита поражение нервной системы 
является только частью клинической картины и всегда до
полняется ишемическим поражением нескольких органов 
пли систем в различных сочетаниях: слизистых оболочек, 
кожи, мышц, суставов, глаз, сердца, легких, почек, желудоч
но-кишечного тракта, которые сопровождаются неспеци
фическим интоксикационным синдромом. Для демиелини-
чирующих заболеваний с преимущественным поражением 
ЦНС (PC, оптиконевромиелит Девика, болезнь Марбурга, 
концентрический склероз Бало) характерно преобладание 
среди женщин, частое клиническое или субклиническое 
вовлечение зрительных нервов, повышение уровня моно-
клональных антител в ЦСЖ, поражение преимущественно 
белого вещества головного мозга по данным МРТ с типич
ной локализацией очагов в перивентрикулярных и субкор
тикальных зонах мозга [3]. Мультифокальные энцефалиты 
характеризуются гипертензионным и общеинфекционным 
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синдромами, клеточно-белковой диссоциацией в ЦСЖ, по
ложительными серологическими анализами к вирусам, а так
же типичной локализацией очагов в височных долях мозга, 
иногда с перифокальным отеком. Антифосфолипидный син
дром характеризуется рецидивирующими артериальными 
и венозными тромбозами различной локализации, невына
шиванием беременности, тромбоцитопенией, положитель
ными тестами к волчаночному антикоагулянту и кардиоли-
пиновыми антителами. Незаращение овального отверстия 
часто протекает бессимптомно. У взрослых отмечаются 
утомляемость, одышка, признаки застойной сердечной не
достаточности или нарушение ритма. Диагноз подтвержда
ют результаты УЗИ сердца. 

Лечение ИЦВ включают назначение КС (1-1,5 мг/кг), 
иногда в сочетании с цитостатиками (метотрексат 2,5-
5 мг/сут), вазоактивными препаратами (сермион 30 мг/сут), 
антиагрегантами (курантил 75 мг/сут) и иммуномодулято-
рами (пентоксифиллин 800-1200 мг/сут). По данным С. Sal-
varani et al., лучшие результаты лечения отмечены у паци
ентов с очагами, накапливающими контраст при МРТ [7]. 

Прогноз при ИЦВ в целом благоприятен. Однако у свое
временно недиагностируемых больных заболевание про
грессирует, приводит к когнитивным нарушениям, утрате 
трудоспособности и, в ряде случаев, к летальному исходу [6]. 
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1.1.7. Синдром ригидного человека 

Синдром ригидного человека (СРЧ, stiff-man syndrome, 
| Индром ригидного позвоночника) - хроническое заболева
ние ЦНС, характеризующееся прогрессирующей ригидно-
i i ью, болезненными мышечными спазмами аксиальной му-
шулатуры и мышц проксимальных отделов конечностей 
11 3, 5]. Впервые описана F. Moersch и М. Woltman в 1956 г. 
1'пспространенность СРЧ составляет 1 случай на 1 млн на
селения, в равной степени у мужчин и женщин в возрасте 
40 60 лет [6]. Преобладают спорадические случаи болезни. 
I выделяют три гетерогенных вида СРЧ. Аутоиммунный вид 
Чаще встречается у женщин и сочетается с сахарным диа
бетом I типа, тироидитом Хашимото, пернициозной анеми-
|й, аутоиммунным полиэндокринным синдромом, миасте
нией гравис [10]. При паранеопластическом вид чаще стра-
!I;UOT мужчины на фоне мелкоклеточного рака легких [9]. 
Идиопатическии вид в одинаковой мере поражает мужчин 
и женщин. Клиническими вариантами СРЧ являются stiff-
lunh syndrome, проявляющийся скованностью и спазмами 
[Олько в одной конечности, и сочетание СРЧ с миоклону-
ВОМ, глазодвигательными нарушениями, атаксией и эпилеп-
шческими припадками [1, 8]. 

В патогенезе СРЧ основную роль играет выработка цир-
к yj i ирующих AT против некоторых синаптических антигенов. 
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Наиболее часто мишенью аутоиммунных реакций является 
декарбоксилаза глютаминовой кислоты (ДГК). Этот фер
мент принимает участие в синтезе большинства ингибито
ров синаптической передачи. Его главной функцией явля
ется метаболизм гамма-аминомасляной кислоты (ГАМК) -
одного из основных тормозных медиаторов в нейронах ЦНС 
[1, 10]. Аутоантитела против ДГК представляют собой про
теины с молекулярной массой 65 и 67 Д, которые вступают 
в реакцию антиген-антитело и снижают биосинтез ГАМК. 
Вследствие недостаточности тормозных надсегментарных 
влияний повышается активность спинальных альфа-мото
нейронов спинного мозга [4]. Постоянно повышенная мы
шечная активность вызывает деструкцию белков цитоске-
лета мышечных волокон - титина и небулина, результатом 
которого является ухудшение опорных и эластических 
свойств мышечного волокна [1]. Механизм перекрестной 
реактивности лежит в основе частой (30 %) сопутствующей 
СРЧ аутоиммунной эндокринопатии с поражением подже^ 
лудочной, вил очковой и щитовидной желез [8]. В случаях 
паранеопластического СРЧ у больных обнаруживают AT 
к синаптическому мембранному протеину амфифизину [9]. 
Наследственный механизм формирования СРЧ не доказан, 
однако отмечается выраженная иммуногенетическая ассо
циация с гаплотипами DR3 и DQB, системы HLA [6]. 

Клинические проявления заболевания начинаются по
степенно, с чувства скованности в одной или двух ногах. 
Спустя несколько лет ощущение скованности усиливается 
и захватывает аксиальную мускулатуру. Наиболее выраже
но поражение грудино-ключично-сосцевидных, параверте-
бральных и абдоминальных мышц. Мышечное напряжение 
носит постоянный, симметричный характер и приводит 
к различным деформациям преимущественно в грудном 
и поясничном отделах позвоночника (гиперлордозу, сколио
зу кифосколиозу). Патологическая установка туловища усу-1 
губляется при вертикализации [2]. Мышцы становятся 
плотными при пальпации, у некоторых больных наблюда-



стся их гипертрофия. Фибрилляции и фасцикуляции мышц 
не характерны. В ряде случаев больной может преодолевать 
произвольное мышечное сокращение и выполнять повсе
дневную работу. В последующем присоединяются болез
ненные судороги мышц языка, плеч, живота, позвоночника, 
конечностей, усиливающиеся при активных или пассивных 
движениях, шуме или эмоциях [3]. Мышечные спазмы при
водят к рефлекторным ретракциям головы, затрудненному 
либо частому дыханию, постепенному развитию миоген-
i i ых контрактур крупных суставов. В связи с прогрессиру
ющим мышечным напряжением возникают трудности при 
ходьбе, самообслуживании, отмечаются частые падения. 
Характерной особенностью мышечного напряжения при 
( РЧ является его исчезновение во время сна или после вну
тривенного введения 10 мг диазепама [6]. Глубокие рефлек
сы чаще сохранены или слегка снижены, чувствительность 
не нарушена. Часто наблюдаются постоянные либо присту
пообразные вегетативные нарушения (пароксизмальная та
хикардия, повышение АД, диффузный гипергидроз) [3]. 
I высшая нервная деятельность обычно не страдает, однако 
у части больных имеют место различные социальные фо
бии (агорофобия, страх, снижение настроения) [8]. К числу 
более редких проявлений СРЧ относят потерю зрения 
(вследствие аутоиммунной ретинопатии), диплопию, моз
жечковый и эпилептический синдромы [1]. В случаях соче
тания СРЧ и сахарного диабета к клинической картине при
соединяются явления сенсо-арефлекториой ПНП. 

Диагностика СРЧ основана на клинических данных, ре
зультатах иммунологических исследований и данных ЭМГ. 
К числу позитивных признаков заболевания относят [6]: 

напряжение аксиальных, преимущественно параверте-
бральных мышц; 

нарушение позы (поясничный гиперлордоз более 90°); 
стимулзависимые мышечные спазмы; 
расслабление мышц во время сна; 
снижение мышечного тонуса после введения диазепама; 
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медленное прогрессирующее течение симптомов болезни; 
невозможность выяснения иной этиологии мышечного 

спазма; 
постоянная мышечная активность при игольчатой ЭМГ 

при исследовании как минимум одной аксиальной мышцы. 
При проведении игольчатой ЭМГ у больных с СРЧ в со

стоянии покоя регистрируется постоянная активность по
тенциалов двигательных единиц (ПДДЕ) нормальной фор
мы частотой 20-30 Гц в аксиальных мышцах. Отсутствуют 
потенциалы фибрилляций, положительные острые волны, 
комплексы повторных разрядов. Произвольное мышечное 
напряжение приводит к повышению количества рекрути
руемых ПДДЕ [3]. Данные стимуляционной ЭНМГ (иссле
дование моторных, чувствительных волокон, нервно-мы
шечной передачи) не выявляют патологии [1]. 

Изменений при проведении рутинных исследований кро
ви, мочи, ЦСЖ, МРТ головного мозга у больных с СРЧ 
не наблюдается [7]. Высокоспецифичны для данной патоло
гии иммуноферментиые исследования, которые выявляют 
высокий титр AT в сыворотке и ЦСЖ к декарбоксилазе 
глютаминовой кислоты в 70-100 % случаев [4, 10]. Обна
ружение AT к амфифизину у пациентов с СРЧ обосновыва
ет целенаправленный онкопоиск для исключения рака лег
ких [9]. Результаты биопсии кожно-мышечного лоскута при 
СРЧ в норме либо у половины больных выявляют неспеци
фические нарушения, которые включают щелевидные ва
куоли в паравертебральных мышцах, явления фиброза, оте
ка или увеличение в размерах мышечных волокон [1]. 

Дифференциальный диагноз СРЧ проводят с широким 
спектром психогенных (чаще конверсионных) нарушений; 
синдромом Швартца-Джампеля; генерализованной мышеч
ной дистонией; склеродермой Бушке; синдромом Исаакса [8]. 
Анализ литературы и собственные наблюдения за тремя 
больными с СРЧ показывают, что наиболее часто больные 
с СРЧ ошибочно наблюдаются по поводу неврологических 
проявлений остеохондроза позвоночника. Отличительными 
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особенностями дорсопатий являются частое наличие ко
решковых симптомов (боли, снижение сухожильно-перио-
Отальных рефлексов, нарушения чувствительности); верте-
бральные деформации менее выражены, носят саногене-
ГИческий характер и облегчают боль; стимулзависимые 
м1.ииечные спазмы не характерны. 

В лечении СРЧ широко применяются лечебная физкуль-
Гура, физиотерапия и лекарственные средства, нормализу
ющие содержание гамма-аминомасляной кислоты и умень-
Швющие мышечную возбудимость. К ним относятся диазе-
iiiiM (50 мг/сут) клоназепам (2-10 мг/сут), баклофен (75 мг/сут), 
испакин (600-2000 мг/сут) [1, 3, 8]. В качестве патогенетиче-
«кой терапии используют КС (пульс-терапия), ПФ и ВВИГ 
I дозе 2 г/курс [1, 5]. При паранеопластическом типе пока-
1ПНЫ цитостатики (метотрексат, азатиоприн). Описан поло
жительный эффект ритуксимаба [б]. 

Прогноз у больных с СРЧ чаще неблагоприятен, боль
ные умирают спустя 4-16 лет при явлениях кахексии. Ва
риант СРЧ с миоклонусом, глазодвигательными нарушени-
имн, атаксией, эпилептическими припадками протекает 
шокачественно и летальность наступает спустя 6-16 меся-
нси [6]. Прогноз при паранеопластическом типе СРЧ зави
сит от своевременности диагностики и адекватной терапии 
рнкопатологии. 
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1.1.8. Синдром Исаакса 

Синдром Исаакса (СИ, нейромиотония, псевдомиото-
ния) - хронический гетерогенный синдром, с преимуще
ственным поражением ПНС, проявляющийся постоянной 
активностью мышечных волокон, преимущественно в ди-
стальных отделах конечностей [1, 4, 5]. Впервые описан 
Н. Isaacs в 1961 г. Сведений о частоте СИ нет, так как в ли
тературе встречаются публикации, посвященные клиниче
ским или электрофизиологическим особенностям заболева
ния у единичных больных [2, 3]. Страдают в равной степе
ни мужчины и женщины в широком возрастном диапазоне 
с максимальной частотой случаев болезни в 30-45 лет [8]. 
У большинства больных развитие СИ носит спорадический 
характер, однако описаны семейные случаи СИ с наследо
ванием по аутосомно-доминантному типу в трех поколени
ях, а также врожденные формы заболевания [6]. В ряде слу
чаев СИ сочетается с другими аутоиммунными болезнями 
(острой и хронической ВДП, ревматоидным артритом, ти-
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роидитом) либо носит паранеопластический характер при 
раке легких или лимфоме Ходжкина [1, 3]. 

Основным патогенетическим механизмом развития СИ 
является выработка AT, направленных против калиевых ка
налов (voltage-gate potassium channels), расположенных в ди-
стальных отделах двигательных нервов или нервных тер-
миналях [2, 5]. Установлено, что данные AT не оказывают 
прямого действия на кинетику калиевых каналов, а лишь 
увеличивают разрушение и ограничивают образование но
вых каналов [7]. Блокада калиевых и соответственно акти
вация натриевых каналов вызывает высокую эктопическую 
активность отдельных мышечных волокон и перифериче
ских нервов. 

Начальными клиническими проявлениями СИ являют
ся постепенное появление миокимий (гиперкинезы отдель
ных мышечных пучков) на конечностях, которые затем мо
гут принять характер генерализованных фасцикуляций [1]. 
13 развитой стадии болезни неврологические нарушения 
разнообразны и складываются из сочетания следующих 
признаков: постоянно повышенного мышечного тонуса в ди-
стальных отделах конечностей; отсутствие расслабления 
мышц во время сна и «феномена врабатывания»; появление 
сгибательных контрактур кистей и стоп при повторных дви
жениях; миокимий или фасцикуляций в конечностях [3]. 
У части больных в патологический процесс вовлекаются 
мышцы гортани, языка, дыхательные и глазодвигательные 
мышцы, что проявляется осиплостью голоса, нарушением 
речи, поверхностным дыханием, затруднением перевода 
взора [2, 7]. Больные часто отмечают повышенную потли
вость, особенно после физической нагрузки, поэтому у них 
постоянно присутствует ощущение тепла в кистях и сто
пах. Для СИ не характерны дисфункции мочевого пузыря 
и импотенция, однако следует иметь в виду возможные слу
чаи острой задержки мочи вследствие спазма уретрального 
сфинктера [8]. При объективном осмотре в развитой стадии 
СИ характерна поза со слегка наклоненным туловищем, 
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приподнятыми плечами, согнутыми и приведенными лок
тями. Крупные фасцикуляции и миокимии обычно преоб
ладают в лицевых, грудных, икроножных мышцах и ярко 
выражены у больных со слабо развитой подкожной клет
чаткой. Постепенно снижаются глубокие рефлексы, разви
ваются мышечная слабость, атрофии либо псевдогипертро
фии мышц конечностей. Нарастающая скованность приво
дит к формированию своеобразной походки «броненосца». 
Нередки болезненные мышечные спазмы в шее, туловище и 
конечностях. Ноги всегда поражаются сильнее, чем руки [1]. 
Исходя из названия болезни (псевдомиотония) обязатель
ный нейромиотонический симптом при СИ отличается от
сутствием феномена «врабатываиия», поэтому повторные 
движения (например, сжимание и разжимание пальцев) при
водят к формированию сгибательных мышечных контрак
тур кистей [6]. У некоторых больных может наблюдаться 
замедление открывания глаз после сильного зажмурива
ния. У 30 % больных отмечаются дистальные чувствитель
ные нарушения: парестезии, дизестезии, онемение конечно
стей [2]. 

Диагностика СИ основана на анализе клинической кар
тины, результатах иммунологических исследований и дан
ных ЭМГ. Общеклинические анализы крови и мочи для СИ 
не информативны. При биохимическом исследовании кро
ви у половины больных наблюдают повышение сывороточ
ного калия. В ЦСЖ у части пациентов отмечают легкое 
увеличение белка [8]. Диагностическую значимость при СИ 
представляет высокий титр аутоантител к потенциалзави-
симым калиевым каналам, который может быть обнаружен 
в 40-100 % случаев [5, 7]. При проведении ЭНМГ обычно 
не удается обнаружить нарушений СПИ по двигательным 
и чувствительным нервам. Определяются нормальные па
раметры F- волны и Н-рефлекса [2,4]. Исследование нервно-
мышечной передачи также не выявляет патологии. 
Наиболее информативна для СИ игольчатая ЭМГ, при кото
рой в большинстве мышц обнаруживается постоянная по-
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пышенная активность потенциалов действия двигательных 
единиц (ПДДЕ) в виде двойных, тройных, множественных 
разрядов, потенциалов фасцикуляций, миокимических, 
нейромиотонических разрядов. ПДДЕ в большинстве слу
чаев имеют обычную форму с нормальной длительностью 
и амплитудой [5]. Нейромиотонические разряды, разряды 
11ДДЕ высокой частоты (200-300 Гц) могут возникать спон
танно, после произвольного мышечного сокращения, ише
мии, перкуссии нерва, в результате введения иглы или при 
ее движении [4]. В отличие от миотонических разрядов для 
СИ характерно постепенное снижение амплитуды в про
цессе развития разрядов. Описан феномен временного ис
чезновения постоянной мышечной активности или ее сни
жения ниже исходного уровня через 20-40 с после выпол
нения произвольного движения [2]. При произвольном 
напряжении регистрируется интерференционный тип ЭМГ 
(паттерн полного насыщения). Сон, наркоз, спинальная ане
стезия не изменяют мышечной активности. Блокада двига
тельной точки или нервно-мышечная блокада приводят 
к исчезновению ПДДЕ, что подтверждает патологию на 
уровне дистальных отделов нервов [7]. Мышечная биопсия 
чаще выявляет 2-й тип атрофии мышечных волокон с явле
ниями денервации, реиннервации, реконструкции двига
тельной единицы [5]. 

Дифференциальный диагноз СИ проводят со всеми 
формами миотонии (дистрофической, холодовой, Томсона, 
хондродистрофической), гипокальциемией, амиотрофиче-
ским боковым склерозом, синдромом ригидного человека. 
Различия между СИ и СРЧ представлены в табл. 9. 

В лечении начальных проявлений СИ оправдано назна
чение противосудорожных средств, которые нередко при-
нодят к полному исчезновению симптомов болезни. Среди 
них предпочтение отдают препаратам с мембраностабили-
зирующим эффектом, которые уменьшают степень блокады 
К.+ каналов; карбамазепин (200-600 мг/сут), фенитоин, габа-
пентин [3, 4]. При их неэффективности средствами выбора 
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Таблица 9. Дифференциально-диагностические 
критерии СРЧ и СИ [5] 

Основные критерии 
Синдром 

ригидного человека 
Синдром Исаакса 

Преимущественное поражение 
Реакция двигательной активности: 

нервно-мышечная блокада 
блокада периферического нерва 
спинальная анестезия 
наркоз 
сон 
диазепам 
карбамазешш 

ЦНС 

уменьшается 
уменьшается 
уменьшается 
у.ченьшается 
уменьшается 
уменьшается 
не изменяется 

пне 

уменьшается 
уменьшается 
не изменяется 
не изменяется 
не изменяется 
не изменяется 
уменьшается 

терапии СИ являются КС, цитостатики, ПФ и ВВИГ [8]. 
С симптоматической целью используют препараты ботуло-
токсина (диспорт, ботокс), вводя их в пораженные мышцы. 

Прогноз при СИ неопределен. У части больных отмеча
ется длительное доброкачественное течение. Однако в боль
шинстве случаев наблюдается прогрессирующее ухудше
ние, приводящее к выраженным ограничениям в самооб
служивании. Летальные исходы при СИ редки и обычно 
связаны с присоединением соматических осложнений. 
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1.1.9. Энцефалит Расмуссена 

Энцефалит Расмуссена (ЭР, синдром Расмуссена) - хро
нический прогрессирующий фокальный энцефалит ауто
иммунной этиологии, проявляющийся полиморфными эпи-
гептическими приступами и очаговым поражением голов
ного мозга [4-7]. Впервые описан американскими врачами 
Т. Rasmussen и J. Obszewski в 1958 г. Чаще (в 86 %) проявля
ется в детском возрасте (6-10 лет). Заболевание встречается 
достаточно редко, менее чем в 1 % всех случаев симптома
тической эпилепсии [5]. 

Ранее эта патология рассматривалась как вариант вирус
ного энцефалита [2]. Патогенез ЭР раскрыт только в 2002 г. 
и рамках Международного конгресса, проходившего в Же
неве, где рассматривалась концепция аутоиммунных меха
низмов развития эпилепсии. Установлено, что механизм 
развития ЭР связан с выработкой AT к глутаматному ре-
i (ептору (GluR3), являющемуся антигенным пептидом. Вы
работка антител к GluR3 активирует нейротрансмиттерные 
рецепторы, открывает ионные каналы и активирует нейро
ны. Благодаря механизмам эксайтотоксичности, которые 
реализуются через глутаматные рецепторы, происходит ги-
Псль нейронов и астроцитов в ЦНС. Продолжению патоло
гического процесса способствуют воздействие цитокинов 
(фактора некроза опухоли-альфа, интерферона-гамма), обе
спечивающих проникновение AT через гематоэнцефаличе-
ский барьер и воздействие цитотоксических лимфоцитов 
(('ДЗ, СД8), содержащих гранзим-В, участвующий в расще
плении GluR3. На восприимчивость нейронов влияют им
ел у ногенетические факторы. У больных с ЭР установлена 
Высокая частота антигенов HLA: А2 (100 %), В44 (67 %), 
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DR4 (83 %) [6]. Особенностями морфологических наруше
ний при ЭР являются строго очаговые изменения в голов
ном мозге (глиоз или спонгиоз), захватывающие одну долю 
или гемисферу. Попытки выявления возбудителей болезни 
(особенно вирусной инфекции) в пораженных участках моз
га у больных с ЭР при биопсии или патоморфологическом 
исследовании не увенчались успехом [1]. 

Для ЭР характерно нормальное развитие ребенка до бо
лезни. Началу заболевания обычно предшествует инфекция 
перенесенная накануне более чем за 1 месяц. Клинические 
симптомы ЭР полиморфны и проявляются сочетанием эпи
лептических припадков, очаговых знаков на противополож
ной от пораженного полушария стороне и психическими 
расстройствами. В 70 % случаев заболевание дебютирует 
парциальными моторными приступами или эпилептическим 
статусом (21 %). В последующем эпилептический синдром 
носит полиморфный характер и проявляется в виде простых, 
сложных парциальных и вторично-генерализованных при
ступов, которые резистентны к назначению противосудо-
рожных препаратов [1, 4]. Спустя 1,5—2,5 года к ним присо
единяются постоянные локализованные миоклонии, которые 
обычно вовлекают мышцы лица и (или) верхние конечности 
и протекают без потери сознания [2]. Очаговая неврологиче
ская симптоматика зависит от локализации очага поражения 
серого вещества головного мозга и проявляется спастиче
ским гемипарезом, гемианопсией или афазией при пораже
нии доминантного полушария [4, 5]. Описаны случаи сочета
ния ЭР с прогрессирующей гемиатрофией лица (синдром 
Ромберга-Парри), что, по мнению авторов, имеет общую 
морфологическую основу - дегенерацию вещества мозга [7]. 
Психические расстройства при ЭР проявляются наруше
ниями поведения и быстро нарастающей кортикальной де-
менцией [1, 5]. В литературе подчеркивается возможность 
присоединения при ЭР синдрома преждевременного разви
тия [2]. Течение заболевания носит прогрессирующий ха
рактер, ремиссии не характерны. 
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Выделяют три стадии клинического течения ЭР: 
1) возникновение парциальных моторных, вторично-ге

нерализованных приступов с постприступным преходя
щим моторным дефицитом в конечностях (паралич Тодда) 
и последующим присоединением миоклоний; 

2) постепенное ухудшение моторных и психических 
функций, формирование стойких парезов конечностей, на
рушений чувствительности проводникового типа, дисфа-
эия, нарушение поведения; 

3) стабилизация состояния спустя 6 мес. - 10 лет от на
чала заболевания, уменьшение частоты приступов и двига
тельных нарушений либо прогрессирование с летальным 
исходом. 

Диагностика ЭР основана на характерной клинической 
картине, иммуноферментных исследованиях крови и ЦСЖ, 
результатах ЭЭГ и нейровизуализации. При КТ и МРТ вы-
являют резко асимметричную церебральную очаговую 
атрофию серого вещества головного мозга и расширение 
желудочковой системы [5]. Позитронно-эмисиоиная томо
графия с 18-флуоро-деокси-глюкозой позволяет выявить 
гнпометаболизм препарата в одной гемисфере. Суточный 
мониторинг ЭЭГ у больных с ЭР указывает на диффузное 
замедление основных фоновых ритмов, появление выра
женных стойких аритмичных дельта-волн, преобладание 
острых волн в одном полушарии [1]. Изменения при обще
клиническом анализе ЦСЖ для ЭР не характерны. Специ
фичным тестом для этой патологии является обнаружение 
антител к GluR3 в сыворотке и ЦСЖ [6]. 

Дифференциальную диагностику ЭР проводят с генуин-
ИОЙ и симптоматической эпилепсией вследствие широкого 
круга органических причин поражения головного мозга; 
дегенеративными заболеваниями (болезнь Миллса). Особую 
сложность представляет отличие ЭР от хронических очаго
вых вирусных энцефалитов. В отличие от ЭР их клинические 
проявления начинаются в более позднем возрасте (40 лет 
и старше). У больных преобладают когнитивные нарушения, 
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неадекватность поведения, псевдобульбарный синдром 
и признаки раздражения мозговых оболочек. Судорожный 
синдром в виде первично-генерализованных приступов 
и двигательные расстройства пирамидного типа отмечают
ся значительно реже. У большей части больных при иссле
довании ЦСЖ отмечается умеренный лимфоцитарный плео-
цитоз и (или) повышение содержания белка и положитель
ная полимеразная цепная реакция чаще к вирусу простого 
герпеса и вирусу Эпштейна-Барра, которые коррелируют 
с прогрессированием процесса. При проведении КТ (МРТ) 
головного мозга часто встречаются признаки очагового по
ражения головного мозга в лобно-височных, лобно-темен-
ных или глубинных отделах мозга [3]. 

Моно- или политерапия противосудорожньши препа
ратами, прием КС и цитостатиков при ЭР неэффективны 
[1, 2, 5]. Описано значительное улучшение в виде уменьше
ния числа эпиприпадков, которые сопровождались положи
тельной динамикой на одинофотониой эмиссионной томо
графии и МРТ в течение 5 лет после длительного приема 
ВВИГ в дозе 2 г/кг веса и метода иммуноабсорбции с изби
рательным удалением IgG из плазмы [6]. Известен положи
тельный результат устранения миоклонуса лица у больной 
с ЭР инъекциями ботулотоксина А в скуловую мышцу [4]. 
При отсутствии эффекта от консервативной терапии в каче
стве альтернативы у больных с ЭР рассматривается нейрохи
рургическое вмешательство - функциональная гемисфер-
эктомия, при котором эпилептические очаги разобщаются 
путем удаления соответствующих корковых структур. Час
тота стойких ремиссий после операций составляет 23-52 % [1]. 

Прогноз при ЭР чаще неблагоприятный. У выживших 
больных сохраняется стойкий моторный и когнитивный 
дефицит. 
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1.2. Системные аутоиммунные заболевания 
с вторичным поражением нервной системы 

В настоящее время выделена группа органонеспецифи-

ческих A3 с множественным поражением различных орга

нов и систем организма. В этих случаях вовлечение нерв

ной системы является только частью клинической картины 

И псегда носит вторичный характер. К этой группе относят-

| | | системные болезни соединительной ткани, среди кото

рых выделяют системную красную волчанку, антифосфо-

иипидный синдром, системную склеродермию, идиопати-

ческие воспалительные миопатии, синдром Шегрена. К этой 

же группе болезней относят системные васкулиты с пре

имущественным поражением артерий крупного калибра 

(болезнь Хортона, болезнь Такаясу), среднего калибра (узел

ковый полиартериит) и мелкого калибра (грануломатоз 

Негенера, болезнь Бехчета). 

ИЗ 



1.2.1. Системная красная волчанка 

Системная красная волчанка (СКВ, lupus erythematosa 
М32 по МКБ-10) - аутоиммунное ревматологическое забо
левание, характеризующееся гиперпродукцией широкого 
спектра органонеспецифических AT к различным компо
нентам ядра и иммунных комплексов, вызывающих воспа
лительное повреждение кожи, суставов, внутренних орга
нов и нервной системы [1, 2, 7]. Заболеваемость СКВ коле
блется от 4 до 250 случаев на 100 тыс. населения, наиболее 
часто развиваясь у женщин 15-40 лет (соотношение жен. : 
муж. = 10 : 1). Максимальный пик начала болезни - 15-25 
лет [4]. Риск развития или обострения СКВ выше во время 
беременности и послеродовом периоде. Выделяют следу
ющие варианты болезни; СКВ в пожилом возрасте, возни
кающий после 50 лет и протекающий благоприятно; СКВ 
с дебютом в молодом возрасте и менее благоприятным те
чением; неонатальная СКВ, развивающаяся через несколь
ко недель или месяцев после рождения ребенка от матери, 
страдающей этим заболеванием; подострая кожная волчан
ка, отличающаяся изолированным поражением кожи; СКВ 
с антифосфолипидным синдромом (20-30 %); лекарствен
ная СКВ на фоне приема изониазида, гидралазина, прокаи-
намида [7]. 

Патогенез СКВ связан с нарушениями преимуществен
но гуморального иммунитета и является прототипом 
антитело-вызванного расстройства. При СКВ обнаружива
ется более 100 различных AT к различным антигенам: 
1) протеинам плазмы; 2) мембранным антигенам (лимфоци
там, нейтрофилам, тромбоцитам, эритроцитам; 3) внутри
клеточным цитоплазматическим компонентам (микрофи-
ламентам, микротрубочкам, лизосомам, рибосомам); 4) ядер
ной ДНК, рибонуклеопротеинам и гистонам [7]. Преобладает 
(95 %) антинуклеарный фактор - гетерогенная популяция 
AT, реагирующих с различными компонентами клеточного 
ядра. Достаточно специфичны (50-90 %) AT к двуспираль-
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пой нативной ДНК и аутоантитела к малым ядерным ну-
клеотидам. Высокоспецифичны для СКВ аутоантитела 
к Sm-антигену, однако их выявляют только у 10-30 % па
циентов [4]. При сочетании СКВ с антифосфолипидным 
синдромом выявляют волчаночный антикоагулянт и кар-
диолипиновые AT. Системные нарушения при СКВ явля
ются результатом прямого воздействия AT и цитокинов на 
клеточную мембрану, формирования васкулопатии вслед
ствие отложения иммунных комплексов в тканях и актива
ции комплемента, а также воздействия цитотоксических 
Т-лимфоцитов. Предикторами СКВ рассматривают генети
ческие факторы, включающие дефект иммунорегуляторно-
10, иммуноэффекторного механизмов и влияние половых 
гормонов. У подавляющего числа больных имеет место со
четание нескольких факторов повреждения тканей: ишеми-
ческого, иммунологического и метаболического [3]. Пато-
морфологически для СКВ характерны лимфоцитарная ин
фильтрация дермы и эпидермы, некроз базальных клеток 
и кератиноцитов, истончение базальной мембраны (рис. 15). 

Клинические проявления СКВ характеризуются много
образием и различными вариантами течения даже у одного 
и того же пациента в течение болезни. Обычное начало 

Рис. 15. Микрофотография биопсии кожи при СКВ: отмечается лимфо
цитарная инфильтрация дермы и эпидермы, некроз базальных клеток 

и кератиноцитов, истончение базальной мембраны 
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заболевания с появления конституциональных симптомов 
в виде общей слабости, отсутствия аппетита, снижения 
массы тела и повышения температуры. Характерными кож
ными проявлениями СКВ являются эритема на носу и ще
ках (фигура бабочки), шее и груди (декольте) и в области 
крупных суставов. Типичны дискоидные очаги с гипереми-
рованными краями, инфильтрацией, рубцовой атрофией 
и депигментацией в центре, с закупоркой кожных фоллику
лов и телеангиоэктазиями [4]. Нередко встречается повы
шенная чувствительность кожи к солнечным лучам (фото
сенсибилизация), гнездная аллопеция; хейлит и безболез
ненные эрозии на слизистой оболочке полости рта; сетчатое 
леведо (при сочетании с антифосфолипидным синдрпо-
мом). Специфичным (90 %) является неэрозивный полиар
трит с вовлечением лучезапястных, коленных и мелких су
ставов кистей. Поражение внутренних органов отмечается 
у половины больных. Наиболее часто страдает сердце с во

влечением всех его оболочек. 
Особенно характерно разви
тие эндокардита Либмана-
Сакса, являющегося источни
ком кардиогенных эмболов [1]. 
В 75 % случаев при СКВ 
в разной степени страдают 
почки от невыраженной про
теи нурии до быстро прогрес
сирующего гломерулоиефри- 1 
та с сегментарной пролифе
рацией клубочков (рис. 16). 
Реже развивается волчаноч-
ный пневмонит, сухой или 
выпотной плеврит. 

В патологический про
цесс у 65-89,7 % больных во
влекаются структуры ПНС 
и ЦНС вследствие окклюзии 

Рис. 16. Микрофотография: сегмен
тарная пролиферация клубочков 

при люпус-нефрите 



церебральных сосудов малого диаметра за счет их иммуно-
комплексного воспаления, тромбоза и васкулитов в vasa 
nervorum [2]. Наиболее типичными неврологическими про
явлениями СКВ являются рецидивирующие ТИА, лакунар-
ni.ie и малые инфаркты головного мозга, дисциркуляторная 
шцефалопатия, риск развития которых выше при сочета
нии с антифосфолипидным синдромом [7]. Часто у боль
ных с СКВ отмечаются головные боли, соответствующие 
критериям головной боли мышечного напряжения и мигре
ни без ауры. Достаточно редко (7,3 %) отмечаются генера
лизованные или парциальные эпилептические приступы, 
асептические менингиты (1,4 %) и миелиты. Среди пораже
ний ПНС преобладают туннельные мононевропатии сре
динного, локтевого, лучевого, большеберцового нервов или 
их сочетания. У части больных встречается краниальная 
пли дистальная сенсорная симметричная аксонально-демие-
линизирующая ПНП, изменения в шейном отделе позво
ночника в виде атлантоокципитального подвывиха, узура-
ции тела позвонков и дисцита. У большинства больных 
имеет место сочетанное поражение ЦНС и ПНС, создавая 
картину энцефаломиелополиневропатии [3]. 

Психические расстройства развиваются у 60 % боль-
пых с СКВ, которые включают реактивную депрессию, 
острые психозы с быстро развивающимися когнитивными 
нарушениями. Выделяют большие и малые критерии ней-
ропсихических расстройств, связанных с СКВ. К большим 
диагностическим критериям относят психозы, судорожные 
приступы, очаговые двигательные или чувствительные 
нарушения, расстройства сознания. Малыми критериями 
считают парестезии, головные боли, псевдозастой дисков 
зрительных нервов, доброкачественную внутричерепную 
гипертензию, беспокойство, нарушение поведения. Нейро-
пеихиатрическую СКВ устанавливают на основании одно
го большого или одного малого признака, подтвержденную 
результатами характерных лабораторных либо инструмен
тальных исследований [2]. 
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Диагностика СКВ основана на использовании критери
ев Американской ревматологической ассоциации [5]. 

1. Фиксированная эритема на скулах, с распространени
ем к носогубной зоне. 

2. Эритематозные приподнимающие бляшки с прили
пающими кожными чешуйками и фолликулярными проб
ками; на старых очагах могут быть атрофические рубцы. 

3. Фотосенсибилизация. 
4. Безболезненные изъязвления в полости рта или носо

глотки. 
5. Неэрозивный артрит с поражением двух или более су

ставов, проявляющийся болью, отеком и выпотом. 
6. Плеврит или перикардит, подтвержденный клиниче

ски или с помощью эхокардиографии. 
7. Поражение почек: персистирующая протеинурия 

> 0,5 г/сут или цилиндрурия. 
8. Поражение ЦНС: судорожные приступы или психоз. 
9. Гемолитическая анемия, или лейкопения (< 4,О109/л) 

или тромбоцитопения (< 100-109/л). 
10. Повышенный титр антител - анти-ДНК, анти-Sm, 

волчаночному антикоагулянту, кардиолипину. 
11. Повышение титров антинуклеарного фактора (при 

отсутствии приема лекарственных средств, вызывающих 
СКВ). 

Диагноз СКВ устанавливают при обнаружении 4 или 
более из вышеперечисленных критериев. Для диагностики 
СКВ с неврологическими проявлениями широко использу
ют МРТ головного мозга для уточнения степени церебраль
ной атрофии и (или) очагового поражения. Установлено, что 
при этой патологии головной мозг поражается рано, даже 
до установления диагноза СКВ, а признаки его страдания 
являются предиктором нейропсихиатрических проявлений. 
По данным М. Petri et al., церебральная атрофия преоблада
ет у 18 % больных с СКВ, что высоко коррелирует с тре
вожным расстройством, а очаговые нарушения (напомина
ющие таковые при PC) обнаруживают в 8 % случаев [8]. 



Дифференциальный диагноз СКВ проводят с синдромом 
хронической усталости, фибромиалгией, нейроборрелио-
чом, смешанной криоглобулинемией в рамках гепатита С; 
системными васкулитами (грануломатозом Вегенера, узел
ковым полиартериитом, сывороточной болезнью); тромбо-
тической тромбоцитопенической пурпурой; ВИЧ-инфек
цией; злокачественными новообразованиями; реактивными 
артритами; широким спектром первичных неврологиче
ских и психических заболеваний. 

Лечение СКВ должно быть максимально индивидуали
зированным в зависимости от клинических проявлений 
и активности заболевания. Исключительно важное значе
ние имеет адекватная медикаментозная терапия. НПВС 
it стандартных терапевтических дозах можно применять 
для лечения скелетно-мышечных проявлений, лихорадки 
м серозита [2]. Гидроксихлорохин используют при пораже
ниях коней, суставов и конституциональных нарушениях. 
У больных с поражением нервной системы и невысокой 
активностью основного заболевания основное место отво
дится препаратам с антиоксидантным и метаболическим 
эффектами (актовегин, тиоктацид), высокодозными вита
минами группы В (мильгамма, нейрорубин) в сочетании 
с антиагрегантами и вазоактивными средствами [3]. При 
отсутствии эффекта назначают КС. Их доза у пациентов 
с низкой активностью составляет 10 мг/сут; с умеренной 
активностью - 20-40 мг/сут; с высокой активностью -
I мг/кг/сут или 500-1000 мг внутривенно капельно [4]. 
11репаратом выбора лечения волчаночного нефрита или по
ражения ЦНС является циклофосфамид. По данным К. Dus-
san et al., высокие дозы циклофосфамида (50 мг/кг в течение 
I дней) имеют преимущество над ежемесячным введением 
препарата в дозе 750 мг/кг [6]. С целью поддержания ремис
сии препаратами выбора могут быть азатиоприн или мето-
трексат. При быстро нарастающем нарушении функции 
жизненно важных органов и отсутствии эффекта от назна
чения названных средств используют ПФ. 
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В настоящее время прогноз у больных СКВ относитель
но благопрятный. Выживаемость через 10 лет составляет 
80 %, а через 20 лет - 60 %. К факторам неблагоприятного 
прогноза относят поражение почек, артериальную гипер-
тензию, мужской пол, начало заболевания до 20 лет и высо
кую активность процесса. 
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2008. - Vol. 35. - № 12. - P. 2348-2354. 

1.2.2. Антифосфолинидный синдром 

Антифоефолипидный синдром (АФС, синдром Хагеса) -
невоспалительное аутоиммунное заболевание, характеризу
ющееся наличием антифосфолипидных антител, проявляет
ся венозными и артериальными тромбозами, патологией бе
ременности и другими клиническими признаками [1, 2, 7]. 
Впервые описан английским ревматологом G. Hughes 
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в 1983 г. [6]. Распространенность АФС в общей популяции 
составляет 2-4 %. Заболевание встречается в любом возрас
те, чаще у женщин (жен. : муж. = 2 : 1) и преобладает у лиц 
европейской и азиатской расы [3]. Выделяют первичный, 
вторичный и катастрофический АФС. К первичному АФС 
относят все случаи его развития у лиц, не имеющих ранее 
каких-либо известных A3. Вторичный АФС развивается на 
фоне любых ревматических (особенно часто при системной 
красной волчанке) или иных A3, злокачественных новооб
разований, применении некоторых медикаментов [5]. Ката
строфический АФС (синдром Ашерсона) - редко встреча
ющаяся (до 1 %) форма болезни, которая проявляется муль-
тиорганным поражением: сердца, легких почек, печени, ЦНС, 
что обусловлено распространенными тромбозами артерий 
мелкого и среднего калибра [8]. Различают серопозитивную 
(с наличием антифосфолипидных AT) и серонегативную 
(при отсутствии классических серологических маркеров) 
форму заболевания [6]. 

В патогенезе АФС ведущая роль принадлежит наруше
ниям гуморального иммунитета в форме выработки AT 
к различным компонентам мембран тромбоцитов и эндоте
лию сосудов [1]. Наиболее специфичными для АФС счита
ют волчаночный антикоагулянт, так обозначают антитела, 
которые, связываясь in vitro с фосфолипидами тромбоци
тов, способствуют патологической гиперкоагуляции [5]. 
Важную роль играют AT к кардиолипину, фосфатидилино-
зитолу, фосфатидилсерину и фосфолипид-связывающим 
белкам. Белки плазмы, связанные с фосфолипидами кле
точных мембран (протромбин, бета2-гликопротеин 1, низ
ко- и высокомолекулярные кининогены) служат кофактора
ми, в присутствии которых фосфолипиды связываются с AT. 
Выработка антител к бета2-гликопротеину-1 нарушает есте
ственную антикоагулянтиую активность [2]. В результате 
аутоиммунной васкулопатии, прокоагуляционного состоя
ния и (или) тромботических изменений в сосудах происхо
дит их окклюзия, которая часто носит рецидивирующий 
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характер [7]. При АФС поражаются преимущественно ка
пилляры, артерии и вены различного диаметра в различ
ных органах и системах. 

Клинические проявления АФС полиморфны, так как 
включают тромбозы периферических артерий и вен, пора
жение кожи, мышц, суставов, внутренних органов, нервной 
системы или акушерскую патологию в различных сочета
ниях [6]. Кожные проявления АФС многообразны: сетчатое 
леведо «livedo reticularis» - в виде синеватых пятен пре
имущественно на нижних конечностях, которые усилива
ются при низкой температуре; поверхностная точечная ге
моррагическая сыпь; некроз кожи пальцев кистей и стоп; 
кровоизлияния в ногтевое ложе; подошвенная и ладонная 
эритема; хронические язвы голеней [7]. Поражение сердца 
при АФС наблюдается в форме поражения клапанов, мио
карда, коронарных сосудов или инфарктов миокарда. Часто 
развивается стойкая артериальная гипертензия, обуслов
ленная патологией почек [1]. Поражение легких в ряде слу
чаев сопровождается тромбоэмболией легочной артерии 
или легочной гипертензией. Патология печения проявляет
ся симптомом Бадда-Киари, который характеризуется уве
личением печени на фоне некоррегируемого асцита при от
сутствии признаков сердечной недостаточности [5]. Харак
терным признаком АФС является акушерская патология, 
включающая два и более спонтанных аборта в анамнезе; 
внутреннюю гибель плода; токсикоз второй половины ге-
стации; пре- и эклампсию; задержку внутриутробного раз
вития плода; преждевременные роды [3]. 

Поражение нервной системы наблюдается в 60 % всех 
случаев АФС, причем, по нашим данным, у 37,5 % больных 
с первичным АФС неврологические проявления преоблада
ют либо встречаются изолированно в клинической картине 
заболевания. Спектр клинических симптомов настолько ши
рок, что может «имитировать» практически любую невро
логическую патологию. Характер неврологических нару
шений представлен в табл. 10 [4]. 
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Т а б л и ц а 10. Неврологические нарушения при первичном АФС 

Клинические проявления Число больных % 

И нфаркт мозга 15 46,9 
ТИА 6 18,8 
Мигрень 4 12,6 

Эпилептические припадки 2 6,2 
Паркинсонизм 2 6,2 
Хорея 1 3,1 
Полиневропатия 1 зл 
Деменция 1 3,1 
Всего больных 31 100 

По данным большинства исследователей, острое наруше
ние мозгового кровообращения в форме ТИА или инфарктов 
мозга является самым частым (до 90 %) неврологическим 
проявлением АФС [1, б]. Их особенностями являются: воз
никновение в молодом возрасте; преобладающее развитие 
в интрацеребральных сосудах обоих каротидных бассейнов; 
склонность к повторным нарушениям; хороший регресс не
врологической симптоматики за счет малых, чаще лакунар-
пых инфарктных очагов [4]. У части больных с АФС наблю
даются мигренозные приступы, соответствующие классифи
кационным критериям мигрени без ауры, мигрени с аурой 
пли «обезглавленной» мигрени (т. е, приступы только в виде 
ауры). Эпилептические припадки при АФС встречаются 
нечасто в виде постинсультной эпилепсии [6]. Достаточно ред
ко при АФС описаны экстрапирамидные расстройства в фор
ме синдрома паркинсонизма с преобладанием акинезии, ри
гидности, гемихореи, гемидистонии, гемибаллизма [1]. В еди
ничных случаях АФС сочетается с ПНИ. Комбинация livedo 
reticularis и мультиинфарктного состояния с исходом в де-
менцию обозначается как синдром Снеддона [7]. 

Диагностика АФС основана на критериях, предложен
ных на международной конференции в Саппоро (Япония) 
и 1999 г. (изложены в табл. 11). Для постановки диагноза 
АФС необходимо наличие одного клинического и одного 
лабораторного критерия [3]. 
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Т а б л и ц а II. Диагностические критерии АФС 

Клинические критерии 

Сосудистый 
тромбоз 

Один или более клинический эпизод 
артериального, венозного тромбоза или тромбоза 
мелких сосудов, кровоснабжающих любой орган 
и ткань. Наличие тромбов должно быть 
подтверждено допплсровским 
(ангиографическим, МР-АГ) исследованием 
или морфологическими данными 
(наличие тромбоза без значительного воспаления 
в сосудистой стенке) 

Акушерская 
патология 

Один (или более) случай необъяснимой гибели 
морфологически нормального плода после 
10 недель беременности 

Одни (или более) преждевременные роды 
морфологически нормального новорожденного 
до 34 недель беременности по причине тяжелой 
преэклампсии или выраженной плацентарной 
недостаточности 

Три (или более) необъяснимых спонтанных аборта 
до 10 недель беременности при отсутствии 
анатомических, гормональных и хромосомных 
аномалий у матери и отца 

Лабораторные критерии 

Антитела 
к кардиолипину 

Выявление lgG и/или IgM в среднем и высоком 
титре в двух или более случаях в течение 6 недель. 

Выявление бста2-гликопротсин-1-зависимых 
антител 

Волчаночный 
антикоагулянт 

Удлинение времени фосфолипид-зависимых тестов 
коагуляции 

Неспособность к коррекции нарушений 
свертываемости при смешении с нормальной 
или обедненной тромбоцитами плазмой 

Коррекция добавлением избытка фосфояипидов 
Исключение других коагулопатий 
Положительный ответ при лабораторном контроле 

в двух или более случаях в течение 6 недель 

При лабораторных исследованиях у больных с АФС так
же выявляют тромбоцитопению (как следствие гиперкоагу
ляции), низкий титр антинуклеарных AT, в 30 % случаев 
ложноположительную реакцию Вассермана [7]. Для под-
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тверждения сосудистого характера процесса предпочтение 
отдается проведению МРТ головного мозга или МР-АГ. 

Для иллюстрации клинической картины первичного 
ЛФС приводим наблюдение. 

Больной Л., 45 лет, водитель дальних рейсов, эпизодически на 
протяжении четырех лет отмечал повышение АД до 180/100 мм рт. ст. 
Болен 6 мсс, когда после физического и эмоционального напряже
ния развился приступ онемения в правой руке с последующей сла
бостью в ней и расстройством речи типа моторной афазии, сопро
вождающийся диффузной головной болью продолжительностью до 
6 ч. В последующем аналогичные приступы повторялись 1-2 раза 
в мес, иногда на фоне повышенного или нормального АД. Про
должительность приступов колебалась от 5 ч до 1,5 сут. В межпри-
ступный период чувствовал себя удовлетворительно. Неоднократно 
лечился стационарно по поводу ТИА в левом карогидном бассейне 
на фоне артериальной гипертензии. При МРТ головного мозга 
и МР-АГ: в T , w режиме обнаружен очаг пониженной плотности 
у наружного края левого бокового желудочка 10x7 мм (рис. 17) и ги
поплазия правой позвоночной артерии. Объективно повышенного 
питания, АД 150/90 мм рт. ст. Эмоционально лабилен, тревожен. 
Намечены рефлексы орального автоматизма. Сила в конечностях 
достаточная, мышечный тонус не изменен. Сухожилыю-перио-
стальные рефлексы оживлены D = S, чувствительность и координа
ция в норме. На 4-й день пребы
вания в стационаре повторился 
приступ онемения в правой по
ловине лица и руки, слабости 
в ней, расстройством речи, ко
торый сопровождался умерен
ной головной болью и подъе
мом АД до 150/90 мм рт. ст. 
В неврологическом статусе в 
этот период определялись вы
раженный центральный парез 
VII и XII пар черепных нервов, 
монопарез правой руки с гипе-
стезией по брахиоцефальному 
типу и умеренная моторная афа
зия. Приступ продолжался 6 ч, 
затем все симптомы регресси
ровали. В анализе крови опреде
лялись легкая тромбоцитопения 
48000-10% (норма 52000-109/л), 

Рис. 17. МРТ головного мозга 
больного Л., 45 лет с диагнозом 
первичный АФС: в T 2 W режиме 
очаг пониженной плотности у на
ружного края левого бокового же

лудочка 10 х 7 мм 
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высокий титр антикардиолипиновых антител класса IgG (46 OPI, 
норма < 12 GPI), средний титр антител к (32-гликопротеину I класса 
IgM 9,4 U/ml (норма < 8 U/ml). ЭКГ: синусовый ритм, вертикальное 
положение электрической оси сердца. Окулист: острота зрения 1,0, 
на глазном дне гипертоническая ангиопатия. УЗИ брахиоцефаль-
ных артерий: легкое снижение скорости линейного кровотока по 
правой позвоночной артерии. 

Таким образом, у больного наблюдались рецидивиру
ющие ТИА с исходом в лакунарный инфаркт мозга в левом 
каротидном бассейне и два лабораторных признака, ха
рактерных для АФС. Отсутствие иных A3 указывало на 
«достоверный» первичный АФС. В представленном наблю
дении особенностью клинической картины была изолиро
ванная неврологическая симптоматика без системных 
проявлений. 

Дифференциальную диагностику первичного АФС про
водят с вторичным АФС (на фоне системных васкулитов, 
системной красной волчанки, тромбофилии, тромбоцито-
пенической пурпуры, тромбангиите Винивартера-Бгоргера, 
ДВС-синдроме), септическим состоянием. Первичный АФС 
с неврологическими проявлениями необходимо дифферен
цировать с широким кругом неврологических заболева
ний. Среди лиц молодого возраста, перенесших инфаркт 
мозга, всегда следует заподозрить АФС, так как уже выше 
сказано, что поражение ЦНС может опережать системные 
проявления либо встречаться изолированно. 

Лечение первичного АФС включает назначение непря
мых антикоагулянтов [5]. В случаях доказанного тромбо
за любой локализации терапию начинают с назначения 
низкомолекулярных гепаринов (фраксипарин) в течение 
5 дней. Одновременно назначают варфарин (5 мг/сут) до до
стижения показателя международного нормализованного 
отношения (MHO), равного 2,0-3,0. После чего подбирает
ся доза варфарина для постоянной терапии, ориентируясь 
на целевое значение MHO [3]. Терапию нетромботических 
осложнений (клапанная патология), либо безсимптомиых 
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серопозитивных случаев АФС проводят назначением аспи
рина (75—100 мг/сут). У пациентов с рецидивирующими 
ТИ.А с антиагрегантной целью дополнительно назначают 
пснтоксифиллин (600-1200 мг/сут) или дипиридамол (50-
75 мг/сут) [1]. При полиорганном поражении (в том числе 
катастрофическом АФС) и (или) высокой иммунологиче
ской активности процесса проводят пульс-терапию КС, 
ВВИГ в стандартной дозе или ПФ с удалением 2-3 литров 
плазмы на курс [8]. При рецидивирующем характере про
цесса назначают комбинацию преднизолона и циклофос-
фамида [4]. 

Прогноз при первичном АФС относительно благопри
ятный. Худший прогноз отмечен у больных с катастрофи
ческим АФС. Повторные ТИА, связанные с АФС, приводят 
к развитию деменции. 
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1.2.3. Идиопатические воспалительные миопатии 

Идиопатические воспалительные миопатии (ИВМ, МЗЗ 
по МКБ-10) - группа аутоиммунных ревматических забо
леваний, основным проявлением которых является мышеч
ная слабость, связанная с воспалением поперечно-полосатой 
мускулатуры [1, 4, 5]. Распространенность ИВМ в популя
ции колеблется от 1 до 5 случаев на 100 тыс. населения [3]. 
ИВМ могут встречаться как в виде самостоятельных нозо
логических форм, так и в качестве отдельных синдромов 
при различных A3. Наиболее частыми клиническими фор
мами ИВМ являются полимиозит (ПМ), дерматомиозит 
(ДМ) и миозит с внутриклеточными включениями (МВВ -
inclusion body myositis). ДМ и ПМ страдают взрослые и дети, 
чаще женщины. МВВ чаще встречается у лиц старше 50 лет, 
преобладает у мужчин (муж.: жен. = 3 : 1). Синдромальный 
характер ИВМ имеет место при склеродермии, системной 
красной волчанке, ревматоидном артрите (перекрестные 
синдромы) либо носит паранеопластический характер, со
четаясь со злокачественными новообразованиями [4]. 

В основе патогенеза ИВМ лежит аутоиммунное воспа
ление, причем органами-мишенями являются мышцы и ко
жа (при ДМ). Развитие ИВМ сопровождается секрецией ци-
токинов, активации антигенпрезентирующих клеток, син
тезом широкого спектра миозит-специфических AT [1]. 
К их числу относятся AT к аминоацетилсинтетазам транс
портной РНК, а первую очередь к гистидин-синтетазе 
(J0-l). При МВВ данные антитела отсутствуют. Имеются 
особенности клональной экспансии при различных формах 
ИВМ. Так, при ДМ мышечное повреждение связано с лим-
фоцитарной инфильтрацией комплемент-вызванных цито-
токсических AT и CD4 + лимфоцитов, направленных против 
микроваскуляторного русла скелетных мышц. Микроангио-
патия ведет к ишемии мышечных волокон, микроинфар
ктам и вторичному воспалению. При ПМ и МВВ, напротив, 
наблюдается прямое поражение мышц цитотоксическими 
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С08+лимфоцитами и макрофагами [5]. Патоморфологически 
для ДМ и ПМ характерна локальная перифасцикулярная 
мононуклеарная инфильтрация, в которой атрофические 
волокна располагаются по периферии пучков (рис. 18). 
Типичными нарушениями для МВВ являются нитевидные 
включения в цитоплазму или ядро мышечных волокон [5]. 

Клинические проявления у большинства больных с ИВМ 
развиваются постепенно в течение нескольких лет с появ
ления общей слабости, недомогания, болей неопределенной 
локализации, субфебрилыюй температуры. Затем медлен
но присоединяется поражение скелетной мускулатуры, ко
торое проявляется симметричной слабостью в мышцах про
ксимальных отделов верхних и нижних конечностей, шеи, 
спины, плечевого или тазового пояса. У половины больных 
имеют место отек и уплотнение пораженных мышц [4]. 
Мышечные атрофии для ИВМ не характерны и могут появ
ляться только на поздних стадиях заболевания. Вторым ве
дущим клиническим признаком (особенно при ДМ) являет
ся поражение кожи в форме эритематозной сыпи на голове, 
лбу, верхних веках, скулах, крыльях носа, носогубном тре
угольнике, груди (зона декольте), плечах (шаль), над локте
выми, коленными, пястно-фаланговыми суставами [3]. 
Другим характерным 
признаком ДМ яв
ляется покраснение, 
шелушение и трещи
ны на коже ладоней 
(«рука механика»). 
'Значительно реже 
при ИВМ поражают
ся мелкие суставы 
конечностей, сердце 
(20 %), отмечаются за
труднение при дыха
нии, связанные со сла
бостью дыхательных 

Рис. 18. Микрофотография поперечного 
сечения мышцы при ДМ/ПМ: определяется 
локальная мононуклеарная инфильтрация, 

расположенная перифасцикулярно 

129 



мышц [1]. Клинической особенностью МВВ является очень 
медленное развитие асимметричной слабости и атрофии 
не только в проксимальных, но и дистальных отделах ко
нечностей [5]. 

Вовлечение нервной системы при ИВЛ встречается не
редко и проявляется болями и (или) сенсорными наруше
ниями в конечностях, особенно у больных с псевдомиопа-
тическими и псевдомиастеническими формами. Для ИВЛ 
характерно снижение сухожильно-периостальных рефлек
сов, отсутствие вегетативных и трофических нарушений 
конечностей [4]. 

Диагностика ПМ/ДМ основана на клинических данных, 
результатах лабораторных, ЭМГ-исследований, биопсии 
мышц и включает 9 признаков [3]: 

1. Поражение колеи: 
а) эритематозная сыпь на веках; 
б) признак Готрона (пурпурно-красная, шелушащаяся, 

атрофическая эритема или пятна на разгибательной поверх
ности кистей над суставами); 

в) эритема на разгибательной поверхности конечностей 
над локтевыми и коленными суставами. 

2. Слабость в проксимальных отделах верхних и ниж
них конечностей или туловище. 

3. Повышение уровня креатинфосфокиназы и (или) аль-
долазы в сыворотке крови. 

4. Боли в мышцах при пальпации или миалгии. 
5. Миопатический паттерн изменений потенциалов дви

гательных единиц низкой амплитуды при игольчатой ЭМ 
(рис. 19) с преобладанием нарушений в проксимальных от« 
делах верхних и нижних конечностях, специфичность ко
торых составляет 87 % [2]. 

6. Обнаружение AT к гистидин синтетазе (J() - 1). 
7. Недеструктивный артрит или артралгии. 
8. Признаки системного воспаления (лихорадка выше 

37 °С, увеличение концентрации С-реактивного белка или 
увеличение СОЭ более 20 мм/ч). 
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I'не. 19. ЭМГ при ПМ: потенциалы двигательных единиц, записанные 
С использованием игольчатых электродов: низкой амплитуды и дли

тельности, полифазные 

9. Морфологические изменения при биопсии, соответ
ствующие воспалительному миозиту (воспалительные ин
фильтраты в скелетных мышцах с дегенерацией или некро
зом мышечных волокон; активный фагоцитоз или признаки 
активной регенерации). 

Использование данных критериев позволяет диагностиро-
иать ДМ (чувствительность 94,1 %, специфичность 90,3 %) 
при наличии по крайней мере одного типа поражения кожи 
и не менее четырех других признаков (пункты 2-9). Диагноз 
IIM (чувствительность 98,9 %, специфичность 95,2 %) уста
навливают при наличии не менее четырех признаков (пун
кты 2-9). 

Дифференциальную диагностику ИВЛ проводят с на
следственными мышечными дистрофиями (Дюшенна и Бек-
Кера) и спинальными атрофиями (Кугельберга-Веландера, 
Тея-Сакса); метаболическими (болезнь МакАрдла, дефицит 
мальтазной кислоты, карнитина), эндокринными (гипер-
п гипотироз, гипер- и гипопаратиреоз) и лекарственными 
(прием КС, статинов) миопатиями; миастенией гравис или 
MI астеническим синдромом Ламберта-Итона; семейной спа
стической параплегией (болезнь Штрюмпеля); травмами, 
опухолями и воспалительным поражением спинного мозга 
(снондилоцисцит, эпидуральный абсцесс) [8]. 

Лечение ИВМ в значительной степени остается эмпири
ческим. Медикаментозную терапию ИВМ следует назначать 
как можно раньше, так как в этих случаях наблюдается 
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наиболее благоприятный исход. Препаратами первой ли
нии являются КС, суточная доза которых подбирается ин
дивидуально в зависимости от тяжести состояния и обычно 
составляет 1 мг/кг/сут. Улучшение состояния в отличие от 
других A3 наступает медленнее [4]. При отсутствии поло
жительной динамики в течение 4 недель дозу следует уве
личить до 2 мг/кг/сут. После стабилизации состояния в виде 
увеличения силы в конечностях, нормализации уровня кре-
атинфосфокиназы дозу препарата постепенно снижают до 
поддерживающей. Пульс-терапия КС при ИВМ редко эф
фективна. Полный или частичный «ответ» на прием адек
ватной дозы КС удается достигнуть у 75-90 % больных [1]. 
Препаратами второй линии являются метотрексат (7,5-
25 мг/нед.), азатиоприн (2-3 мг/кг/сут). циклоспорин А 
(5 мг/кг/сут). Имеются сообщения об эффетивности мико-
фенолата мофетила (500-1000 мг/сут), инфликсимаба, ри-
туксимаба в дозе 375 мг/м2 [3]. По данным J. Edge et al, при
ем микофенолата мофетила в течение 4-8 недель привел 
к улучшению у 10 из 12 больных. Авторы отмечают хоро
шую переносимость препарата и единичные побочные эф
фекты в виде повышения печеночных ферментов [7]. ВВИГ 
эффективны при ИВМ, однако их позитивный результат со
храняется кратковременно (в среднем 6 недель) [6]. ПФ про
водят в резистентных к иной терапии случаях. 

Прогноз у больных с ИВМ в целом благопрятный. 
Выживаемость составляет 90 % через 5 лет после установ
ления диагноза [3]. 
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1.2.4. Системная склеродермия 

Системная склеродермия (СС, системный склероз, М34.9 
но МКБ-10) - аутоиммунное заболевание соединительной 
ткани, характеризующееся распространенными нарушени
ями микроциркуляции, фиброзом кожи, внутренних орга
нов и поражением нервной системы [1, 3, 5]. Распространен
ность СС различается между отдельными географическими 
кхнами и этническими группами. Первичная заболевае
мость колеблется от 3,7 до 19 случаев на 1 млн населения. 
' )та патология чаще встречается у женщин (жен. : муж. = 
5 -7 : 1) в возрасте 30-60 лет. Выделяют несколько форм СС: 
диффузную, лимитированную, склеродермию без склеро
дермы {scleroderma sine scleroderma), перекрестные синдро
мы {overlap - syndromes), ювенильную склеродермию и пре-
склеродермию [1]. Диффузная форма отличается быстрым 
(в течение одного года) генерализованным поражением 
кожи конечностей, лица, туловища, ранним развитием син
дрома Рейно и висцеральной патологии. Лимитированная 
форма характеризуется длительным периодом изолирован
ного феномена Рейно, поздним присоединением легочной 
i ипертензии, телеангиэктозии и склеродактилии. Склеро
дермия без склеродермы отличается синдромом Рейно, фи-
брозом внутренних органов при отсутствии характерных 
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изменений кожи. Перекрестные синдромы объединяют СС 
с одним или несколькими заболеваниями соединительной 
ткани, такими как дерматомиозит, ревматоидный артрит, 
системная красная волчанка [3]. Ювенильная склеродермия 
начинается у лиц до 16 лет, отличается очаговым или ли
нейным поражением кожи, наклонностью к раннему обра
зованию контрактур суставов конечностей и нерезко выра
женной висцеральной патологией [8]. Пресклеродермией 
называется состояние изолированного синдрома Рейно в со
четании с капилляроскопическими или иммунологически
ми нарушениями, характерными для СС [3]. 

Патогенез заболевания обусловлен поражением микро-
циркуляторного русла и аномальным фиброзом различных 
тканей. Их механизмы связаны с нарушениями гуморального 
и клеточного иммунитета. Число В-лимфоцитов при этой па
тологии в норме, однако наблюдается их гиперактивность. 
Следствием этого является повышенная выработка специфич
ных для этого заболевания склеродермаспецифических AT [3]. 
К их числу относятся AT к топоизомеразе-1 (Scl-70), кото
рые чаще выявляются при диффузной форме. Присутствие 
данных AT в сочетании с носительством HLA-DR3/DRW52 
в 17 раз увеличивает риск развития легочного фиброза. 
Антицентромерные аутоантитела (АЦА) обнаруживаются 
у 20 % больных с лимитированной формой заболевания. 
Scl-70 и АЦА считают иммунологическими маркерами докли
нической стадии СС [1], У 20-25 % больных СС и поражени
ем почек выявляются аутоантитела к РНК-полимеразе-Ш. 
Помимо вышеперечисленных, но с меньшей частотой, выявля
ются другие антитинуклеолярные антитела, в том числе к дру
гим типам коллагена из-РНП, Ц-РНП, ревматоидному факто
ру и др. У 96 % больных с СС имеют место хромосомные 
нарушения, такие как разрывы хроматид, транслокация и де-
леция, что чаще носит приобретенный характер. Значение по
добных хромосомных аномалий окончательно не выяснено [5]. 

Нарушения клеточного имхмунитета чаще связаны с по* 
вышенной продукцией CD 4 + , дисбалансом Т-хелперов 1-го 
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и 2-го типов, снижением Т-супрессоров. Избыточное коли
чество Т-хелперов сопровождается их скоплением вокруг 
мелких сосудов и придатков кожи. Установлена взаимо
связь между выраженностью Т-клеточной инфильтрации 
и экспрессией молекул адгезии эндотелиальными клетка
ми, которые играют основную роль в миграции лейкоцитов 
через эндотелий и их тканевой локализации [1]. В результа
те иммунных реакций в строме кожи наблюдается плазма
тическое пропитывание и мукоидное набухание, что потен
циально обратимо. На следующей стадии СС скопление фи-
бробластов в периваскулярном пространстве и избыточный 
синтез коллагена приводят к его отложению во многих тка
нях с их последующим фиброзом [3]. В патогенезе феноме
на Рейно как частого проявления СС лежит сочетание не
скольких ключевых факторов: изменения эндотелия сосу
дистой стенки, внутрисосудистые нарушения (активация 
тромбоцитов, ослабление фибринолиза, повышенная вяз
кость крови), изменение нейронального контроля за тону
сом сосудов [4]. 

Клиническая картина СС полиморфна и широко варьи
рует в зависимости от клинической формы, варианта тече
ния и преобладающей патологии. В дебюте заболевания 
у части больных наблюдаются неспецифические симптомы 
интоксикации: слабость, потеря веса, утомляемость, повы
шение температуры [3]. Частым (до 90 %) признаком всех 
форм СС является феномен Рейно, который носит вторич
ный характер и проявляется симметричным изменением 
окраски кожи кистей рук, реже ног или лица. Этот симптом 
имеет стадийное течение (побледнение, цианоз, покрасне
ние), часто сопровождается онемением, жжением и паре-
стезиями в руках, усиливаясь в холодное время года [2]. 
Самым специфическим признаком СС является изменение 
кожи, которое включает ее уплотнение (склеродерма) и ис
тончение, всегда начинаясь с пальцев кистей (склеродакти-
л ия) в виде отека, индурации и последующей атрофии [5]. 
К числу других кожных проявлений относится уменьшение 
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апертуры рта (симптом «кисета»), язвы и сухая гангрена 
дистальных фаланг пальцев, гиперпигментация, утолще
ние и укорочение уздечки языка [3]. 

Диффузная форма СС характеризуется частыми экстра-
дермальными проявлениями в виде поражения суставов, 
сухожилий, мышц, костей; полиартралгиями, симптомом 
«трения сухожилий» при сжатии пальцев, акроостеолизом 
дистальных фаланг, сгибательнъши контрактурами, пре
имущественно суставов кистей, слабостью мышц прокси
мальных отделов конечностей [3]. К числу характерных 
висцеральных признаков этой формы СС относят пораже
ние желудочно-кишечного тракта, легких, сердца, почек [8]. 
Вовлечение желудочно-кишечного тракта наиболее часто 
проявляется гипотонией, стриктурами или язвами нижней 
трети пищевода. Типичными признаками поражения лег
ких является их интерстициальный фиброз и легочная 
артериальная гипертензия [5]. Патология сердца при СС 
не выражена и наиболее часто характеризуется фиброзом 
миокарда, аритмиями, различными видами нарушений про
водимости, адгезивным либо экссудативным перикарди
том. Вовлечение почек наблюдается у половины больных 
с СС, что особенно опасно возможным склеродермическим 
почечным кризом [3]. Лентовидная форма СС «en coup 
de sabre - удар саблей» может проявляться прогрессиру
ющей гемиатрофией мягких тканей лица (синдром Ром-
берга-Парри). 

Поражение нервной системы наблюдается у 10-15 % боль
ных с преимущественно диффузной формой заболевания [6]. 
Преобладает патология ПНС с наиболее частыми вторич
ными проявлениями в виде невралгии тройничного нерва, 
полиневропатии или различных туннельных синдромов [2]. 
Тригеминальная невралгия носит одно- либо двусторонний 
характер, проявляется сенсорными нарушениями и (или) 
болями в зоне II и III ветвей. Полиневропатия имеет аксо-
нальную локализацию в виде парестезии, онемения или бо
лей в нижних и верхних конечностях. Среди всех туннель-
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пых синдромов при СС чаще других встречается синдром 
1апястного канала, который проявляется утренним онеме
нием пальцев рук, усиливающимся при пассивных движе
ниях в лучезапястном суставе (проба Фалена). Поражение 
ЦНС для СС нехарактерно и редко встречается в форме 
Острых преходящих психотических нарушений, эпилепти
ческих припадков, деменции и головных болей [6, 8]. 

С целью верификации диагноза СС используют крите
рии Американской ревматологической ассоциации, кото
рые включают один «большой» и несколько «малых» при
знаков. «Большим» критерием СС является симметричное 
утолщение, уплотнение и индурация кожи над пястно-
фаланговыми, плюсне-фаланговыми суставами, а также 
к области грудной клетки и живота. К числу «малых» кри
териев СС относят: 1) склеродактилию; 2) дигитальные руб
чики (участки западения кожи на кончиках пальцев типа 
«крысиного укуса»); 3) двусторонний базальный легочный 
фиброз. Для постановки диагноза СС должен быть «боль
шой» или по крайней мере два «малых» критерия [3]. 

Для подтверждения диагноза СС используют лабора
торные, инструментальные и нейровизуолизационные ис
следования. Изменения в общеклинических анализах крови 
мри СС носят неспецифический характер: гипохромная ане
мия, повышение СОЭ (у 50 %), снижение гематокрита. Ха
рактерные для СС нарушения в биохимическом анализе 
крови отсутствуют. При иммунологических исследованиях 
антинуклеарные AT в умеренном титре выявляют у 95 % 
больных [3]. Диагностическую значимость представляет 
определение AT к топоизомеразе - 1 (Scl-70). Высокой спе
цифичностью для СС обладают результаты капилляроско
пии ногтевого ложа, которые выявляют характерные нару
шения в виде дилятации и редукции капилляров, нерав
номерное кровенаполнение и диапедезные кровоизлияния 
и периваскулярных зонах [1]. Набор специальных инстру
ментальных исследований внутренних органов при СС 
определяют индивидуально руководствуясь клинической 
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картиной. В случаях СС с неврологическими нарушениями 
используют КТ (МРТ) головного мозга, при которых у ча
сти больных обнаруживают мелкие очаги демиелинизации, 
напоминающие таковые при PC, множественные кальцифи-
каты или атрофию гиппокампа. По мнению Н. Verhelst 
et al., атрофия гиппокампа является ранним симптомом 
лентовидной формы СС «en coup de sabre», даже при отсут
ствии типичных кожных признаков заболевания [7]. 

Дифференциальный диагноз СС проводят с заболевани
ями склеродермической группы (диффузным эозинофиль-
ным фасциитом, склеродермой Бушке, мультифокальным 
фиброзом, псевдосклеродермией), идиопатическим синдро
мом Рейно, другими первичными заболеваниями нервной 
системы (невралгией тройничного нерва, синдромом запяст
ного канала, PC и др.). Отличиями первичного идиопатиче-
ского феномена Рейно являются его начало в более молодом 
возрасте (в среднем в 13 лет); двухфазные проявления с пре
обладанием цианоза или гиперемии; распространенный ха
рактер цианоза; наличие дистального гипергидроза; отсут
ствие болевого синдрома [1]. 

Рекомендациями общего плана для больных с СС яв
ляются ограничение длительного воздействия холода, ви
брации, прямых солнечных лучей, ношение варежек, шер
стяных носков, головных уборов в холодное время, пре
кращение курения и употребление кофе [3]. Основными 
направлениями медикаментозного лечения являются сосу
дистая, противовоспалительная и антифиброзная терапия. 
Сосудистая терапия направлена на лечение синдрома Рейно 
и включает блокаторы кальциевых каналов (нифедипин), 
средства для улучшения микроциркуляции (пентоксифил-
лин), ингибиторы фосфодиэстеразы (силденафил), аналоги 
простациклина (вазопростан). Противовоспалительные пре
параты используют на ранней (воспалительной) стадии СС 
и при быстропрогрессирующем течении. Средствами выбо
ра являются нестероидные противовоспалительные средства 
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(IШВС) наш, нимесил, КС в небольших дозах (не выше 15-
20 мг/сут), циклофосфамид, метотрексат [5]. В резистент
ных случаях, особенно у больных с деменцией, по данным 
Shergill В. et al, высоко эффективны ВВИГ [6]. С целью 
антифиброзной терапии назначают D-пенициламин 250-
^00 мг/сут [1]. Неврологические нарушения при СС корре
лируют аналогично протоколам терапии первичных забо
леваний. 

Прогноз при СС неблагоприятный и зависит от кли
нической формы и течения заболевания [1]. Пятилетняя 
иыживаемость у больных с СС в среднем составляет 68 %. 
Худший прогноз наблюдается при диффузной форме, возрас
те начала болезни старше 45 лет, у лиц мужского пола, пора-
леснии внутренних органов в первые годы заболевания [3]. 
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1.2.5. Синдром Шегрена 

Синдром Шегрена (СШ, синдром сухих слизистых обо
лочек, М35.0 по МКБ-10) - хроническое аутоиммунное за
болевание, характеризующееся лимфоцитарной инфиль
трацией, нарушением функции экзокринных желез, что 
приводит к патологической сухости слизистых оболочек 
и конъюнктивы. Влервые описан шведским офтальмологом 
Н. Sjogren [2, 6]. Распространенность заболевания в общей 
популяции составляет 0,1-0,8 %, а среди пациентов старше 
50 лет - 0,7-4,8 %. Страдают в основном женщины (до 90 %) 
преимущественно в возрасте 20-50 лет [3]. СШ в равной 
степени встречается во всех странах мира и разницы в его 
географическом распределении не наблюдается. Заболева
ние может носить первичный (идиопатический) либо вто
ричный характер, наблюдаясь в рамках другой аутоиммун
ной патологии (системный склероз, ревматоидный артрит, 
тиреоидит и др.). 

Этиология СШ неизвестна. Роль триггера обычно при
надлежит вирусу Эпштейна-Барра или ретровирусам. Ве
дущим патогенетическим механизмом является выработка 
широкого спектра органоспецифических (к эпителию про
токов слюнных желез, поджелудочной железы, париеталь
ным клеткам желудка, тиреоглобулину - анти-SS-A, анти-
SS-B) и органонеспецифических (антинуклеарных и анти
ядерных) аутоантител [1]. В качестве провоцирующего 
фактора развития заболевания рассматривается генетиче
ская предрасположенность, что подтверждается наличием 
в семье у пациентов с СШ другой аутоиммунной патологии 
и определенных гаплотипов главного комплекса гистосов-
местимости (HLA). Установлена связь между носитель-
ством гена HLA-DR4 и СШ [8]. Не исключается влияние 
половых гормонов (эстрогена), дисбаланс Т-хелперов и Т-су-
прессоров, что приводит к гиперпродукции провоспали-
тельных цитокинов и иммуноглобулинов классов М и А. 
Органом-мишенью при СШ являются экзокринные эпите-
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лиальные железы, в которых наблюдается лимфоплазмо-
клеточная инфильтрация и последующая прогрессирующая 
деструкция [4]. Чаще и в большей степени страдают слез
ные и слюнные, реже - потовые, апокриновые и иные экзо-
криныые железы. Распространение воспалительной ин
фильтрации из желез на другие органы и ткани сопрово
ждается при СШ системными нарушениями [1]. 

Клинические проявления заболевания складываются из 
комбинации различных железистых и внежелезистых син
дромов. Типичной триадой является сочетание снижения 
функции слезных (ксерофтальмия), слюнных (ксеростомия) 
желез и поражение соединительной ткани. Проявления же
лезистых синдромов связано со снижением их секреции. 
Патология слезных желез проявляется ощущением рези, 
жжения и инородного тела в глазах. Уменьшение количе
ства слезной жидкости сопровождается отсутствием блеска 
склеры глаз, вторичными дистрофическими явлениями 
в конъюнктиве и роговице [2]. Вовлечение в патологиче
ский процесс слюнных желез проявляется дефицитом слю
ны, глосситом, хейлитом (сухость красной каймы губ), на
рушением вкуса, кариесом, пародонтозом и гипертрофией 
околоушных желез. Сухость во рту приводит к затрудне
нию приема пищи. При этом проглатывание пищи стано
вится возможным только с одновременным приемом жид
кости. В связи с дефицитом слюны при СШ часто возника
ют кандидозы в ротовой полости [8]. Снижение секреции 
слизистых оболочек пищевода, желудка и кишечника при
водит к болям в животе после приема пищи и диспептиче-
ским нарушениям. Поражение потовых желез сопровожда
ется сухостью и депигментацией кожи. У части пациенток 
в процесс вовлекаются апокриновые железы, проявляясь 
сухостью и атрофией слизистой оболочки влагалища [1]. 

Внежелезистые синдромы встречаются у трети больных 
с СШ. К их числу относятся неэрозивное поражение пре
имущественно (60-70 %) мелких суставов кистей с утренней 
скованностью в них [2]. Реже страдают мышцы (стойкие 
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миалгии), легкие (фиброз, пневмониты), почки (нефропатия, 
периодический гипокалиемический паралич), кожа (сетча
тое ливедо, периферические язвы конечностей) и нервная 
система [6]. 

При СШ у 20 % больных наблюдается широкий спектр 
поражения различных отделов ПНС и ЦНС [4-6]. Чаще 
в процесс вовлекается ПНС. К, Mori et al. выделили у паци
ентов с СШ семь видов поражения ПНС. Среди них преоб
ладает симметричная сенсорная полиневропатия (34 %). 
Реже встречаются сенсорная атактическая полиневропатия, 
множественная мононевропатия, множественная краниаль
ная невропатия с вовлечением лицевого и блокового нервов, 
тригеминальная невралгия и автономная невропатия [7]. 
Авторы выявили при всех видах невропатий преобладание 
сенсорных нарушений над двигательными, что, по их мне
нию, связано с преимущественным поражением тонких мие-
линизированных волокон. При этой патологии нередко на
блюдаются вегетативные нарушения: синдром Эйди (ани-
зокория, миотоническая реакция зрачка на свет, снижение 
ахилловых рефлексов), лабильность пульса и АД, ортоста-
тическая гипотензия, синкопальные состоянияния. Причи
ной поражения ПНС большинство исследователей называ
ют ангиит мелких артерий и артериол с периваскулярной 
клеточной инфильтрацией [2, 5]. Реже при СШ наблюдается 
патология ЦНС. Описаны случаи острых и хронических 
асептических менингитов, менингоэнцефалитов, менинго-
энцефаломиелитов, судорожные приступы, орофациальная 
дистония, снижение когнитивных функций [4]. 

Диагностика СШ с неврологическими проявлениями 
основана только на распознавании основной патологии, так 
как неврологические симптомы носят вторичный характер 
и лишены специфичности. В настоящее время используют 
Европейские критерии диагностики СШ, которые включа
ют шесть групп симптомов [8]. Для постановки диагноза 
СШ у пациента должно быть не менее 4 признаков заболе
вания из перечисленных ниже: 
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ежедневная сухость глаза более 3 месяцев, покалывание 
п глазах, использование увлажнителей; 

положительный Schirmer-test (< 5 мм/5 мин), окрашива
ние бенгальским розовым (> 4 мм по Bjesterfeld); 

ежедневная сухость во рту более 3 месяцев, увеличение 
слюнных желез, проглатывание пищи с помощью воды; 

положительная сцинциграфия, положительная сиалогра-
фия, количество слюны без стимуляции < 1,5 мл/15 мин; 

при гистологии лабиальных слюнных желез > 50 моно-
иуклеарных клеток в поле зрения; 

повышенный титр аутоантител: анти-R^, анти-Ц. 
В диагностике заболевания определенную значимость 

имеет ряд лабораторных показателей; увеличение СОЭ, 
лейкоцитоз, гипергаммаглобулинемия (у 80 %), снижение 
гемоглобина, высокий титр AT к ревматоидному фактору 
(в 61 % случаев) и антинуклеарные аутоантитела [4, 5]. 
Обнаружение у больных с СШ антител к SS-A и SS-B мо
жет прогнозировать развитие различных внежелезистых 
проявлений [4]. При проведении МРТ головного мозга у ча
сти больных с СШ в перивентрикулярных и субкортикаль
ных зонах мозга в T 2 W обнаруживают очаги, напоминаю
щие таковые при PC, однако в отличие от последнего при 
СШ в ЦСЖ нет повышения олигоклональных антител [8]. 

Дифференциальную диагностику СШ с неврологиче
скими проявлениями проводят с широким кругом первич
ных (аутоиммунных) заболеваний, таких как рассеянный 
склероз, миелит, ОВДП, ХВДП, саркоидоз, злокачественная 
лимфома, другие васкулиты. 

Лечение СШ включает симптоматическую и патогене
тическую терапию. К числу симптоматических методов от
носят использование суррогатов слюны, увлажнителей по
лости рта, искусственной слюны (Ксиалин), употребления 
большого количества воды. В ряде случаев назначают сти
муляторы выработки слюны, такие как пилокарпина гидро
хлорид (Салаген) по 2,5 мг 2-6 раз/сут или Цевимелин [6]. 
При наличии периферических язв с целью улучшения 
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микроциркуляции эффективен вазопростан (препарат про-
стогландина Е). С патогенетической целью назначают КС, 
циклофосфан или ВВИГ [1, 5]. Новым направлением в лече 
нии является использование анти-В-клеточной терапии [6] 

Прогноз у больных с СШ в случаях присоединения не 
врологических осложнений считается неблагоприятным. 
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1.2.6. Болезнь Хортоиа 

Болезнь Хортона (БХ, височный артериит, гигаитоклв' 
точный артериит, М31.6 по МКБ-10) относится к числу си
стемных васкулитов с преимущественным поражением ар
терий большого диаметра [6, 8]. Впервые описана амери
канским врачом В. Horton et al. в 1932 г. Этой патологии 
чаще подвержены лица старше 50 лет, соотношение муж-
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чип и женщин в большинстве исследований составляет 2 : 5 
|2, 4]. Заболеваемость БХ зависит от географических осо
бенностей и национальности. Частота болезни выше в стра-
iiiix Скандинавии и Северной Европы, составляет 15-35 слу
чаев на 100 тыс. населения. Значительно реже БХ наблюда-
6ТСЯ в Средиземноморских, Арабских и Азиатских странах, 
Особенно в Японии, встречаясь с частотой 1,47 случая на 
100 тыс. населения [5]. В ряде исследований за последние 
20 -40 лет отмечено увеличение частоты БХ, а также его се-
юнный и циклический характер [9]. 

В патогенезе заболевания доказана роль нарушений 
клеточного и гуморального иммунитета. Мишенью ауто
иммунного воспаления при БХ является внутренняя эла
стическая мембрана сосудистой стенки артерий среднего 
и крупного калибра. В развитии заболевания играют роль 
избыточная продукция СД^ лимфоцитов (хелперов), анти-
нейтрофильных цитоплазматических AT и провоспали-
гельных цитокииов (интерлейкин - 6) в адвентиции сосу
дов головы и шеи, что сопровождается воспалительной ин
фильтрацией и (или) образованием гранулем. БХ может 
развиваться без явной видимой причины, либо под влияни
ем провоцирующих факторов, к числу которых относится 
стресс, воздействие различных инфекционных агентов (ви
рус Эпштейна-Барра, цитомегаловирус, ротавирус, энтеро-
нирус, гепатита и др.). Определенное значение в формиро-
вании заболевания имеют генетическая предрасположен
ность, связанная для стран Европы с дефектами системы 
IILA (HLA-A3, В7, DR2, DW2, DQ6), определенный тип 
метаболизма, неблагоприятные экологические изменения 
окружающей среды, а также воздействие географических 
факторов [5]. Подтверждением аутоиммунных механизмов 
развития этой патологии является частое сочетание БХ 
с ревматической полимиалгией у 40-60 % всех пациентов 
[2, 9]. Патоморфологически БХ представляет гранулематоз-
ный васкулит, при котором в процесс вовлекаются преиму
щественно артерии головы и шеи. Преобладает поражение 
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Рис. 20. Микрофотография биопсии височ
ной артерии БХ: истонченная и фрагмен-
тироваиная внутренняя эластическая мем
брана (показана стрелками), окружена 
гигантскими многоядерными клетками 

и лимфоцитами 

экстракраниальных 
ветвей сонных арте
рий, особенно часто 
страдает височная ар
терия. Патология вер-
тебральных и под
ключичных артерий 
для БХ не характерна 
[1]. При гистологиче
ском исследовании 
височных артерий на
блюдаются истонче
ние или разрушение 
эластической мембра
ны, сужение просве
та, тромбоз, некроз 

адвентиции и мышечной оболочки (рис. 20). При микроско
пическом исследовании для БХ характерно формирование 
гранулематозного воспаления, состоящего из лимфоидных, 
эозинофильных клеток, преобладающего со стороны инти
мы артерии и появление типичных для этой патологии ги

гантских многоядер
ных клеток (рис. 21). 

Клинические про
явления БХ чаще фор
мируются постепенно 
в течение нескольких 
недель или месяцев, 
реже остро после пере
несенных инфекций, 
стресса либо без явной 
видимой причины. 
У половины больных 
отмечается неспеци
фический интоксика
ционный синдром, ко-

Рис. 21. Микрофотография биопсии височ
ной артерии БХ: гранулематозное воспале
ние преимущественно со стороны интимы 

артерии 
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юрый проявляется повышенной утомляемостью, потерей 
оппетита, снижением массы тела, лихорадкой, артралгиями 
или миалгиями [3]. На этом фоне в типичных случаях БХ 
присоединяются болезненность кожи волосистой части го
ловы и интенсивные пульсирующие боли в височных обла
стях с одной, реже с двух сторон. Локально в этих зонах 
отмечается повышенная извитость, утолщение и выражен-
ная болезненность при пальпации поверхностной височной 
йртерии, отсутствие ее пульсации, нередко гиперемия и отеч
ность кожи височных областей [1, 4]. У 20-60 % больных 
течение заболевания осложняется нарушением зрения на 
один либо оба глаза, обусловленное ишемией зрительного 
иерва или тромбозом сосудов сетчатки с острым развитием 
слепоты. Поражение экстракраниальных ветвей внутрен
ней сонной артерии при БХ может приводить к формирова
нию ТИА либо инфарктов мозга [3]. Клиническими вариан
тами БХ являются случаи с поражением других артерий го
ловы и шеи. Вовлечение мелких артерий скальпа приводит 
К появлению болезненности кожи волосистой части головы, 
ее отечности и гиперемии, гиперестезии, сменяющейся ги-
исстезией [3]. Поражение других ветвей наружной сонной 
артерии сопровождается лицевыми болями, неприятными 
ощущениями в области верхнечелюстных суставов, усили
вающимися при жевании, болями в мышцах языка [1]. 
! Заинтересованность глазничных артерий может приводить 
к появлению болей в глазных яблоках, фотофобии, острому 
снижению остроты зрения, диплопии. В атипичных случа
ях БХ (15 %) возможно поражение ветвей грудной или 
брюшной аорты, при которых наблюдаются мультиорган-
11 ые расстройства, которые могут приводить к гангрене ки
шечника, склерозирующему мезентериту, аневризме аорты. 
11о данным М. Hamidou et aL, в 46 % случаев БХ возможно 
формирование «немых» форм, подтвержденных результа
тами биопсии, отличающихся от классических отсутствием 
типичных головных болей или ишемических осложнений 
со стороны мозга и глаза [7]. 
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Для диагностики БХ используют критерии, предложен
ные Американской коллегией ревматологии (1990), которые 
представлены в табл. 12. Для постановки диагноза БХ необ
ходимо наличие как минимум трех из пяти признаков забо
левания [9]. 

Т а б л и ц а 12. Диагностические критерии височных артериитов 
Американской коллегии ревматологии 

Критерий Диагностические признаки 

Возраст пациента 
в начале болезни 

Развитие симптомов у пациента старше 50 лет 

Головная боль «Новый» тип локализованной боли в области 
висков 

Изменения 
височной 
артерии 

Напряжение височной артерии при пальпации 
или уменьшение ее пульсации, не связанное 
с артериосклерозом артерий шеи 

СОЭ Повышение СОЭ выше 50 мм/ч 
Биопсия височной 

артерии 
Выявление при биопсии артерии явлений 

васкулита, характеризующегося преобладанием 
мононуклеарной клеточной инфильтрации 
или гранулематозного воспаления, особенно 
с многоядерными гигантскими клетками 

Предложенные диагностические критерии созданы для 
дифференциальной диагностики БХ от других васкулитов. 
По мнению авторов, их чувствительность составляет 93,5 %, 
а специфичность - 91,2 % [9]. Одним из диагностических 
признаков заболевания является повышение СОЭ. По дан
ным Lopes-Diaz M. J. et al. [8], только 10 (3,6 %) из 273 боль
ных с этой патологией имели СОЭ менее 50 мм/ч. Авторами 
отмечена прямая корреляция между повышением СОЭ бо
лее 70 мм/ч и количеством зрительных осложнений. Реже 
(50 %) при БХ выявляется нормохромная и нормоцитарная 
анемия, лейкоцитоз со сдвигом формулы влево, появление 
С-реактивного белка, диспротеинемия (снижение альбуми
нов, повышение глобулинов), тромбоцитоз, повышенный 
уровень трансаминаз [2, 3]. Н. Gil et al. у 30 % больных 
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с БХ выявили повышенный уровень AT к цитоплазме ней-
грофилов, который, по их мнению, отражает высокий риск 
рецидивов [6]. Изменения, выявляемые при помощи УЗИ 
брахиоцефальных сосудов (уменьшение скорости кровото
ка, увеличение индекса циркуляторного сопротивления, ге-
модинамически значимая (> 30 %) асимметрия кровотока) 
и результаты МРТ головного мозга обычно носят неспеци
фичный характер и обычно используются только для диф
ференциальной диагностики БХ [4]. 

Биопсия височной артерии остается золотым стандар
том в диагностике БХ. Для того чтобы свести к минимуму 
| южноположительные результаты за счет воспалительных 
изменений в коже, биопсия поверхностной височной арте
рии должна быть выполнена на длину 1,5-3 см [8]. Выпол
нение двусторонней биопсии не является обязательным. 
Отличительными особенностями при биопсии у больных 
с БХ является выявление гранулематозного воспаления 
и артериальной стенке. Воспаление проявляется вовлечени
ем в патологический процесс лимфоцитов, гистиоцитов, 
шителиальных клеток, разрушением внутренней эластиче
ской мембраны и появлением характерных для этой пато
логии гигантских многоядерных клеток [4, 7]. 

Лечение БХ обычно начинают после гистологического 
подтверждения диагноза. Методом старт-терапии является 
назначение преднизолона в дозе 40-100 мг в таблетках еже
дневно. По достижении клинического эффекта доза препа
рата постепенно снижается в зависимости от степени повы
шения СОЭ и продолжается назначение в малых дозах ми
нимум 2 года. Если у больного имеют место зрительные или 
мозговые осложнения заболевания, назначают метилпредни-
юлон в дозе 250 мг внутривенно каждые 6 часов в течение 
5-5 дней, с последующим приемом препарата внутрь [4]. 
В случаях противопоказаний или побочных эффектов от на
значения КС в качестве выбора может рассматриваться 
назначение антимикробных средств, нестероидных проти-
иовоспалительных препаратов или антиагрегантов [2, 3]. 
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При отсутствии эффекта либо при повторном обострении 
рекомендовано назначение ритуксимаба в дозе 1000 мг вну
тривенно, повторно каждые 2 недели в течение года [5]. 
Препаратом выбора некупирующегося обострения может 
быть назначение митоксантрона 12 мг/м2 внутривенно еже
месячно в течение 6 месяцев [9]. 

Прогноз для жизни у больных с БХ в целом благоприя
тен. Пятилетняя выживаемость достигает 100 %. Серьезную 
опасность представляют осложнения заболевания с пора
жением артерий глаз, приводящих к частичной или полной 
потере зрения. 
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1.2.7. Болезнь Такаясу 

Болезнь Такаясу (БТ, неспецифический аортоартериит, 
синдром отсутствия пульса, 177.6 по МКБ-10) - системный ги-
i антоклеточиый васкулит с преимущественным поражением 
дуги аорты и ее крупных ветвей [1-4]. Впервые описана япон
ским офтальмологом М. Takayasu в 1908 г. у больных с нео
бычными изменениями в центральной артерии сетчатки, на
рушением зрения и отсутствием пульса на руках. Заболевание 
чаще (до 90 %) встречается у молодых женщин мексиканского 
происхождения или имеющих предков выходцев из Азии, 
Гюльшинство из которых моложе 30 лет, реже - у представите
ли других этнических групп [5]. Распространенность БТ 
выше в странах Юго-Восточной Азии. Его частота на 100 тыс. 
населения в Японии составляет 0,4 случая, в США - 0,26 слу
чая, в Кувейте - 0,22 случая, в Швеции - 0,12 случая [8]. 
Заболевание носит спорадический характер, хотя встречается 
описание семейных случаев с предполагаемым аутосомно-
рсцессивным типом наследования [6]. Максимальное число 
случаев болезни приходится на зиму и весну. 

Патогенез заболевания окончательно не ясен. Большин
ство исследователей полагают, что его развитие связано с 
аутоиммунным гранулематозным воспалением всех оболо
чек артерий большого калибра (более 1,5 см в диаметре). Триг
герами БТ рассматривают вирусную (вирус герпеса, гепати
та В и С), хламидийную или иную инфекцию [1]. Преобладает 
Г-клеточный механизм воспаления сосудов, который являет
ся результатом специфической адгезии Т-лимфоцитов эндо-
тслиальных клеток. Повреждение сосудистой стенки осу
ществляется путем внедрения литических гранул (включая 
коллагеназу, протеазу и эластазу) и токсических радикалов 
(нключая гидроксиловые радикалы и гидрогенпероксидазу). 
Лктивация ИЛ-1 и фактора некроза опухоли-альфа, обла
дающих прокоагуляционным эффектом на эндотелий, при-
нодит к избыточному тромбообразованию [3]. В результате 
иоспалительного процесса на ранней (инфильтративной) 
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стадии БТ в аорте и ее ветвях наблюдаются явления панарте-
риита, инфильтрация внутренней оболочки нейтрофилами, 
макрофагами, гигантскими клетками Лангерганса и разрыв 
эластичной мембраны. Аналогичные изменения наблюдают
ся в vasa vasorum, что отличает БТ от сифилитического арте
риита [2]. На поздней (фиброзной) стадии заболевания разви
вается фиброз средней оболочки аргерий и выраженный 
склероз адвентиции. Следствием продолжающегося патоло
гического процесса является сужение просвета сосуда. Ха
рактерными изменениями являются многочисленные сегмен
тарные стенозы, чередующиеся с неизмененными ynacTicaMv 
либо их расширением, неровностями сосудистой стенки 
и аневризматическими выпячиваниями [7]. Типичной лока
лизацией поражения сосудистой системы при БТ ЯВЛЯКУГО 

дуга аорты, внутренние сонные, позвоночные и подключич
ные артерии [4]. Реже в процесс вовлекаются почечные 
и подвздошные артерии (синдром Такаясу-Деренея). Стеноз 
и окклюзия артерий приводят к вторичной ишемии соответ 
ствующего органа. 

Клиническая картина при БТ полиморфна и складыва 
ется из сочетания пяти групп симптомов [2]. Первая групп; 
симптомов встречается у половины больных и носит обще 
интоксикационный характер, включая общую слабость 
утомляемость, похудание, повышение температуры, поте 
рю аппетита, полиартралгии, миалгии. 

Симптомы второй группы обусловлены общей или 
местной ишемией того или иного артериального бассейна, 
в том числе отсутствие пульса, боль и болезненные паре
стезии в верхних конечностях, быстрая утомляемость рук 
(перемежающая хромота рук), снижение зрения вследствие 
ретинопатии. Все авторы указывают на преобладание цере-
броваскулярной патологии при БТ в широком диапазоне от 
начальных проявлений недостаточности мозгового крово
обращения до инфарктов головного мозга, частота которых 
коррелирует со степенью стеноза экстракраниальных отде
лов наружных и внутренних сонных артерий [4, 5, 8]. 



Третью группу составляют симптомы, связанные с раз
витием коллатерального кровообращения, что у пациентов с 
БТ проявляется расширением шейных, плечевых, межребер
ных артерий на груди и спине с усилением их пульсации. 

В четвертую группу входят симптомы, связанные с по
вышенной чувствительностью каротидного синуса, что у 
части больных проявляется приступами несистемного го
ловокружения, липотимиями или синкопальными состоя
ниями (триада Симузди-Сано - отсутствие пульса на луче
вой артерии, липотимии и снижения остроты зрения). 

В пятую группу входят симптомы поражения сердечно
сосудистой системы. У 25 % больных наблюдаются боли в 
сердце, приступы стенокардии, миокардиодистрофия и ин
фаркты миокарда (у лиц молодого возраста) из-за пролифе
рации внутренней оболочки аорты вокруг устьев венечных 
артерий. Повышение АД на нижних конечностях отмечает
ся у большинства больных. Описан симптом Хилла-Флека, 
заключающийся в значительном (более 80 мм рт. ст.) повы
шении АД в артериях ног по сравнению с лучевой артери
ей. В случаях вовлечения брюшной аорты в клиническую 
картину добавляются признаки ишемии кишечника, вазо-
ренальная гипертетаия [3]. 

Диагностика БТ основана на анализе клинической карти
ны, лабораторных данных, оценке состояния центральной и 
периферической гемодинамики, а также исследовании со
стояния зрительного анализатора. Лабораторные показатели 
при БТ характеризуются в крови умеренным лейкоцитозом 
и повышением СОЭ. В ЦСЖ отмечается повышение легких 
цепей иммуноглобулинов, альбуминов и IgG [4]. При анализе 
состояния кровообращения по данным ЭХО-кардиографии, 
УЗИ брахиоцефальных артерий и трансторакальной доппле-
рографии выявляют увеличение показателей работы левых 
отделов сердца (увеличение фракций выброса, массы мио
карда, скорости аортального потока) и одновременное сни
жение объема кровотока по всем ветвям дуги аорты [5]. 
Данные о протяженности панартериита аорты и ее ветвей 
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дает панангиография. При проведении МР-АГ регистрируют 
выраженное снижение интенсивности и обеднение МР-
сигнала. Изменения со стороны зрительного анализатора у 
большинства больных с БТ характеризуются снижением 
остроты зрения, особенно при поворотах головы и глаз (зри
тельная хромота). Прозрачные среды, роговица и хрусталик 
мутнеют. В конъюнктиве, радужной оболочке и хрусталике 
образуются новые сосуды. На глазном дне сосудистый ком
плекс переходит на сосок зрительного нерва. Затем сосуды 
облитерируются и развивается ретробульбарныи неврит, 
опасный слепотой [2]. 

Дифференциальный диагноз БТ проводят со стенозом 
перешейка аорты; аневризмой аорты и другими ее врож
денными пороками; сифилитическим артериитом; иными 
причинами инфарктов мозга в молодом возрасте (незараще-
ние овального отверстия, диссекция стенки артерий, пер
вичный антифосфолипидный синдром). 

С целью достижения ремиссии БТ назначают преднизо-
лон в дозе 1 мг/кг/сут с постепенным ее снижением до под
держивающей дозы в течение 2-5 месяцев. При отсутствии 
эффекта назначают метилпреднизолон по схеме пульс-
терапия либо преднизолон в комбинации с циклофосфаном 
(200 мг/сут) или метотрексатом (17,5 мг/нед.). В рефрактер
ных случаях к подобной терапии назначают ВВИГ (2 г/кг) 
или ритуксимаб (375 мг/м2 еженедельно). Для блокады агре
гации тромбоцитов применяют аспирин (1000 мг/сут), либо 
непрямые антикоагулянты (варфарин 2,5-5 мг/сут). При на
личии критических стенозов артерий показаны хирургиче
ские вмешательства, в том числе реконструкция дуги аор
ты и ее ветвей, циркулярное иссечение или расширение 
аорты [5]. К числу ранних послеоперационных осложнений 
относят случаи внезапной смерти и летальные случаи 
вследствие поражения почек. Поздними осложнениями БТ 
являются инфаркты спинного мозга [7]. 

В качестве примера запоздалой диагностики БТ приво
дим наблюдение. 
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Рис. 22. MPT головного мозга боль
ной В., 27 лет с диагнозом ВТ: 
в проекции скорлупы слева в T 2 W 

определяется гиперинтенсивная 
зона 24 х 12 мм без четких 

контуров 

Больная В., 27 лет, прав
ша, милиционер, в течение по
следнего года отмечала эпизо
ды повышения температуры, 
похудание, общую слабость, 
ускоренное СОЭ. В день по
ступления рано утром появи
лась упорная икота, затем на
рушилась речь, развилась сла
бость в правой руке и шаткая 
походка. Доставлена скорой по
мощью. При поступлении со
стояние удовлетворительное, 
пониженного питания. Пульс 
и ЛД на левой лучевой арте
рии не определяются. На пра
вой лучевой артерии пульс 
68/мин, АД - 90/60 мм рт. ст. 
Выраженный систолический 
шум при аускультации на пе
редней поверхности шеи спра
ва. При неврологическом осмотре: в сознании, легкая дисфония 
и дизартрия, снижен глоточный рефлекс, сглажена правая иосогуб-
ная складка. Сила в правой руке снижена до 4 баллов, мышечный 
тонус в пей ослаблен. Сухожилыю-периосталыше рефлексы высо
кие D > S. КТ головного мозга (спустя 2 ч) ие выявила патологии. 
В течение последующих суток отмечено нарастание выраженности 
дизартрии и слабости в правой 
руке до 3 баллов, появился па
тологический симптом Бабии-
ского справа. МРТ головного 
мозга (спустя 12 ч): в проекции 
скорлупы слева в T 2 W опреде
ляется гиперинтенсивная зона 
24 х 12 мм без четких контуров, 
желудочковая система обычных 
размеров (рис. 22). МР-АГ: от
мечено уменьшение количества 
ветвей левой среднемозговой 
артерии (рис. 23). Дуплексное 
сканирование экстракраниаль
ного отдела брахиоцефальных 
артерий выявило стеноокклюзи-
рующее поражение ветвей дуги 

Рис. 23. МР-АГ той же больной: 
уменьшение количества ветвей 

левой среднемозговой артерии 
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Рис. 24. Дуплексное сканиро
вание экстракраниалыгого от
дела брахиоцефалъных арте
рий той же больной: а - стено-
окклюзирующее поражение 
правой общей сонной артерии 
на 50-70 %; б - окклюзия ле
вой подключичной артерии; 
в - плече-головного ствола 

справа на 50-75% 

аорты: плече-головного ствола справа на 50-75 % (рис. 24, в), пра
вой общей сонной артерии на 50-70 % (рис. 24, а), левой общей сон
ной артерии на 75-95 % и полную окклюзию левой подключичной 
артерии (рис. 24, б). СОЭ 6-20 мм/ч, СРБ, анти-ДНК, антинуклеар-
ные антитела, антитела к волчаночному антикоагулянту отрица
тельны. Антитела (lgM) к кардиолипину положительны. Диагнос
тирован гемодинамический инфаркт мозга в бассейне глубоких 
ветвей левой среднемозговой артерии па фоне болезни Такаясу. 
Назначены антикоагулянты (фраксипарии, затем варфарин), медрол 
16 мг/сут, антиоксиданты. На фоне проводимой терапии в течение 
первой недели наблюдались повторные ТИА в левом каротидном 
бассейне в форме нарастания слабости в правой руке и ухудшения 
речи. Затем состояние начало стабильно улучшаться с полным вос
становлением в течение 1,5 мес. При катамнестическом наблюде
нии в течение 8 мес продолжает принимать медрол 16 мг/сут и вар
фарин (5 мг/сут) под контролем MHO. Чувствует себя здоровой 
очаговой неврологической симптоматики нет, начал регистриро
ваться пульс на левой лучевой артерии. 

Особенностями данного наблюдения явилось субкли
ническое течение инфильтративной стадии заболевания, 
которое дебютировало ТИА и инфарктом мозга в бассейне 
глубоких ветвей левой среднемозговой артерии на фоне 
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критического стеноза левой общей сонной артерии. В дан
ном случае инфаркт мозга развился на поздней (фиброзной) 
стадии БТ за счет «феномена обкрадывания», что подтверж
дается наличием инфарктного очага в зоне смежного кро-
иообращения (переход каротидного в вертебро-базилярный 
бассейн), что типично для гемодинамического патогенети
ческого подтипа инфаркта мозга. 

Прогноз при БТ ранее считался неблагоприятным [2]. 
В настоящее время 15-летняя выживаемость больных с БТ 
составляет 83 % [3]. Смерть чаще наступает от инсульта 
(50 %), реже от инфаркта миокарда (25 %) или разрыва 
аневризмы аорты (5 %). Худший прогноз наблюдается 
у больных с ретинопатией, артериальной гипертензиеи 
и аортальной недостаточностью. 
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1.2.8. Узелковый полиартериит 

Узелковый полиартериит (УП, polyarteritis nodosa, 
МЗО.О по МКБ-10) - системный некротизирующий васку-
лит с преимущественным поражением артерий среднего 
и мелкого калибра [1-4]. Впервые описан A. Kussmaul 
в 1866 г. под названием узелковый периартериит. В 1992 г. 
на конференции (The Chapel Hill Consensus Conference) этот 
термин заменен на УП. Заболевание встречается с частотой 
1-2 случая на 100 тыс. населения, преобладая по частоте 
у мужчин 20-40 лет [7]. Выделяют первичные и вторичные 
формы заболевания, развитие последних обусловлено воз
действием ряда лекарственных (сульфаниламиды), токси
ческих и профессиональных факторов (отравление тяжелы
ми металлами, пневмокониозы) [6]. 

Патогенез заболевания связан с аутоиммунным некро
тическим воспалением всех трех стенок мелких артерий, 
артериол, капилляров и венул. Характерные признаки забо
левания - очаговый характер воспаления в сосудистой 
стенке с образованием узелков и зонами фибринозного не
кроза [2]. Воспалительная реакция обычно выходит за гра
ницы этих зон и вовлекает в процесс наружную оболочку 
сосуда (адвентицию) [6]. Заживление очагов поражения со
провождается пролиферацией интимы в стенке сосуда с ок
клюзией его просвета и ишемией соответствующего органа 
или ткани. Возможно формирование мелких аневризм ме
нее 5 мм в диаметре. Формирование гранулем для УЗ не ха
рактерно. Представляет интерес взаимосвязь УП и гепати
та В, который обнаруживается у 50 % больных [4]. В 1970 г. 
D. Gocke et al. впервые выявили отложение HBAg и IgM 
в артериальной стенке больных УП. В настоящее время до
казана связь УП с инфицированием вирусом В, т. е. вирус 
гепатита В является одним из этиологических факторов 
развития УП [3]. 

Клинически УП проявляется множественным поражени
ем различных органов и систем: кожи, слизистых, почек, лег-
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ких, желудочно-кишечного тракта, нервной системы. У зна
чительной части больных имеют место стойкая артериальная 
гипертензия, снижение массы тела, постоянный субфебрили
тет [6]. Ведущим клиническим проявлением является пора
жение кожи в виде трофических нарушений, в том числе язв 
в дистальных отделах конечностей (79 %), сетчатого ливедо 
(66 %), типичных мелких узелков по ходу сосудов. Часто на
блюдаются миаягии, полиартралгии, увеличение лимфатиче
ских узлов [2]. У большинства больных патологический про
цесс захватывает внутренние органы. Наиболее типично для 
УП поражение почек в виде микро- и макрогематурии, про-
теинурии, хронической почечной недостаточности, высокого 
АД. Часто страдают легкие: эозинофильные инфильтраты, 
сосудистые пнемонии, приступы бронхиальной астмы, опи
саны случаи спонтанного пнемоторакса. Поражение сердца 
связано с преимущественным вовлечение венечных сосудов, 
что приводит к раннему миокардиосклерозу, инфарктам мио
карда. Поражение сосудов брюшной полости характеризуется 
резкими приступообразными болями в животе, имитируя 
картину острого живота [1]. 

Вовлечение нервной системы относится к частым про
явлениям заболевания, которые могут доминировать в кли
нической картине. Наиболее типичным является поражение 
ПНС в 70-80 % случаев болезни. Преобладают множе
ственные асимметричные мононевропатии, связанные с ва-
скулитами в vasa nervorum [3]. На нижних конечностях 
чаще страдает малоберцовый нерв, на руках - лучевой нерв. 
При рецидивах в процесс могут вовлекаться другие нервы, 
а ранее пораженные оставаться интактными. Реже страда
ют краниальные нервы (тройничный, лицевой, кохлеове-
стибулярный). Другим неврологическим проявлением УП 
является дистальная сенсорная ПНП, которая начинается 
с интенсивных болей, преобладающих в икроножных мыш
цах, а затем проявляется сенсорными дистальными нару
шениями. К атипичным проявлениям УП относят кожную 
невропатию, вызванную поражением мелких кожных нервов, 
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проявляющимся пятнистыми зонами измененной чувстви
тельности [1]. 

Поражение ЦНС для УП менее типично и встречается 
только в 25 % случаев. Преобладают пациенты с хрониче
ской цереброваскулярной недостаточностью различной 
степени выраженности в форме астенического, цефалгиче-
ского, вестибулярно-атактичсского, базально-оболочечного, 
диссомнического синдромов, вегетативных или зритель
ных нарушений. Для них особенно характерны когнитив-
но-мнестичеекие снижения, отражающие нарушения меха
нической и ассоциативно-логической памяти [2]. Мозговые 
инсульты при УП встречаются редко, как правило, на позд
них стадиях заболевания у лиц с артериальной гипертензи-
ей. Геморрагические варианты (субарахноидальные кро
воизлияния, внутримозговые гематомы малых размеров) 
преобладают над инфарктами мозга [7]. В 20 % случаев на
блюдаются асептические менингиты, сопровождающиеся 
умеренным лимфоцитарным плеоцитозом в ЦСЖ. Чрезвы
чайно редко (2 %) описано поражение спинного мозга на 
любом уровне [1]. 

Диагностика УП основана на классификационных кри
териях, разработанных Американской коллегией ревмато
логии, которые включают клинические данные, результаты 
лабораторных, инструментальных исследований и биопсии 
и состоят из 10 признаков [5]: 

1. Похудание более чем на 4 кг, не связанное с особен
ностями питания. 

2. Сетчатое леведо. 
3. Боль или болезненность яичек. 
4. Боли или слабость мышц нижних конечностей. 
5. Множественная моно- или полиневропатия. 
6. Диастолическое давление выше 90 мм рт. ст. 
7. Повышение мочевины > 40 мг % или креатинина 

> 15 мг %. 
8. Наличие HBsAg или AT к вирусу гепатита В в сыво

ротке крови. 



9. Аневризмы или окклюзии висцеральных артерий. 
10. Гистологические изменения, свидетельствующие о при

сутствии гранулоцитов в стенке артерий. 
Наличие трех и более критериев позволяет поставить 

диагноз УП с чувствительностью 82,2 % и специфично
стью 86,6 %. В диагностике заболевания существенную по
мощь оказывают результаты МР-АГ, которые позволяют 
выявить разорвавшиеся и неразорвавшиеся аневризмы раз
личных органов [4]. 

Дифференциальный диагноз УЗ проводят с другими си
стемными или изолированным церебральным васкулита-
ми; врожденными аневризмами; саркоидозом; туберкуле
зом; ВИЧ-инфекцией. 

В лечении УП препаратами первой линии являются КС 
в дозе 1 мг/кг/сут, которые назначают длительно [1]. При 
стабилизации состояния их дозу постепенно снижают до 
поддерживающей. При отсутствии эффекта дозу препара
тов увеличивают до 2 мг/кг/сут. Возможна комбинация 
пульс-терапии КС с циклофосфамидом (1-2 мг/кг/сут). В слу
чаях прогрессирующего течения используют ВВИГ или 
ПФ [3]. Описаны положительные результаты назначения 
микофенолата мофетила и ритуксимаба [4]. 

Прогноз при УЗ в настоящее время относительно благо
приятный. Пятилетняя выживаемость больных составляет 
60-80 %. Наибольшее количество летальных исходов реги
стрируется в первый год от начала заболевания. К неблаго
приятным прогностическим факторам относят начало за
болевания в возрасте более 50 лет, поражение почек, ЦНС 
или развитие миокардиопатии. 

Для иллюстрации особенностей клинической картины 
и благоприятного исхода терапии приводим наблюдение. 

Больной Я., 27 лет, рабочий, при поступлении жаловался на 
боли, слабость и онемение в конечностях, преимущественно в левой 
стоне и правой кисти, усиливающиеся после физической нагрузки, 
общую слабость, похудание, непостоянное повышение температу
ры тела, высокое АД. Болен три месяца, когда после перенесеного 
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Рис. 25. Больной Я., 27 лет, с диа
гнозом узелковый полиартериит: 
отмечается выраженная асиммет
ричная слабость преимущественно 

в разгибателях кистей 
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вирусного гепатита В, а затем 
острого панкреатита остро по
явилась слабость в разгибателях 
стоп, а спустя два дня присое
динилось онемение 4-5 пальце! 
правой кисти и слабость разги
бателей левой кисти. В этот же 
период впервые обнаружено по
вышение АД (180/140 мм рт. ст.) 
и потеря в весе 15 кг. Лечился 
по поводу невропатии локтево
го нерва и седалищного нервов, 
демиелинизирующей полине
вропатии без эффекта. При по
ступлении состояние удовле
творительное, пониженного пи
тания (вес 48 кг, рост 176 см), 
кожные покровы бледно-розо
вые со следами множествен
ных татуировок и резаных ран 
палевом предплечье. Топы серд
ца ритмичные, пульс 90 уд/мин, 
АД 170/125 мм рт. ст. Периоди

ческое повышение температуры тела до субфебрильных цифр. 
Живот при пальпации мягкий, болезненный в левом и правом под
реберьях. Неврологически', слабость в сгибателях и разгибателях 
кистей (рис. 25) и стоп до 2 баллов больше справа. Диффузная мы
шечная гипотония и гипотрофия в конечностях. Сухожильно-пе-
риостальные рефлексы с рук снижены D < S, коленные низкие, ахил
ловы отсутствуют, подошвенные ослаблены. Дистальный тип рас
стройства чувствительности. Легкая болезненность мышц и нервных 
стволов при пальпации. При обследовании: в общем анализе крови: 
умеренный лейкоцитоз 12 • 109/л, лимфопения 20 %, СОЭ 28 мм/ч. 
Биохимический анализ крови: СРБ +++. ЦСЖ: белок 0,29 г/л, цитоз 
69-Ю6 клеток/л. Серологическое исследование сыворотки: выявлен 
антиген HbSAg и антитела к HCV. УЗИ сердца: признаки уплотне
ния передней створки митрального клапана, концентрической ги
пертрофии миокарда левого желудочка с выраженным гипокинезом 
всех его стенок и снижением глобальной сократительной функции 
миокарда. УЗИ брюшной полости: диффузные изменения в печени, 
поджелудочной железе. Радиоизотопная реиография: выраженные 
нарушения экскреторной функции обеих почек при удовлетвори
тельной кашльцевой секреции. Эзофагогастродуоденоскопия: эро
зивный геморрагический гастрит. Язва луковицы' 12-перстной киш
ки 0,5-0,6 мм в диаметре. Рубцово-язвеиная деформация луковицы 



Рис. 26. ЭНМГ того же больного: М-отвсты, записанные с мышцы, 
разгибающей пальцы стопы (1,2 трассы) при стимуляции малобер
цового нерва, и с мышцы, отводящей большой палец стопы (3,4 трас
сы) при исследовании большеберцового нерва того же больного. 
Отмечается значительное снижение амплитуды М-отвста. 

СПИ снижена до 39 м/с 

12-псрстной кишки. Хронический бульбит в стадии обострения. 
ЭНМГ: выявлена патология моторных и сенсорных волокон пери
ферических нервов преимущественно аксонального характера вы
раженной степени в форме значительного уменьшения амплитуды 
М-отвста и незначительного снижения СПИ (рис. 26). 

Установлен диагноз узелковый полиартсриит, Ш ст. активно
сти, острое течение с поражением ПНС (множественная мононевро
патия и полиневропатия), сердца, почек (нефропатия, симптомати
ческая артериальная гнпертензия), абдоминальный болевой син
дром. Хроническая язва луковицы 12-псрстной кишки в стадии 
обострения. Рубцово-язвснная деформация луковицы 12-псрстной 
кишки. Эрозивный гастробульбит. Хронический гепатит В и С. Пе
реведен в ревматологическое отделение, где проведено лечение КС 
(60 мг/кг/сут), с последующим снижением дозы в течение 6 мсс. 
со значительным улучшением. Катамнез в течение 8 лет: чувствует 
себя здоровым, жалоб нет. АД 130/80 мм рт. ст. В неврологическом 
статусе отмечается только снижение ахилловых рефлексов. 
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1.2.9. Болезнь Бехчета 

Болезнь Бехчета (ББ, М35.2 по МКБ-10) - системный ва- I 
скулит с поражением слизистой полости рта, половых орга
нов, глаз, кожи, внутренних органов и нервной системы [1-4]. 
Заболевание впервые описано турецким дерматологом Ни-
lusi Behcet в 1937 г. ББ распространена по всему миру, но 
чаще встречается в странах древнего шелкового пути, к ко
торым относятся Япония, Китай, Средиземноморье, Турция, 
Ближний Восток [7]. В Турции ежегодно регистрируется 
до 190 новых случаев на 100 тыс. населения. Данная пато
логия преобладает у мужчин в возрасте 20-40 лет [3]. Со
отношение заболевших мужчин и женщин составляет 3 : 1 . 
Заболевание носит спорадический характер, хотя описаны 
семейные случаи болезни [5]. 

Этиология ББ не уточнена. Фактором риска развития ! 
заболевания является принадлежность пациентов к корен
ным этническим группам стран древнего шелкового пути, 
что указывает на его генетическую предласположенность. 
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Обнаружена корреляция между частотой ББ и употребле
нием большого количества грецких орехов [2]. В патогене
зе заболевания доказана роль аутоиммунных нарушений. 
Установлена повышенная продукция провоспалительных 
цитокинов, активация нейтрофилов с их избыточной экс
прессией мембранами молекул адгезии и выработка широ
кого спектра органоспецифических аутоантител, в том чис
ле AT к клеткам слизистых оболочек [ 1]. Выявлена ассоциа
ция антигена HLA - В5 с геном, контролирующим синтез 
фактора некроза опухоли-альфа, который обнаруживается 
у 62-80 % больных с ББ и считается генетическим марке
ром заболевания [7]. В патологический процесс при ББ во
влекаются артерии и вены различного калибра. В поражен
ных мелких артериях, артериолах, капиллярах и венулах 
наблюдаются мононуклеарная периваскулярная инфиль
трация, набухание эндотелиальных клеток с частичной об
литерацией просвета сосудов [3]. В артериях среднего и 
крупного диаметра преобладают явления фибринозного не
кроза, тромбоза, образования аневризм и геморрагии сосу
дистой стенки. 

Первым и облигатным клиническим проявлением ББ 
является афгозный стоматит (у 99 % больных) в форме 
множественных болезненных язв, локализованных на сли
зистой оболочке щек, губ, языка, заживающих без рубцов. 
Другими основными признаками ББ являются язвы на на
ружных половых органах (79,4 %), поражение кожи в фор
ме узловатой эритема, фолликулита (60 %) и глаз - иридо-
циклиты, передние, реже задние увеиты, хореоретиниты 
у 76 % больных [2]. Достаточно специфичным для ББ 
считается положительный тест на петтергию, который про
является образованием гнойной пустулы на месте укола 
стерильной иглой либо инъекции любого лекарственного 
препарата [4]. Причины указанных проявлений связаны 
с некротическим васкулитом. Значительно реже в патоло
гический процесс при ББ вовлекаются крупные суставы 
(артралгии, артриты), сосуды различной локализации 
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(тромбофлебиты подкожных или глубоких вен, аневризмы 
крупных артерий), внутренние органы (желудочно-кишеч
ный тракт, сердце, легкие, почки), которые служат допол
нительными диагностическими признаками [3]. 

Неврологические нарушения при ББ развиваются у 5 
30 % больных через несколько месяцев или лет после начала 
системных расстройств, но реже могут предшествовать им 
или развиваться одновременно [6]. Выделяют два основных 
типа повреждения ЦНС при ББ. Первый тип проявляется 
очаговым или многоочаговым паренхиматозным поврежде
нием головного мозга, в основе которого лежит асептический 
дессиминированный менингоэнцефалит (80 % случаев), свя
занный с васкулитом мелких сосудов [4, 8]. Клинические 
проявления в 2/3 случаев возникают остро в форме двига
тельных нарушений (геми- или тетрапарез), психоэмоцио
нальных расстройств (депрессия либо повышенная возбуди
мость, снижение памяти), нарушения функции тазовых орга
нов. В остром периоде часто отмечаются головная боль 
и повышение температуры. Менингеальные симптомы при 
ББ не характерны и встречаются, по данным различных ав
торов, только у 10-40 % больных [1, 13]. Выделяют 3 основ
ных варианта течения паренхиматозного типа ББ: 1) рециди
вирующее в виде повторных обострений (40 %); 2) вторично-
прогрессирующее течение после одного или нескольких 
обострений (30 %); 3) первично-прогрессирующее течение 
(10 %). У остальных больных (20 %) симптомы паренхима
тозного повреждения мозга протекают субклинически и вы
являются только при тщательном неврологическом осмотре 
или проведении нейровизуолизации [1]. 

Второй тип связан с вторичным сосудистым непаренхи
матозным повреждением мозга (ангио-Бехчет). Он встреча
ется в 20 % случаев в форме тромбозов сагиттальных или 
поперечных венозных синусов. В этих случаях ББ клиниче
ски проявляется псевдоопухолевым течением в виде сильной 
головной боли, рвоты, эпилептических припадков, глазодви
гательных нарушений, застоя на глазном дне. Описаны еди-
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ничные случаи сочетания паренхиматозного поражения 
|| ангио-Бехчета [8]. Редко встречаются случаи ангио-Бехчета 
с поражением крупных церебральных артерий в виде дис-
секции или аневризмы. В качестве редких неврологических 
нарушений при ББ в литературе описаны гемихорея, дисто
пия, межъядерная офтальмоплегия, мозжечковый синдром, 
шилептические припадки, мигрень без ауры, поражение 
спинного мозга, сенсорная полиневропатия, изолированные 
поражения отдельных черепно-мозговых нервов [5,6]. 

Диагностика заболевания основана на критериях, пред-
ноженных международной исследовательской группой по 
изучению ББ [5]. Диагноз заболевания считается достовер
ным при наличии афтозного стоматита в сочетании с двумя 
основными признаками, к которым относят язвы на поло-
иых органах, поражение глаз и кожи, либо одного основно
го и двух дополнительных признаков в виде поражения 
нервной системы, почек, сердца, желудочно-кишечного 
гракта, эпидидимит либо семейного анамнеза ББ [3]. 
Лабораторные признаки ББ неспецифичны и включают 
повышение СОЭ, появление С-реактивного белка, анемию, 
i ипергаммаглобулинемию. Диагностика неврологических 
проявлений ББ основывается на выявлении в ЦСЖ лимфо-
цитарного плеоцитоза и методах нейровизуализации. Сре
ди последних предпочтение отдается МРТ головного мозга, 
которая у 70 % больных позволяет выявить множествен
ные в T 2 W режиме очаги повышенной плотности с их ти
пичной локализацией в стволе, базальных ганглиях или 
диэнцефальной области [4]. Для поздней стадии ББ счита
ется характерным расширение III желудочка и субарахнои-
дальных пространств на основании мозга. При подозрении 
на непаренхиматозный тип ББ оправдано проведение МРТ 
и режиме веносинусографии, при которой обнаруживают 
отсутствие кровотока в пораженном синусе и его ускорение 
в интактных венах и синусах [1]. 

Дифференциальный диагноз ББ проводят с изолирован
ным афтозным стоматитом; рецидивирующим оральным 
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и генитальным герпесом; синдромом Рейтера; другими си
стемными васкулитами. ББ с неврологическими проявлени
ями необходимо дифференцировать с вирусным (чаще гер
петическим) менингоэнцефалитом, PC, инфарктом мозга 
в молодом возрасте. Для вирусного менингоэнцефалита ха
рактерны общемозговые и менингеальные симптомы и ло
кализация очагов при МРТ головного мозга в сером веще
стве больших полушарий с типичной локализацией в височ
ных долях. PC чаще подвержены женщины, клинические 
проявления всегда затрагивают несколько сфер (оптиче
скую, пирамидную, мозжечковую), в ЦСЖ присутствуют 
олигоклональные антитела, а при МРТ очаги располагаются 
в перивентрикулярных или субкортикальных зонах мозга. 

Лечение ББ заключается в проведении иммуносупрес-
сивной терапии. В литературе отсутствуют четкие реко
мендации по их назначению. По данным большинства авто
ров, при обострениях показана пульс-терапия метилпред-
низолоном (2,5-5 г/курс) с последующим поддерживающим 
длительным приемом преднизолона (20-30 мг/сут) [1, 3]. 
При отсутствии эффекта в ряде случаев оправдано сочета
ние КС с азатиоприном и антикоагулянтами непрямого дей
ствия (варфарин 2,5-5 мг/сут), для предотвращения веноз
ного тромбоза [4]. Описан позитивный опыт сочетания 
интерферона-альфа-1в (подкожно ежедневно), колхицина 
(1,5 мг) и бензилпенициллина (1,2 млн внутримышечно 
каждые 3 недели) в течение 6 месяцев, что позволяет пре
дотвратить обострение заболевания [7]. 

В качестве примера сложности диагностики и особен
ностей течения ББ приводим наблюдение. 

Больной Б., в возрасте 38 лет отметил периодические головные 
боли без видимой причины, общую слабость, повышенную утом
ляемость, непостоянный субфебрилитет, болезненные язвы в рото
вой полости. Лечился у стоматолога но поводу афтозного стоматита 
без стойкого улучшения. Спустя 6 месяцев на этом фоне остро раз
вилась слабость в правых конечностях. ЦСЖ: белок 0,23 г/л, цитоз 
186-Ю6 клеток/л (100 % лимфоциты). МРТ головного мозга: два оча
га повышенной плотности в T9 W режиме в области ствола и моста 
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Рис. 27. MPT головного мозга больного Б., 38 лет, с диагнозом ББ; 
мелкие очаги повышенной плотности в T 2 W режиме в стволе, 

мосту (о) и базальных ганглиях (б) 

8 х ]0 мм и 6 х 12 мм в диаметре. Диагностирован вирусный ме-
нингоэнцефалит. Получал противовирусную, противовоспалитель
ную, вазоактивную терапию, преднизолон коротким курсом в дозе 
30 мг/сут. Состояние улучшилось, восстановилась сила в конечно
стях, нормализовалась температура тела. Спустя 4 месяца внезапно 
ослабели левые конечности, перестал самостоятельно ходить, нару
шились речь и глотание. При повторном лечении по поводу рециди
вирующего вирусного мениигоэнцефалита в ЦСЖ выявлены цитоз 
3840-Ю6 клеток/л (100 % лимфоциты) и белок 0,3 г/л. МРТ головно
го мозга: новые очаги повышенной плотности в стволе и мосту от 5 
до 15 мм в диаметре. Проведена аналогичная терапия с умеренным 
и нестойким улучшением: возросла сила в левой руке, ноге, лучше 
стал говорить и глотать, появилась возможность к самообслужива
нию. После выписки вновь наросла слабость в левых конечностях, 
усугубились нарушения речи, присоединились мелкие гнойнички 
в местах внутримышечных и внутривенных инъекций, язвы на по
ловых органах (в области мошонки), сохранялись явления афтозно-
]"о стоматита и постоянный субфебрилитет, язва луковицы 12-перст-
ной кишки (при фиброгастросконии). В неврологическом статусе 
определялся умеренный пирамидный гемипарез слева и легкий 
бульбарный синдром, менингеалышх знаков не было. ЦСЖ: бе
лок 0,5 г/л, цитоз 171-Ю6 клеток/л (100 % лимфоциты). МРТ голов
ного мозга: мелкие очаги повышенной плотности в T 2 W режиме 
в стволе, мосту (рис. 27, а) и базалышх ганглиях (рис. 27, б). 
Выявлены повышенный титр AT к волчамочному антикоагулянту 
и антикардиолишшовые AT. Проведена пульс-терапия метилпред-
иизолоиом с последующим введением преднизолоиа 30 мг/сут 
внутримышечно (в связи с язвенным анамнезом). Затем переведен 
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на прием медрола (8 мг/сут) в сочетании с азатиоприном (50 мг/сут) 
и варфарином (2,5 мг/сут). На этом фоне отмечена стабилизация со
стояния. 

Таким образом, у больного в возрасте 38 лет появились 
системные воспалительные явления слизистых рта, поло
вых органов, кожи и неспецифический интоксикационный 
синдром. Спустя 6 месяцев на этом фоне присоединились 
пирамидные, бульбарные нарушения, лимфоцитарный плео-
цитоз в ЦСЖ и многоочаговое поражение головного мозга, 
по данным МРТ, что указывало на воспалительный процесс 
в веществе мозга. Диагностирована ББ с меиингопаренхи-
матозным типом поражения ЦНС. Особенностью менинго-
энцефалита в этом случае были рецидивирующий и асеп
тический характер, преобладание очаговых нарушений 
(с преимущественной локализацией в области ствола) над 
общемозговыми, а также отсутствие менингеального син
дрома. Стабилизация состояния достигнута комбинирован
ной терапией кортикостероидов, иммунодепрессантов и не
прямых антикоагулянтов. 

Прогноз при ББ с неврологическими проявлениями 
определяется изменением в ЦСЖ, поражением ствола моз
га, наличием более 2 обострений, выраженной неврологи
ческой или психотической симптоматикой, обострением за
болевания при снижении дозы КС, первичным или вторич
ным прогрессирующим течением [1]. Летальность при ББ, 
по данным различных авторов, составляет 3-11 % [3, 7|. 
Причинами смерти являются как неврологические, так 
и соматические нарушения, такие как разрывы аневризм 
или перфорация язв кишечника. 
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1.2.10. Грануломатоз Вегенера 

Грануяоматоз Вегенера (ГВ, риногенный ангиит, М31.3 
по МКБ-10) - мультисистемный гранулематозный некроти
ческий васкулит с поражением артерий малого и среднего 
диаметра [8]. Впервые описан немецким патоморфологом 
F. Wegener в 1939 г. в виде классической триады: васкулит 
верхних дыхательных путей, системный васкулит и ло
кальный гломерулонефрит. Заболевание встречается редко, 
его распространенность колеблется от 0,4 до 3 случаев 
на 100 тыс. населения. Страдают лица любого возраста, 
в равной степени мужчины и женщины с максимальным 
числом случаев болезни в возрасте 40-60 лет [4]. Выделяют 
3 формы ГВ: локальная, ограниченная и генерализованная. 
Локальная форма (в 36 %) предполагает изолированное по
ражение верхних дыхательных путей, органа зрения или 
слуха. Под ограниченной формой (12 %) понимают пора
жение легких с наличием или отсутствием патологии 
ЛОР-органов, зрения, слуха и др. Генерализованной фор
мой (52 %) называют проявления болезни, при которой раз
вивается гломерулонефрит, поражения верхних и нижних 
дыхательных путей, почек, нервной системы и др. [2]. 

Патогенез ГВ связан с гранулематозным воспалением 
всех трех оболочек стенки мелких и средних артерий 
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различных органов и систем. Преобладает гуморальный 
механизм заболевания, связанный с образованием большо
го количества антинейтрофильных цитоплазматических 
антител (c-ANCA), которые специфичны у 90 % больных 
на развитой стадии ГВ [6]. AT направлены против фермен
тов первичных гранул иейтрофилов: протеиназы-3, миело-
пероксидазы и BPI (мембранный белок, связывающий эндо
токсины). Гиперпродукция c-ANCA коррелирует с актив
ностью болезни. Предполагается, что эти AT активируют 
циркулирующие нейтрофилы к воспалительному пораже
нию органа-мишени, которым для ГВ являются мелкие ар
терии и артериолы. Клеточный механизм также играет 
важную роль, что подтверждается преобладанием в грану
лемах Т-лимфоцитов и макрофагов. Существует гипотеза, 
согласно которой образование гранулем является проявле
нием Т-клеточной гиперчувствительности, которая инду
цирована вирусной или бактериальной инфекцией [I]. Име
ются данные о повышении активности эндотелиальных 
клеток и провоспалительных цитокинов, свидетельству
ющие о хроническом характере процесса при этой болезни. 
Мультисистемный характер поражения при ГВ связан с тре
мя основными механизмами: 1) компрессией гранулемы 
прилегающих к ней структур; 2) прорастание гранулемы 
в другие органы; 3) ишемия тканей с их последующим не
крозом за счет феномена «обкрадывания», вследствие сте
ноза питающей артерии [8]. 

Клинические проявления ГВ полиморфны и чаще свя
заны с поражением нескольких органов. Начало заболева
ния подострое или хроническое после перенесенных острых 
инфекций, переохлаждения, травм, гиперинсоляций, вак
цинаций или беременности. Клинические проявления ГВ 
представлены в табл. 13. 

Клинические проявления ГВ проходят две стадии. На 
первой стадии, продолжающейся 1-2 месяца, у 35-50 % боль
ных на фоне общеинфекционных проявлений (повышение 
температуры, потеря в весе) наблюдается изолированная 
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Т а б л и ц а 13. Клинические проявления ГВ |1, 5] 

Признак Частота в процентах 

Общеинфекционные проявления: 
лихорадка 50 % 
похудание 35 % 

Поражение ЛОР-органов 90-100 % 
Поражение легких 64-72 % 
Поражение почек 36-61 % 
Поражение глаз 24-53 % 
Поражение кожи, мышц, суставов 20-53 % 
Поражение желудочно-кишечного тракта 33 % 
Поражение нервной системы 7-14% 

патология верхних дыхательных путей. У больных отмеча
ются затрудненное носовое дыхание, упорный насморк, 
боли в области придаточных пазух, носовые кровотечения 
из эрозированных сосудов, атрофия слизистых оболочек. 
У части пациентов за счет некроза костно-хрящевого скеле
та развиваются перфорация носовой перегородки и харак
терная «седловидная» деформация спинки носа, приводя
щая к тяжелому косметическому дефекту лица [4]. 

На второй стадии через несколько месяцев или лет яз
венно-некротический процесс распространяется по ходу 
дыхательных путей на гортань, трахеи, бронхи, паренхиму 
легких, слизистые оболочки полости рта, глаза, ушей и дру
гие органы. У 64-72 % больных отмечаются пневмониты 
в виде множественной двусторонней инфильтрации легких 
с наклонностью к распаду, плевриты, возможны легочные 
кровотечения или пневмоторакс [3]. Достаточно часто на
блюдаются поражение глаз (конъюнктивит, склерит, язвы 
роговицы, грануломатозное воспаление ретробульбарной 
клетчатки), ушей (средний отит, снижение слуха) и почек 
(альбуминурия, гематурия, пиурия). Особенностью пораже
ния мочевыводящей системы при ГВ является быстро разви
вающаяся уремия с формированием острой почечной недо
статочности за счет некроза петель клубочков [2]. Реже в па
тологический процесс вовлекаются кожа (геморрагическая 

173 



сыпь), мышцы (миалгия), суставы (артралгия) и желудочно-
кишечный тракт (кишечные кровотечения, непроходимость, 
перитонит). Течение болезни прогредиентное или ремитти-
рующее у 50 % больных. Рецидивы чаще возникают в тече
ние первых двух лет с вовлечением ранее интактных орга
нов или систем. 

Поражение нервной системы относится к числу атипич
ных проявлений ГВ и встречается при генерализованной 
форме болезни в 7-14 % случаев. Спектр неврологических 
синдромов при ГВ представлен в табл. 14. 

Т а б л и ц а 14. Поражение нервной системы при ГВ [1, 5| 

Признак Частота & процентах 

Дистальная симметричная полиневропатия 
Множественная мононевропатия 
Краниальная невропатия 
Эпилептические припадки 
Асептический менингит 
Тромбоз кавернозного синуса 
Инсульт (ишемический или геморрагический) 

53 % 
4 2 % 
21 % 
10 % 
5 % 
5 % 
13 % 

Как следует из табл. 14, среди неврологических проявле
ний ГВ преобладает поражение ПНС, которое обычно разви
вается на фоне других соматических признаков заболевания, 
крайне редко опережает их или встречается изолированно 
без общеиифекционной и ЛОР-патологии [8]. Неврологиче
ские синдромы при ГВ лишены специфичности. Чаще дру
гих встречаются дистальная симметричная сенсорная ГШГ1 
(в 53 %) и множественная мононевропатия (в 42 %) в виде 
изолированного асимметричного поражения отдельных дви
гательных и (или) сенсорных нервов конечностей [6]. Кра
ниальная невропатия характеризуется преимущественным 
поражением черепных нервов, проходящих через верхнюю 
глазничную щель (III, IV, VI и I ветви V пары) в различных 
сочетаниях, что связано с формированием гранулем, ауто
иммунным воспалением наружной стенки кавернозного си
нуса и периартериитом супраклиноидного отдела внутрен-
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ней сонной артерии [1]. Клинически эта патология проявля
ется болями в орбите, диплопией, нарушением движения 
глазного яблока, анизокорией, экзофтальмом и хемозом, вы
раженным в разной степени. Значительно реже в процесс во
влекается зрительный нерв вследствие прорастания грануле
мы из придаточных пазух в орбиту. В единичных случаях 
при ГВ поражается ЦНС в форме генерализованных тонико-
клонических приступов, асептического лимфоцитарного ме
нингита, тромбоза кавернозного синуса, лакунарного инфар
кта мозга, внутримозгового или субарахноидального крово
излияния [8]. 

Диагностика ГВ с неврологическими проявлениями осно
вана на критериях Американской ревматологической кол
легии, которые были приняты в 1990 г. [5]. Они включают 
в себя наличие признаков воспаления слизистой носа или 
рта с гнойными кровоточащими выделениями из носа; язвы 
в полости рта; рентгенологические изменения в легких (уз
лы, инфильтраты или полости); патология в моче (микроге
матурия или цилиндрурия); результаты биопсии, указыва
ющие на наличие гранулематозных инфильтратов в стен
ках артерий или периваскулярно и истончение интимы. 
Диагностическую значимость имеют лабораторные исследо
вания: общие анализы крови (лейкоцитоз, повышение СОЭ, 
снижение гемоглобина), биохимические анализы (С-реак-
тивный белок, увеличение сиаловых кислот, диспротеине-
мия). Специфичным признаком ГВ является высокий титр 
антител к ANCA в сыворотке крови, определяемый мето
дом иммунофлюоресцентной микроскопии [1]. Спектр спо
собов инструментальной диагностики ГВ индивидуален 
для каждого больного с ГВ и определяется ведущим кли
ническим синдромом. Достаточно специфичны для этого 
заболевания результаты МРТ головного мозга, которые вы
являют диффузное линейное или фокальное утолщение 
твердой мозговой оболочки, накапливающее контраст, а так
же утолщение слизистых оболочек орбиты, носа, придаточ
ных пазух [7]. 
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Дифференциальный диагноз ГВ проводят с другими 
первичными и вторичными васкулитами (узелковым поли
артериитом, синдромом Черджа-Стросс, болезнь Кавасаки 
и др.); саркоидозом; канцероматозом; синдромом Толоза-
Ханта (болезненной офтальмоплегией). Отличие последней 
формы значительно затруднено, так как ряд исследователей 
полагают, что синдром Толоза-Ханта является локальной 
формой ГВ [1]. 

В лечении ГВ с патогенетической целью назначают 
циклофосфан в виде пульс-терапии (1000 мг внутривенно 
3-5 инфузий), затем по 200 мг внутримышечно 10-20 дней 
часто в сочетании с преднизолоном (0,5-1 мг/кг) [2, 6]. Сре
ди других иммуносупрессантов используют метотрексат, 
микофенолата мофетил, колхицин или циклоспорин А [3]. 
В рефрактерных к данной терапии случаях либо при реци
дивирующем течении ГВ назначают ВВИГ или ритукси-
маб [8]. Лечение неврологических нарушений ГВ проводят 
симптоматически и (или) в рамках основной терапии. 

Прогноз при ГВ без лечения неблагоприятный, со сред
ней продолжительностью жизни 5 месяцев. Лучший исход 
отмечен при локальной форме ГВ, отличающейся мягким 
клиническим течением и меньшей частотой рецидивов. 
При генерализованной и локальной форме худший прогноз 
имеют мужчины, лица с повышением СОЭ > 40 мм/ч, мар
керами тяжелого поражения почек (протеинурия > 1 г/л), 
легочных кровотечениях, поражении желудочно-кишечного 
тракта и нервной системы [2]. 
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Глава 2 

АУТОИММУННЫЕ НЕВРОЛОГИЧЕСКИЕ 
ЗАБОЛЕВАНИЯ С ОПРЕДЕЛЕННЫМ 
ТРИГГЕРОМ 

2.1. Заболевания с инфекционным триггером 

В настоящее время выделена группа A3, при которых 
инфекционный агент помимо прямой воспалительной реак
ции способен вызывать поражение различных отделов ЦНС 
и ПНС за счет включения в патологический процесс ауто
иммунных реакций. При этом возбудитель играет роль триг
гера, запуская механизм молекулярной мимикрии. К числу 
таких болезней относятся хорея Сидеигама, поскампило-
бактерный синдром Гийена-Барре, ПАНДАС (педиатриче
ское аутоиммунное нейропсихиатрическое расстройство, 
ассоциированное со стрептококковой инфекцией). При дру
гих постинфекционных заболеваниях, таких как хрониче
ский нейроборрелиоз, постполио-синдром, ВИЧ-поражении 
нервной системы причины формирования аутоиммунных 
реакций пока не установлены, однако эти нарушения спо
собны усугублять течение основной патологии, и даже вли
ять на ее прогноз. 

2.1.1. Хорея Сиденгама 

Хорея Сиденгама (ХС, пляска Святого Витуса, малая 
хорея, ревматическая хорея, 1011, по МКБ-10) - двигатель
ное расстройство с преимущественным поражением детей 
и подростков, встречается чаще у девочек. Впервые описа
но Thomas Sydenham в 1686 г. [7]. Позднее в 1831 г. P. Bright 
доказал связь ХС и ревматической лихорадки, вызванной 
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А-бета-гемолитическим стрептококком. В настоящее время 
хорея является одним из нескольких «больших» диагности
ческих критериев ревматической лихорадки [1]. Частота 
ХС в популяции составляет 0,2-0,8 случая на 100 тыс. на
селения. Благодаря комплексному противоревматическому 
лечению и активным профилактическим мероприятиям 
к 1970 г. его встречаемость в США и странах Западной Ев
ропы резко сократилась [6]. Однако с конца XX в. во всех 
странах мира вновь стали регистрироваться случаи ХС 
не только у детей, но и у взрослых. Вероятно, это связано 
с изменением патогенных свойств отдельных штаммов 
стрептококка и влиянием ряда неинфекционных факторов, 
таких как ухудшение экологии, нерациональное питание 
и др. [7]. 

Современная концепция патогенеза ХС заключается 
в том, что стрептококковая инфекция, являясь триггером 
аутоиммунных реакций, приводит к широкому спектру кли
нических проявлений [2, 5]. Наиболее распространена тео
рия молекулярной мимикрии, когда поверхностные антиге
ны (М-протеины) некоторых штаммов А-бета-гемолитиче-
ского стрептококка (М5, М 6, М9) оказываются сходными 
по антигенным свойствам с нейронами базальных ганглиев. 
В результате перекрестной иммунной реакции поражен
ными оказываются хвостатое ядро, бледный шар и скорлу
па [1]. AT к данным структурам обнаруживаются у 46 % боль
ных с ХС и только у 4 % здоровых лиц [6]. Другие штаммы 
стрептококка (В, D) тропностью к нервной системе не обла
дают и обычно поражают сердце, суставы, кожу, почки [7]. 
Согласно другой гипотезе стрептококковая инфекция про
воцирует гиперпродукцию AT и нарушает метаболизм вну
триклеточных нейрональных антигенов, что приводит к де
фекту их распознавания иммунной системой [1]. Существует 
предположение, что стрептококк, являясь для ХС суперан
тигеном, индуцирует воспалительную реакцию, активиру
ет аутореактивные Т-лимфоциты, высвобождает избыточ
ное количество провоспалительных цитокинов, нарушает 
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проницаемость гематоэнцефаличсского барьера [5]. Члены 
некоторых семей имеют повышенный риск развития ХС. 
Факт генетической предрасположенности к данной патоло
гии подтверждает наличие моноклональных антител D8/17 
к системе HLA на поверхности В-лимфоцитов, обнаружи
ваемых у родственников больных с ХС [6]. В патогенезе ХС 
играют роль гормональные факторы, о чем свидетельствует 
значительное преобладание среди заболевших девочек пу
бертатного возраста. Этот факт объясняется защитной спо
собностью эстрогенов, повышающих чувствительность пост-
синаптических дофаминовых рецепторов в стриатуме [6]. 

Клинические проявления ХС обычно развиваются остро 
или подостро спустя 4-8 недель после перенесенного стреп
тококкового фарингита [7]. Возраст начала заболевания ко
леблется от 5 до 15 лет, чаще (в 70 %) страдают девочки. 
Клиническая картина болезни полиморфна за счет сочета
ния неврологических, психических и соматических нару
шений, которые встречаются в различных сочетаниях. Ос
новным неврологическим синдромом ХС являются непро
извольные, нерегулярные, быстрые, отрывистые движения 
высокой амплитуды в мышцах лица (гримасы, причмоки
вание), шеи, туловища (парадоксальное дыхание), преиму
щественно проксимальных отделов конечностей [1, 4-5]. 
Хореические движения у 20-30 % больных носят асимме
тричный характер и колеблются от легких до резко выра
женных [6]. В типичных случаях ХС гиперкинезы перехо
дят из одной части тела в другую и могут резко усиливать
ся при любом произвольном движении. В редких случаях 
в процесс вовлекаются множественные мышечные группы 
вплоть до «хореической бури» с невозможностью ходьбы, 
самообслуживания и формированием «паралитической 
хореи» [2]. Характерным для ХС считается значительное 
снижение мышечного тонуса с гипермобильностью суста
вов конечностей. Другие неврологические симптомы забо
левания включают мышечную слабость, нарушение речи 
(брадилалия, дизартрия), гиперметрию при выполнении ко-
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ординаторных проб, угнетение сухожильно-периостальиых 
рефлексов. Описаны моторные и вокальные тики, окуло-
гирные кризы [7]. 

Психические нарушения достаточно специфичны для ХС 
и объединяют обсессивно-компульсивные расстройства, 
синдром дефицита внимания, снижение настроения, эмо
циональную лабильность, повышенную тревожность [5]. 
Обсессии (навязчивые мысли) и компульсии (навязчивые 
действия) часто встречаются при ХС. Преобладают нару
шения, связанные с мнимым загрязнением или заражением, 
что приводит больных к частому мытью рук, тела, избега
нию соприкосновения с «возможным» источником загряз
нения (дверные ручки, выключатели), ограничиваются об
щение со сверстниками и выход на улицу [3]. В случаях 
преобладания психической патологии над неврологической 
диагностируют клинический фенотип ХС, который называ
ется PANDAS -pediatric autoimmune neuropsychiatry disor
ders associated with streptococcal infections [7]. 

Соматические нарушения при ХС могут включать и дру
гие главные признаки ревматической лихорадки: пораже
ние сердца (до 84 %), полиартрит (30 %), узловую эритему 
и формирование подкожных узелков. По данным A. Kilic 
et al., среди кардиальных проявлений заболевания преобла
дает порок митрального клапана (в 35 %), при этом продол
жительность ХС с кардитом не отличается достоверно от 
ХС без кардита [4]. 

Диагностика ХС основана на характерной клинической 
картине острой хореи, развившейся вслед за эпизодом стреп
тококкового фарингита и лабораторных данных. К числу 
малых диагностических признаков заболевания при иссле
довании крови относят лейкоцитоз, повышение СОЭ и появ
ление С-реактивного белка [6]. Диагноз ХС подтверждают 
бактериоскопические исследования на рост из зева А-бета-
гемолитического стрептококка, выявление в крови стреп
тококкового антигена, повышенный титр противострепто-
кокковых (анти-стрептолизина-0, анти-дезорибонуклеазы- В, 
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анти - гиалуронидазы) и анти-нейрональных AT [7]. В ал
горитм диагностики пациентов с ХС необходимо обязатель
но включать ЭКГ (удлинение интервала PR), УЗИ сердца 
и ЭЭГ [1]. В ряде случаев заболевания при проведении МРТ 
головного мозга можно обнаружить увеличение в объеме 
трех основных структур базальных ганглиев (хвостатого 
ядра, бледного шара и скорлупы), что косвенно подтверж
дает воспалительный характер процесса. В отличие от дру
гих нейродегенеративных заболеваний, при позитронно-
змиссионной томографии (ПЭТ) характерно повышение 
метаболизма нейронов базальных ганглиев вследствие уве
личения перфузии глюкозы в области стриатума и его ре
гресс под влиянием лечения [6]. 

Дифференциальный диагноз ХС проводят с другими ви
дами хореи (волчаночно-ассоциированная хорея, доброка
чественная семейная хорея, хорея беременных, хорея Ген-
тингтона); антифосфолипидным синдромом; нейросифили-
сом; гипертиреозом; ригидно-аритмо-гиперкинетической 
формой гепатолентикулярной дегенерации; лекарственны
ми дискинезиями на прием ДОФА-препаратов, нейролепти
ков, амфетамина и др. [2]. Хорея Гентингтона, как самая ча
стая причина хореи, при раннем начале отличается от ХС 
преобладанием в клинической картине акинетико-ригид-
ного синдрома и прогрессирующим снижением когнитив
ных функций. 

Лечение ХС включает этиотропную, патогенетическую 
и симптоматическую терапию. При наличии клинических 
или лабораторных признаков ранее перенесенного стрепто
коккового фарингита показана антибактериальная терапия 
(пенициллин 1,5-4,5 млн ед/сут, амоксициллин, эритромицин 
или цефалоспорины) внутримышечно в течение 10 дней [11] 
В последующем таким пациентам необходимо введение 
пролонгированных форм пенициллина (бициллин) 1 раз 
в 1-3 недели в течение 1-5 лет [6]. Применение нестероид
ных противовоспалительных средств (диклофенак, ниме-
сил) или преднизолона (1 мг/кг веса/сут) показано только 
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в случаях ХС с лабораторными признаками (СОЭ, С-ре-

активный белок) активного воспалительного процесса [2]. 

В тяжелых случаях ХС эмпирически назначают ВВИГ или 

ПФ [7], С целью коррекции гиперкинезов препаратами пер

вой линии считают вальпроевую кислоту (допакин, энко-

рат) и карбамазепины (зептол, финлепсин). При отсутствии 

эффекта от их приема назначают вторую линию препара

тов, таких как пимозид или галоперидол [6]. 

Течение ХС у большинства больных относительно до

брокачественное со спонтанным исчезновением симптомов 

от 9 мес. до 2 лет. У части пациентов развиваются рециди

вы с интервалом 1-2 года или сохраняются легкие хореиче

ские гиперкинезы и невротические проявления. 
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2.1.2. Посткампилобактерный синдром 
Гийена-Барре 

В исследованиях последних лет обсуждаются вопросы 
особенностей патогенеза и клинических проявлений кампи-
лобактер-ассоциированных болезней, таких как реактив
ный артрит, синдром Рейтера и др. К их числу также отно
сится посткампилобактерный СГБ, так как одной из его до
казанных этиологических причин является воздействие 
Campylobacter jeuni [1-4]. Данный возбудитель поражает 
слизистую тонкого и толстого кишечника, являясь наибо
лее частой причиной энтерита и энтероколита [5]. Другие 
микроорганизмы, вызывающие диарею (сальмонеллы, ши-
геллы и др.), не приводят к развитию СГБ. Эта зоонозная 
инфекция распространена по всему миру, инфицируя каж
дый год 1 % населения в Западной Европе. Человек инфици
руется с. jeuni, употребляя сырое куриное мясо [6]. Не все 
виды с. jeuni способны вызывать СГБ. Установлено, что та
ким свойством обладают только штаммы, несущие ген сиа-
лилтрансферразы (est - II) и галактозы 4-эпимеразы (gal E), 
ответственные за биосинтез ганглиоподобных липоолиго-
сахаридов [4, 8]. В литературе дискутируется вопрос: вызы
вают ли СГБ другие виды кампилобактерной инфекции 
включая с. curvus, с. upsaliensLs и с. colli? По мнению A. van Bel-
kum et al., инвазия с. colli также сопровождается иммунной 
реакцией организма, но при этом она не является тригге
ром СГБ [2], Такого же мнения придерживаются К. Funa-
koshi et al., полагающие, что с. colli может быть причиной 
СГБ только в случаях сочетания с с. jeuni [5]. 

СГБ является постинфекционным осложнением с. jeuni 
за счет последующих аутоиммунных реакций. Механизм 
развития заболевания связан с наличием перекрестных 
иммунологических реакций между липоолигосахаридами 
с. jeuni и ганглиозидами миелиновой оболочки перифери
ческих нервов [3, 5]. Наиболее часто страдает ганглиозид 
GM], что считается специфичным для острой моторной ак-
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сональной полиневропатии [2]. Эта форма патологии чаще 
встречается в Китае, но описана и в других странах Азии 
и Южной Америке [7]. Данные по частоте посткампилобак-
терного СГБ в Европе противоречивы. Так, в Великобрита
нии среди пациентов терапевтического профиля, перенес
ших энтерит, вызванный с. jeimi, за последующие 2 месяца 
СГБ развился менее чем у 2 из 10 тыс. пациентов [1]. С дру
гой стороны, по данным С. Ктагир, с. jeimi является причи
ной СГБ в трети всех случаев болезни [7]. По нашим дан
ным острый энтерит в дебюте заболевания встретился 
только в 11,6 % всех случаев СГБ. 

Клинические проявления посткампилобактерного СГБ 
начинаются с перенесенного энтерита, который продолжа
ется несколько дней в виде частого жидкого стула, болей 
в животе, метеоризма, общей слабости и повышения темпе
ратуры тела до фебрильных цифр. Спустя 7-14 дней после 
его окончания обычно появляются онемение, парестезии, 
либо боли в ногах и (или) пояснице. Затем быстро развива
ется нижний вялый пара- либо тетрапарез с атонией мышц 
конечностей, арефлексией и частым поражением лицевых 
(особенно типична diplegia facialis) либо каудальной груп
пы черепных нервов. Формирование тазовых нарушений 
не характерно. Мы провели сопоставление неврологиче
ских симптомов у больных с посткампилобактерным СГБ 
по сравнению с группой больных с ОВДП при помощи не
параметрического метода Манна-Уитни. Результаты приве
дены в табл. 15. 

Т а б л и ц а 15. Сравнительная оценка клинических симптомов 
при посткампилобактериом СГБ и ОВДП 

Симптом 
Посткампило-

бактерный СГБ, 
п = 7 

ОВДП 
и = 60 

Достовер
ность 

Соотношение муж.: жен. 
Возраст 
Черепные нервы 
Сила в руках проксимально 
Сила в руках дистально 

1,3: 1 
51,7+/-8,8 л. 
100% 
3,4+/-0,4 
3.1+/-0,6 

1,06: 1 
46,6 +/-2,0 л 
23,3 % 
3,9+/-0,2 
3,7+/-0,2 

>0,05 
>0,05 
< 0,05 
>0,05 
>0,05 
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Окончание табл. 15 

Симптом 
Пос^камтишо-

бактерный СГБ, 
а = 7 

овдп Достовер
ность 

Сила в ногах проксимально 
Сила в йогах дистально 
Тетрапарез 
Поверхностная чувствительность 
Глубокая чувствительность 
Боль 
Парестезии 
Болезненность нервных стволов 
Симптомы корешкового натяжения 
Дыхательные нарушения 

2,8 +/- 0,5 
3,1 +/- 0,9 
100 % 
100% 
0 % 
42,8 % 
42,8 % 
42,8 % 
42,8 % 
14,2 % 

3,0+/-0,1 
3,4+/-0,2 
80 % 
85 % 
3 5 % 
61,6 % 
3 5 % 
68,3 % 
63,3 % 
5 % 

>0,05 
>0,05 
>0,05 
> 0,05 
<0,05 
>0,05 
>0,05 
>0,05 
>0,05 
>0,05 

Примечание: сила в конечностях - в баллах по пятибалльной шкале, осталь
ные показатели - в % к общему числу больных. 

Как следует из табл. 15, в группе больных с посткампи-
лобактерным СГБ преобладали мужчины среднего возраста. 
У всех пациентов имел место относительно симметричный, 
преимущественно проксимальный тетрапарез, преоблада
ющий в ногах, и дистальный тип расстройства чувствитель
ности в виде симптомов раздражения (гиперестезия, гипер-
патия), либо выпадения (гипестезия). В равной степени от
мечались болевой синдром в пораженных конечностях, 
парестезии, болезненность нервных стволов при пальпации 
и симптомы корешкового натяжения. Лишь в одном наблю
дении (14,2 %) были дыхательные нарушения и проводи
лась ИВЛ. При сравнении неврологических симптомов 
в двух группах выявлена достоверная разница только в от
ношении вовлечения в процесс черепных нервов при пост-
кампилобактерном СГБ (в 100 % случаев) и отсутствия 
у этих больных расстройств глубокой чувствительности. 
Полученные нами данные отчасти не совпадают с результа
тами исследования, доложенными С. Кгашр на V конгрессе 
Европейской Федерации Неврологических Сообществ в Ко
пенгагене в 2000 г. По его данным, посткампилобактерный 
СГБ характеризуется чисто двигательными нарушениями, 
чаще дистального характера, дыхательными расстройства-
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ми, редким поражением черепных нервов [7]. Возможно, 
это связано с малым числом наблюдений в нашем исследо
вании либо различными антигенными свойствами с. jeuni, 
отличными в Европейских и Азиатских странах. 

Диагностика посткампилобактерного СГБ основана на 
анамнестических сведениях о перенесенном накануне энте
рите, микробиологическом подтверждении с. jeuni, специ
фичной неврологической симптоматике, повышении в сы
воротке крови анти-GMj, антител, результатах исследова
ния ЦСЖ и проведении ЭНМГ. Следует обратить внимание 
на активный расспрос больных в отношении перенесенной 
накануне диареи, так как по нашему опыту пациенты не
врологического профиля не склонны связывать развившее
ся у них заболевание с имевшим ранее место энтеритом. 
В табл. 16 представлены результаты исследований у боль
ных с посткампилобактерным СГБ по отношению к резуль
татам у группы больных с ОВДП при помощи непараметри
ческого метода Манна-Уитни. 

Т а б л и ц а 16. Результаты параклинического обследования 
у больных с посткампилобактерным СГБ и ОВДП 

Пока чате ль 
Посткамппло-

бактерный 
СГК,п=7 

ОВДП п = 60 
Досто

верность 

Белок в ЦСЖ 
Цитоз в ЦСЖ 

Белково-клеточная диссоциация 
Аксональный тип: 

демиелинизирующий тип 
при ЭНМГ 

0,7 +/-0,2 г/л 
11,0+/-3,4 

клеток 
66,6 % 
1,5: 1 

0,9 +/-0,1 г/л 
8,3 +/-1,4 

клеток 
60 % 
1 : 2,3 

>0,05 
>0,05 

>0,05 
<0,05 

Из табл. 16 следует, что для посткампилобактерного 
СГБ характерно умеренное повышение в ЦСЖ белка при 
нормальном клеточном составе. Белково-клеточная диссо
циация обнаружена в 66,6 % случаев, что косвенно указы
вает на нарушение гематоэнцефалического барьера при 
данном заболевании. При проведении ЭНМГ выявлена до
стоверная разница по преобладанию аксонального типа 
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поражения периферических нервов (значительное снижение 
амплитуды М-ответа при нормальной или незначительно 
сниженной СПИ) над демиеликизирующим типом (выра
женное снижение СПИ). Наши данные совпадают с резуль
татами большинства исследователей о преимущественном 
повреждении аксональных цилиндров периферических не
рвов при относительной сохранности миелиновой оболочки 
при посткампилобактерном СГБ [1, 7]. 

Дифференциальный диагноз посткампилобактерного СГБ 
проводят с другими формами аутоиммунных полиневропа
тий (хроническая ВДП с острым началом, мультифокаль-
ной моторной невропатией, синдромом Миллера Фишера). 
Для мультифокальной моторной невропатии характерны 
вялые асимметричные парезы рук, быстрое развитие амио-
трофий в кистях и специфичные изменения при ЭНМГ, 
которые характеризуются множественными блоками про
ведения вне мест типичной компрессии нервов. При син
дроме Миллера Фишера наблюдают триаду симптомов: 
атаксию (сенситивную, мозжечковую или смешанную), оф
тальмоплегию и арефлексию, а также выявление в сыворот
ке крови анти-GQ lb антител. 

В лечении посткампилобактерного СГБ методами вы
бора могут рассматриваться ПФ с целевым объемом уда
ленной плазмы 120-140 мл/кг на курс или ВВИГ в дозе 
2 г/кг веса на курс лечения [1]. 

Прогноз заболевания, особенно у лиц старше 60 лет, счи
тается менее благоприятным по отношению к ОВДП в свя
зи с частыми остаточными явлениями в виде двигательных 
и сенсорных нарушений. 
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2.1.3. Постполиомиелитический синдром 

Постполиомиелитический синдром (ППС, постполио-
синдром, хроническая спинальная постмиелнтическая 
амиотрофия) развивается у 20-60 % больных, ранее пере
несших паралитическую форму острого полиомиелита 
(болезнь Гейне-Медина), возбудитель которого полиовирус 
избирательно поражает мотонейроны головного или спин
ного мозга [5, 8]. С середины XX в. в мире наблюдалась 
эпидемия этого заболевания. Однако благодаря внедрению 
профилактической вакцины Солка или Себина количество 
острых случаев полиомиелита в большинстве стран мира 
резко уменьшилось и в настоящее время составляет в стра
нах Европы 5-8 случаев в год. Тем не менее полиомиелит 
остается актуальной инфекцией в странах третьего мира 
и в эндемических районах имеет даже тенденцию к распро
странению. ППС формируется спустя 20-40 лет после пере
несенного острого полиомиелита [9]. Средний возраст на
чала этой патологии обычно составляет 35-57 лет, чаще 

189 



страдают мужчины (муж. : жен. = 1,5 : 1). В настоящее вре
мя в США насчитывается более 1 млн больных с ППС [1]. 
Вероятность развития заболевания выше при позднем на
чале, тяжести симптомов в острой фазе полиомиелита и ско
рости восстановления функции нервной системы. 

Патогенез развития ППС остается неясным. Персистен-
ция полиовирусной инфекции при этом заболевании ис
ключена. К числу провоцирующих и инициирующих меха
низмов при данной патологии большинство исследователей 
относят иммунологические и метаболические нарушения 
у больных, прежде перенесших полиомиелит [1, 8, 9]. В ли
тературе обсуждается роль иммунных нарушений у боль
ных с ППС, связанных с изменением воспалительного 
ответа, что указывает на формирование аутоиммунных 
процессов при этом заболевании. В подтверждение этой 
гипотезы С. Fordyce et al. приводят данные о высоком уров
не некоторых провоспалительных цитокинов в сыворотке 
крови, таких как фактор некроза опухоли-альфа, интерлей-
кин-6 и лептин, по сравнению с контрольной группой здо
ровых. Авторами выявлена корреляция между уровнем 
фактора некроза опухоли-альфа и некоторыми клиниче
скими симптомами ППС, такими как скелетно-мышечные 
боли [3]. 

Другим возможным механизмом развития ППС предпо
лагается метаболический стресс, обусловленный старени
ем, что приводит к вторичному повреждению нейронов, 
разрушению межсинаптических связей, денервации не толь
ко в спинном мозге, но и на уровне базальных ганглиев 
и ретикулярной активирующей системы [I]. H. Gonzales 
et al, изучая ЦСЖ у 15 больных с ППС, обнаружили высо
кий уровень пяти определенных белков: гельсолина, хемо-
пексина, пептидилглицина альфа-амино-монооксидазы, 
глютатион-синтетазы и каллекреина-6, которые отсутство
вали в группе здоровых. По мнению авторов, появление 
этих протеинов может рассматриваться как биомаркер про
гнозирования развития ППС [5]. 
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Клинические проявления ППС проходят 4 стадии: 
1) острый полиомиелит; 2) восстановительный период, про
должающийся 1-3 года; 3) период функциональной ста
бильности в течение 15-40 лет с остаточными явлениями 
в виде слабости и атрофии отдельных групп мышц, укоро
чения пораженных конечностей, контрактур суставов, де
формации скелета, арефлексии и сохранения всех видов 
чувствительности; 4) период развития «новой» симптома
тики [9]. На этой стадии усугубляются слабость и утомляе
мость не только пораженных, но и ранее интактных мы
шечных групп [8]. Прогрессируют мышечные атрофии, 
которые носят несимметричный и преимущественно прок
симальный характер, при этом расстройств чувствительно
сти не отмечается. Характерно присоединение стойких бо
лей в мышцах и суставах, которые значительно ухудшают 
качество жизни у этих больных. По данным В. Stoellb et al., 
нелокализованный болевой синдром преобладает у 91 % 
больных среди всех проявлений ППС. По данным этих ав
торов, чаще встречаются боли в плечах, пояснице, бедрах, 
грудной клетке [7]. У части больных наблюдаются фасци-
куляции, крампи и псевдогипертрофии пораженных мышц. 
Вовлечение в патологический процесс двигательных ядер 
ствола и ретикулярной формации сопровождается нару
шениями глотания и дыхания, повышается риск апное во 
сне [8]. В 53 % случаев наблюдаются постоянное чувство 
физической усталости и эпизоды депрессии [9]. 

Диагностика ППС основана на характерной клинической 
картине, развившейся спустя несколько десятилетий после 
перенесенного острого паралитического полиомиелита и ис
ключении других заболеваний с аналогичной неврологиче
ской симптоматикой. Диагноз ППС подтверждают результа
ты поверхностной ЭНМГ и игольчатой ЭМГ, которые выяв
ляют признаки поражения мотонейрона. К ним относятся 
регистрация спонтанной активности в виде потенциалов 
фасцикуляций, увеличение длительности и амплитуды 
потенциалов двигательных единиц. При произвольном 

191 



максимальном напряжении мышцы выявляется паттерн 
дискретной активности [2]. 

Дифференциальный диагноз ППС проводят с генера
лизованной формой амиотрофического бокового склероза, 
прогрессирующей спинальной амиотрофией Верднига-Гоф-
фманна или Кугельберга-Веландера; эндемической болезью 
Гуам (БАС, паркинс демендии), спорадическими случаями 
БАС с фронтотемпоральной деменцией. Для последнего за
болевания характерен быстрый темп развития симптомов, 
смешанный характер двигательных нарушений в конечно
стях, частые атрофии и фасцикуляции мышц языка. 

По мнению большинства исследователей, специфической 
терапии ППС не существует [1, 7-9]. Применение ВВИГ 
в стандартной дозе не принесло желаемых результатов. Хотя, 
по данным Н. Gonzales et al., в проведенном мультицент-
ровом контролируемом исследовании после терапии ВВИГ 
у больных с ППС выявлено увеличение мышечной силы на 
8,4 %, по сравнению с контролем, тем не менее другие при
знаки заболевания (качество жизни, показатели физической 
активности, качество сна, тест 6-минутной ходьбы) досто
верно не изменились [4]. Попытки использования КС, аман-
тадинов, пиридостигмина, АХЭП, модафинила, флуоксетина, 
амитриптиллина также не принесли достоверного улучше
ния [1, 9]. В единичных исследованиях показана эффектив
ность ламотриджина в дозе 50-100 мг/сут в отношении ре
гресса болевого синдрома, болезненных судорог и повышен
ной мышечной утомляемости [6]. В связи с недостаточной 
эффективностью медикаментозной терапии в настоящее вре
мя основное место в терапии ППС занимают различные 
виды психо- и физиотерапии, занятия в бассейне с подогре
той водой, дыхательные упражнения, контроль веса [9]. 

Течение ППС медленно прогрессирующее. Прогноз для 
жизни благоприятен, однако имеющиеся нарушения у ча
сти больных существенно ограничивают повседневную дви
гательную активность. 
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7. Stoelh В., Carter G., Abresch R. Pain in persons with post-polio 
syndrome: frequency, intensity and impact // Arch. Phys. Med. Reha
bil. - 2008. - Vol. 89. - № 10. - P. 1933-1940. 
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2005. - Vol. 31. - № 1. - P. 6-19. 
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Nervenarzt. - 2004. - Vol. 75. - № 4. - P. 347-353. 

2.1.4. Нейроборрелиоз 

Боррелиоз (болезнь Лайма, А69.2 по МКБ-10) - транс

миссивное инфекционное мультисистемное заболевание, вы

зываемое спирохетой Borrelia burgdorferi, которая открыта 

в 1982 г. американским микробиологом V. Burgdorfer. 

Заражение человека происходит после укуса иксодового 

клеща [8]. Страдают лица любого возраста и пола. Эта 

патология носит сезонный характер, преобладая весной 

и осенью. Ранее пик заболеваемости приходился на апрель 

193 



и октябрь, однако за последние годы, в связи с глобальным 
потеплением эти сроки сдвинулись на 2-3 недели. В Европе 
известны эндемические регионы с высокой частотой борре-
лиоза. К ним относятся страны Скандинавии, южная Гер
мания, Австрия, Швейцария, северо-западный регион Рос
сии и др. В Беларуси наибольшая частота случаев болезни 
(6-8 чел. на 100 тыс. населения) отмечена в Беловежской 
Пуще, в том числе Каменецком, Пружанском и Баранович-
ском районах Брестской области [2]. Случаи боррелиоза с по
ражением любого отдела нервной системы называют ней-
роборрелиозом (НБ). Эта форма заболевания преобладает 
(60 %) среди всех клинических проявлений болезни, отлича
ется стадийностью и наклонностью к хроническому тече
нию [1]. Обычно выделяют три стадии болезни: 1) локализо
ванная инфекция (мигрирующая эритема); 2) диссиминиро-
ванная инфекция (поражение суставов, внутренних органов 
и нервной системы); 3) персистирующая хроническая инфек
ция - поздний НБ, или Post-Lyme Syndrome [6]. 

Этиопатогенез заболевания на разных стадиях отлича
ется. На первой и частично второй стадии основную этио
логическую роль играет прямое воздействие Borrelia burg
dorferi, которая непосредственно вызывает воспалительные 
изменения в различных органах и тканях организма, что 
сопровождается специфическими и неспецифическими из
менениями в сыворотке крови и ЦСЖ. В третьей стадии НБ 
ведущая роль в поражении нервной системы принадлежит 
аутоиммунным механизмам с преимущественным наруше
нием гуморального ответа. На этом этапе болезни в ЦСЖ 
происходит интратекальный синтез антиборрелиозных мо-
ноклональных AT, часть из которых оказываются схожими 
с миелином ЦНС. Вследствие перекрестной иммунной ре
акции антиген-антитело наблюдается распад миелина и вто
ричное аксональное поражение нервной системы по меха
низму «молекулярной мимикрии» [3]. 

Эти данные подтверждают результаты создания экс
периментальной модели НБ на обезьянах, проведенные 
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A. Pacher et al. Учеными установлено, что при НБ у обезьян 
в ЦНС наблюдаются только легкие признаки воспаления, 
по отношению к выраженным воспалительным изменени
ям в скелетных и сердечной мышцах, хотя уровень спирохет 
в этих тканях не отличался. Эти данные позволили авторам 
доказать, что НБ является текущей инфекцией, при этом 
воздействие Borrelia burgdorferi является необходимым, 
но не обязательным условием для сохранения патологиче
ских изменений в нервной системе [4]. Установлено, что 
хронизации инфекции у больных с НБ способствует повы
шенный синтез в крови и ЦСЖ провоспалительных цито-
кинов, таких как интерферон-гамма, интерлейкин-6, 12 и 
15. По мнению S. Pancewich et al., высокий уровень провос
палительных цитокинов при НБ связан с внутриклеточной 
персистенцией возбудителя (в том числе наличием L-форм) 
вне нервной системы [5]. 

Клинические проявления НБ полиморфны, что обуслов
лено не только воздействием инфекции, но и дизиммун-
ными нарушениями, в частности васкулитом мелких сосу
дов. Поражаются различные структуры ЦНС (85 %) и ПНС 
(15 %) в различных сочетаниях [7]. После инкубационного 
периода от нескольких дней до недель в месте присасыва
ния клеща формируется кольцевая эритема, которая обыч
но сопровождается фебрильной температурой тела, лимфо-
аденопатней, артралгией, желудочно-кишечными расстрой
ствами [8]. Наибохгьшая сложность диагностики заболевания 
связана с безэритемяыми формами у 25 % больных. Харак
терными ранними проявлениями НБ являются серозные 
менингиты, множественные мононевропатии краниальных 
или периферических нервов [7]. Наиболее часто (50--75 %) 
встречается симметричное или асимметричное поражение 
лицевых нервов (форма Баннварта). Множественная моно
невропатия отличается преимущественным поражением 
верхних конечностей, выраженным болевым синдромом, 
быстрым развитием атрофии мышц рук. Причиной форми
рования Post-Lyme Syndrome через несколько месяцев или 
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даже лет после укуса клеща является замедленный им
мунный ответ ввиду слабо выраженной боррелемии или 
неадекватной терапии в дебюте болезни [2]. Для этой ста
дии характерны полиорганные нарушения с частым пора
жением крупных и мелких суставов. Неврологические 
симптомы связаны с клиническими проявлениями энце-
фаломиелитов, стойкими скелетно-мышечными болями, 
напоминающими таковые при дорсопатиях, дизестезиями 
в конечностях, когнитивными и психическими нарушения
ми (снижением памяти, внимания, дисфорией), синдромом 
хронической усталости, сенсорными ПНП, хроническими 
атрофическими акродерматитами [1, 8]. К числу редких 
проявлений Post-Lyme Syndrome относится развитие экстра
пирамидного синдрома, который проявляется акинезией, 
повышением мышечного тонуса в конечностях по типу 
«зубчатого колеса», постуральной неустойчивостью, часты
ми падениями. Течение позднего НБ может быть первично 
прогрессирующим или ремиттирующим, обострение кото
рого обычно связано с повторным укусом клеща, либо ины
ми факторами ослабления иммунореактивности [2]. 

Диагностика НБ основана на характерной клинической 
картине, эпидемиологическом анамнезе, положительных 
серологических тестах обнаружения антител к боррелиям 
в сыворотке крови и ЦСЖ при реакции непрямой иммуно-
флуоресценции [8]. Диагностически значимым при НБ счи
тают титр AT более чем 1 : 64. Более специфичным являет
ся определение индекса AT к боррелиям в ЦСЖ по отноше
нию к сыворотке крови, повышение которого указывает на 
интратекальный синтез антител. По данным Н. Pfister, по
вышение специфических IgM и IgG на первой стадии НБ 
составляет 20-50 %, на второй стадии - 70-90 % и на тре
тьей стадии 100 % больных имеют высокий уровень IgG 
к боррелиям, который может сохраняться в течение не
скольких лет далее при отсутствии признаков активной ин
фекции [6]. Определенную значимость имеют результаты 
общеклинического исследования ЦСЖ, ЭНМГ и МРТ го-



ловного мозга. В ЦСЖ неспецифичными нарушениями для 
НБ являются лимфоцитарный плеоцитоз, незначительно 
повышенный уровень белка и нормальный сахар [7]. При 
проведении ЭНМГ обнаруживают преимущественно аксо-
нальный характер поражения периферических нервов. МРТ 
головного мозга даже в молодом возрасте у больных с НБ 
часто выявляет картину сообщающейся гидроцефалии в со
четании с мелкими очагами в перивентрикулярных зонах 
мозга без масс-эффекта [1]. 

Для иллюстрации особенностей клинической картины 
и сложности диагностики позднего нейроборрелиоза при
водим наблюдение. 

Больной Д., 72 лет, пенсионер, поступил в неврологическое от
деление с жалобами на нарушение глотания, изменение речи, сла
бость и скованность преимущественно в ногах, затруднения при 
передвижении. 6 лет назад отмечал укус клеща, кольцевую эрите
му, лимфоаденопатию, по поводу которых лечился в инфекционной 
больнице, затем у дерматолога по поводу «микробной экземы» с улуч
шением. Спустя 4,5 года постепенно появились описанные выше жа
лобы, которые постепенно нарастали. Направлен еа госпитализа
цию с диагнозом «сосудистый паркинсонизм». Ранее серьезно не бо
лел, семейный анамнез не отягощен. При поступлении состояние 
удовлетворительное, АД 120/80 мм рт. ст. Соматической патологии 
не выявлено. Высшая нервная деятельность соответствует возрасту. 
Умеренная дисфония, дисфагия, дизартрия, глоточный рефлекс от
сутствует, выражены рефлексы орального автоматизма. Легкая ами-
мия лица. Мышечный тонус в ногах симметрично повышен по экс
трапирамидному типу. Походка укороченным шагом с отсутствием 
содружественных движений в конечностях и явлениями апраксии. 
Функцию тазовых органов контролирует. Менингсальных знаков 
нет. КТ головного мозга: базальные цистерны, желудочки мозга, 
кортикальные борозды расширены. УЗИ брахиоцсфальных сосу
дов: артерии проходимы, магистральный тип кровотока, эластич
ность сосудистой стенки снижена, дефицита кровотока не выявле
но. ЦСЖ: цитоз 396-10 клеток/л (нейтрофилы 60 %, лимфоциты 35 %, 
моноциты 5 %), белок 1,55 г/л, сахар 3,6 ммоль/л. Титр антител к бор-
релиям при реакции иммунофлюоресценции в ЦСЖ - 1 : 64. 

Таким образом, у больного, имевшего эпидемиологиче
ский анамнез боррелиоза, через 4,5 года постепенно разви
лись умеренный бульбарно-псевдобульбарный и симме
тричный экстрапирамидный синдромы с преобладанием 
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в ногах. В ЦСЖ выявлено повышение клеточного состава 
и белка, а также диагностически значимый титр AT к бор-
релиям. Указанные нарушения позволили поставить диа
гноз позднего нейроборрелиоза в форме хронического ме-
нингоэнцефалита и провести специфическую терапию цеф-
триаксоном, на фоне которой наблюдали значительный 
регресс неврологических нарушений. 

Дифференциальную диагностику НБ проводят с широ
ким кругом демиелинизирующих (первичных) заболеваний 
нервной системы; другими воспалительными процессами 
(вирусными, в том числе клещевыми, бактериальными, хла-
мидийными, грибковыми); поражением ЦНС и ПНС при 
ВИЧ-инфекции, туберкулезе, сифилисе; дисциркуляторной 
энцефалопатией сосудистого генеза. В отличие от назван
ных нозологических форм при НБ полный или частичный 
регресс неврологической симптоматики наблюдается под 
влиянием специфической антибактериальной терапии [1]. 

Этиотропное лечение НБ заключается в ирадикации ор
ганизма от возбудителя при помощи антибактериальной 
терапии. Среди антимикробных средств предпочтение от
дается цефтриаксону внутривенно в дозе 2 г/сут в течение 
14 дней (2-я стадия) или 21 дня (3-я стадия) [6]. Лечение изо
лированного поражения лицевого нерва без воспалитель
ных изменений в ЦСЖ может быть проведено оральным 
назначением доксициклина [7]. В то же время целесообраз
ность длительной антибактериальной терапии в случаях 
Post-Lyme Syndrome дискутируется в литературе [2, 6]. Аль
тернативой является назначение КС в дозе 0,5-1 мг/кг веса, 
иммуномодуляторов либо симптоматическая терапия с ис
пользованием средств коррекции невропатической боли 
(тебантин, лирика), улучшения когнитивных функций (ака-
тинола мемантин, арисепт) и др. 

Прогноз при НБ после проведения адекватной этио-
тропной терапии благоприятный, однако регресс невроло
гической симптоматики при Post-Lyme Syndrome наблюда
ется медленнее с частыми резидуальными явлениями. 
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2.1.5, ВИЧ-поражения нервной системы 

СПИД (синдром приобретенного иммунодефицита, В24 

по МКБ-10) у человека как самостоятельное заболевание 

впервые описан в США в 1981 г. и с этого времени датиру

ется начало его пандемии по всему миру. Выделены два 

этиологических возбудителя СПИДа - вирус иммунодефи

цита человека (ВИЧ-1) и ВИЧ-2 (преобладает на африкан

ском континенте). В настоящее время в мире насчитыва

ется более 33 млн взрослых и 1,3 млн детей, носителей 
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инфекции и больных, 89 % из которых проживают в цен
тральной и южной Африке. Каждый день в мире регистри
руется 16 тыс. новых случаев заболевания. Ежегодно 3 млн 
больных умирают от СПИДа, и эта причина вышла на 4-е 
место среди всех причин смерти в мире [5]. В такой афри
канской стране, как Уганда, ВИЧ-инфекцией поражено 70 % 
населения [8]. Страдают лица любого возраста, в том числе 
дети и подростки. Среди инфицированных и больных зна
чительно преобладают мужчины, 75 % всех случаев при
ходится на возраст 15-29 лет [3]. В Беларуси по состоянию 
на 1 декабря 2009 г. общее число зарегистрированных слу
чаев ВИЧ-инфекции достигло 10 590. По числу зарегистри
рованных случаев лидируют Гомельская область (5469 чел.) 
и Минск (1474 чел.). 

По кумулятивным данным основным способом переда
чи инфекции в Беларуси является парентеральный путь, реа
лизующийся при инъекционном введении наркотических 
веществ (53,1 %). Увеличилось количество людей, инфици
рование которых произошло в результате сексуальных кон
тактов (76,9 %). Зарегистрировано 1859 летальных случаев 
среди всех ВИЧ-инфицированных. 

В настоящее время установлено, что наиболее частой 
причиной заболевания является ВИЧ-1, который имеет сфе
рическую форму и размер 100-120 им. Вирус обладает вы
сокой тропностью к Т4 лимфоцитам (хелперам), которые 
погибают в результате множественных поражений клеточ
ной мембраны. Выделяют 4 основных пути заражения ВИЧ: 
1) половые контакты (гетеро- или гомосексуальные) с ин
фицированным или больным СПИДом партнером; 2) попа
дание инфицированной крови в организм здорового челове
ка (нестерильные шприцы, гемотрансфузии, использование 
непроверенных препаратов крови); 3) внутриутробное зара
жение ребенка в момент родов или в период вскармливания 
грудью; 4) пересадка органов и тканей от инфицированных 
лиц [4]. ЦНС и ПНС вовлекаются в процесс достаточно ча
сто, уступая по частоте лишь поражению легких [1]. 
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Известно 5 патогенетических вариантов формирования 
неврологических расстройств при СПИД/ВИЧ: 

1. Прямое токсическое влияние вируса, приводящее к кле
точному апоптозу, с которым связывают развитие комплек
са СПИД, - деменция, считающаяся характерным призна
ком 3-4-й стадий заболевания [2]. 

2. Влияние оппортунистических инфекций, так как про
грессирующий иммунодефицит у ВИЧ-инфицированных уве
личивает восприимчивость нервной системы к бактериаль
ным, грибковым, вирусным, паразитарным и простейшим ин
фекциям. В их структуре преобладают токсоплазмоз (32,8 %), 
криптококкоз (21,5 %) и туберкулез (8,7 %). Реже встреча
ются цитомегаловирус, простой и опоясывающий герпес, 
папилломы и Эпштейна-Барра вирус, нейросифилис [5]. 

3. Развитие опухолей, в том числе лимфомы, саркомы 
Капоши, злокачественной глиомы, лимфогрануломатоз, ко
торые механически воздействуют на ПНС и ЦНС [4]. 

4. Сосудистые осложнения: ТИА, инфаркты мозга, ге
моррагические инсульты вследствие ангиопатии. 

5. Аутоиммунные нарушения, механизм развития кото
рых окончательно не ясен. Преобладает демиелинизация ЦНС 
и ПНС, вследствие поликлональной гипергаммаглобулине-
мии и активизации цитокинов, что проявляется острыми 
энцефалитами, ГШП, PC-подобными заболеваниями [2, 8]. 

Согласно современной клинической классификации вы
деляют следующие стадии СПИДа: 

1. Стадия инкубации. 
2. Стадия первичных проявлений: 

бессимптомная; 
острая инфекция без оппортунистической инфекции; 
острая инфекция с оппортунистической инфекцией. 

3. Латентная стадия. 
4. Стадия вторичных заболеваний. 
Клинические проявления ВИЧ-инфекции полиморфны 

в связи с поражением многих органов и систем. Инкуба
ционный период СПИДа колеблется от 3-6 месяцев до 4-6 
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и более лет и протекает бессимптомно. Стадия первичных 
клинических проявлений характеризуется широким поли
морфизмом неспецифических симптомов: длительный суб
фебрилитет или лихорадка (38-39°) неясного генеза, необъ
яснимая потеря массы тела или диарея, генерализованная 
лимфоаденопатия, себорейный дерматит преимущественно 
на голове и туловище, кандидозное поражение слизистых 
оболочек. Уже на этой стадии регистрируются положитель
ные серологические пробы [4]. 

Неврологические проявления встречаются у 39-63 % 
больных на всех стадиях заболевания [5, 8]. ВИЧ-инфекция 
имеет две особенности: поражение на любом уровне всего 
длинника цереброспинальной оси и наличие нескольких 
инфекционных процессов у одного пациента [3]. Все фор
мы аутоиммунного поражения нервной системы, вызван
ные ВИЧ-инфекцией, лишены специфичности. Энцефалит 
(менингит, менингоэнцефалит) развивается на 2-й стадии 
СПИДа и проявляется общей слабостью, головной болью, 
повышением температуры тела, расстройствами речи, эпи
лептическими припадками, нарушением сознания. Патоло
гия со стороны ПНС возникает на любой стадии заболева
ния. Преобладает хроническая сенсорная ПНП в 15-50 % 
всех случаев, в виде снижения болевой, температурной и ви
брационной чувствительности дистального типа, угасания 
сухожильно-периостальных рефлексов. Реже встречается 
моторная форма ПНП с преобладанием слабости в кистях 
и стопах, атонии, атрофии мышц конечностей и нерезкими 
расстройствами чувствительности [6, 7]. 

Диагностика неврологических проявлений ВИЧ-инфек
ции основана на эпидемиологических данных о принадлеж
ности к группам риска (гомосексуалисты, наркоманы и др.), 
соматических признаках иммунодефицита, клинико-невро-
логических синдромах и результатах лабораторных иссле
дований. К последним относятся уменьшение Т-хелперов 
и соотношения Т4/Т8, лимфоцитов, выявление антител 
к ВИЧ-1 и самого вируса из сыворотки крови и ЦСЖ мето-
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дом полимеразной цепной реакции [2]. Определенную 
диагностическую значимость имеют состав ЦСЖ, ЭН.МГ, 
результаты МРТ головного мозга и патоморфологические 
исследования. В ЦСЖ обнаруживают повышение белка, уме
ренный лимфоцитарный плеоцитоз и нормальный сахар. 
ЭНМГ позволяет определить преимущественное поражение 
периферических нервов в форме миелино- или аксонотатии. 
При МРТ выявляют диффузный атрофический процесс, оча
ги, локализованные преимущественно в белом веществе, 
кальцифицированную микроангиопатию или атрофию nu
cleus caudatus [8]. Патоморфологическое исследование (биоп
сия, аутопсия) выявляет специфичные многоядерные клетки, 
макрофагальную инфильтрацию белого вещества, первич
ную демиелинизацию и дегенерацию аксонов [2]. 

Дифференциальная диагностика ВИЧ-поражений нерв
ной системы проводится с широким кругом первичных 
(в том числе аутоиммунных) заболеваний нервной системы; 
большинством видов вирусных, бактериальных, грибковых 
и простейших инфекций; первичными и вторичными (ме
тастатическими) опухолями головного мозга; паразитарны
ми заболеваниями (эхинококкоз, цистицеркоз). 

Лечение ВИЧ/СПИД представляет сложную многопла
новую задачу. Внедрение в клиническую практику с 1990 г. 
активной антиретровирусной терапии позволило продлить 
жизнь этих больных. В настоящее время в качестве этио-
тропной терапии применяют препараты двух групп: инги
биторы обратной транскриптазы (ламивудин, невиран) и ин
гибиторы протеазы (саквинавир, зидовудин). Несмотря на 
четкий положительный эффект, в ряде случаев к ним раз
вивается резистентность, нередки побочные эффекты (в том 
числе нейротоксические) [6]. В случаях присоединения оп
портунистических инфекций в комплексную терапию забо
левания необходимо одновременно включать ацикловир, 
антибактериальную и противогрибковую терапию [3]. 

Прогноз болезни определяется особенностями течения 
ВИЧ-инфекции, исходным иммунным статусом пациентов, 
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присоединением осложнений и колеблется от нескольких 
месяцев до 11 лет при естественном течении заболевания. 
Неблагоприятный прогноз имеют лица с неврологически
ми проявлениями как манифестацией ВИЧ и большим ко
личеством оппортунистических инфекций. 
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2.2. Заболевания с паранеоиластическим 

триггером 

Паранеоплатические неврологические синдромы явля
ются редкой группой A3, которые проявляются только у 
1-2 % больных со злокачественными новообразованиями. 
Их происхождение связано с противоопухолевым иммун
ным ответом и перекрестной иммунореактивностью. Пред-
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полагается, что некоторые виды раковых опухолей экс-
прессируют нетипичный для нормальной ткани онконей-
рональный антиген, который похонс по своему составу на 
определенные клетки нервной системы. Иммунная система 
вырабатывает в ответ перекрестно-реактивные AT против 
клеток рака и некоторых нейронов, следствием чего явля
ются их аутоиммунное воспаление и гибель. 

Клинические проявления паранеопластических синдро
мов чрезвычайно разнообразны, так как нервная система 
может поражаться на любом уровне. Основная сложность 
их диагностики связана с тем, что неврологические нару
шения могут на несколько лет опережать проявления онко
логического процесса. Выделяют классические и некласси
ческие паранеопластические неврологические синдромы. 
К числу классической паранеопластическои патологии 
относятся синдром Ламберта-Итона, подострая церебел-
лярная дегенерация, лимбический энцефалит, синдром опсо-
клонус-миоклонус, невропатия с парапротеинемией, рети-
нальная дегенерация. Неклассическими паранеопластиче-
скими проявлениями считают синдром ригидного человека, 
синдром Исаакса. 

2.2.1. Синдром Ламберта-Итона 

Синдром Ламберта-Итона (СЛИ, миастенический син
дром Ламберта-Итона, G73.1 по МКБ-10) - аутоиммунное 
заболевание, связанное с нарушением нервно-мышечной 
передачи, вследствие выработки AT к потенциал-зависимым 
кальциевым каналам. Впервые описано в 1953 г. Н. Andersen 
et al. и подробно изучено Е. Lambert и Eaton в 1965 г. [2]. 
В большинстве случаев (50-60 %) заболевание носит пара-
неопластический характер, преобладая по частоте (до 90 %) 
у пациентов с мелкоклеточным раком легкого [1, 3, 8, 11]. 
Значительно реже СЛИ развивается у больных с раком дру
гой локализации: яичники, молочная и щитовидная железа, 
печень и др. [2]. В клинической практике СЛИ встречается 
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чаще иных паранеопластических синдромов, но все равно 
достаточно редко, отмечаясь только в 1 случае из 10 тыс. 
больных с онкопатологией [6]. В 96 % заболевание развива
ется в течение первого года после установления диагноза 
рака, однако у части больных - предшествует раку либо 
диагностируется одновременно с ним [11]. В 10 % случаев 
СЛИ наблюдается у больных с другими аутоиммунными 
заболеваниями, такими как ревматоидный артрит, полими
озит, миастения гравис, пернициозная анемия. У 30 - 40 % 
больных с СЛИ при тщательном обследовании и динамиче
ском наблюдении не обнаруживается онко- или иная ауто
иммунная патология и такие случаи трактуются как идио-
патические [9]. 

Патогенез СЛИ связан с аутоиммунными механизма
ми, триггером которых чаще оказывается раковый про
цесс. Установлено, что мелкоклеточный рак легкого имеет 
общие АГ с холинергическими терминалами нейронов [6]. 
Вследствие перекрестных иммунологических реакций вы
рабатывается широкий спектр AT. Среди них преоблада
ют (в 90 %) AT против двух типов (Р и Q) к потенциал-
зависимым кальциевым каналам (voltage-gated calcium 
channel - VGCC), локализованых в лресинаптической мем
бране синапса [1, 3, 8, 12]. Анти-VGCC антитела нарушают 
механизм высвобождения ацетилхолина в синаптическую 
щель, следствием чего является блокада проведения им
пульса на уровне пресинаптической мембраны. Установ
лено, что титр данных AT не зависит от наличия или от
сутствия опухолевого процесса [11]. У 10 % больных с СЛИ 
не обнаруживают AT к VGCC, что указывает на наличие 
других АГ при данном заболевании. К их числу относятся 
AT к белку синаптотагмин-1, отвечающие за экзоцитоз 
кальциевых рецепторов и М( пресинаптическим мускари-
новым ацетилхолиновым рецепторам, усиливающим хо-
линергическую передачу. При отсутствии онкологическо
го процесса у больных с СЛИ выявлена четкая взаимосвязь 
с геном HLA-DR3-B8 [12]. 
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Клинические проявления СЛИ развиваются постепен
но. Чаще страдают мужчины старше 40 лет. Основными 
жалобами у больных с СЛИ являются слабость и повышен
ная утомляемость мышц проксимальных отделов конечно
стей и (или) туловища, которые приводят к своеобразной 
«утиной походке» [1—3, 9]. При этом мышечная слабость 
может даже уменьшаться при повторных движениях (фено
мен врабатывания). Слабость в проксимальных и дисталь-
ных отделах верхних конечностей, а также стопах присо
единяется позднее и всегда выражена в меньшей степени [13]. 
Поражение экстра окулярных, бульбарных и дыхательных 
мышц для СЛУ не характерны. Типичными симптомами 
для этого заболевания являются сенсорная ПНП (в 100 %) 
и прогрессирующая вегетативная дисфункция в 95 % слу
чаев. ПНП проявляется болями в ногах, гипо- или арефлек-
сией, гипотрофией мышц конечностей, легкими дисталь-
ными чувствительными нарушениями и парестезиями [1-3]. 
К числу часто встречающихся вегетативных нарушений 
при СЛИ относятся снижение саливации и потоотделения, 
приводящие к сухости слизистых оболочек рта, глаз и кожи, 
ослабление эректильной функции, ортостатическая гипо-
тензия. У 9 % больных СЛИ сочетается с другими паранео-
пластическими синдромами, такими как подострая цере-
беллярная атаксия [13]. Течение СЛУ у 55 % больных ха
рактеризуется прогрессирующим течением, наклонностью 
к миастеническим кризам [2]. Клинические проявления па-
ранеоп ласти ческой и идиопатической форм СЛИ схожи, 
однако в первом случае клиническая симптоматика носит 
более быстрое и прогрессирующее течение [13]. 

Диагностика СЛИ основана на анализе клинической 
картины, скрининговом обследовании для исключения ра
кового процесса любой локализации (особенно мелкокле
точного рака легкого), повышении титра антител к VGCC 
в сыворотке крови и ЦСЖ, а также результатах ЭМГ. 

В отличие от миастении при ЭМГ для диагностики СЛИ 
используют тетаническую стимуляцию высокой частоты 
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(50 Гц). Классической триадой при СЛИ являются низкая 
амплитуда М-ответа, его уменьшение при низкой частоте 
стимуляции и повышение после физического напряжения 
или высокочастотной стимуляции (рис. 28). Однако подоб
ное сочетание встречается редко [5]. В этой связи предло
жен диагностический тест 60 % посттетанического облег
чения, который специфичен у 91 % больных с СЛИ [10]. 
Выявлены обратная корреляция между титром антител 
к VGCC и площадью М-ответа, т. е. числом активируемых 
мышечных волокон при супрамаксимальной стимуляции 
и прямая корреляция между параметрами М-ответа в про
цессе тетанизации и числом заблокированных мышечных 
волокон [3]. 

Дифференциальную диагностику СЛИ проводят с миа
стенией гравис и другими миастеническими синдромами 
(при ботулизме, применении антибиотиков аминогликози-
дового ряда); болезнью Шегрена; полимиозитом; аутоим
мунными ПНИ; миопатиями эндокринного (аддисонова, 
тиреотоксическая) или метаболического генеза. Наиболь
шую сложность представляет отличие СЛИ от миастении 
гравис. СЛИ никогда не начинается с птоза и диплопии, для 
него характерны феномен врабатывания, снижение сухо-
жильно-периостальных рефлексов, частые вегетативные на
рушения, слабая реакция на АХЭП и типичные изменения 
при ЭМГ [2]. 

Рис. 28. ЭМГ при СЛИ: М-отвсты с мышцы, отводящей мизинец при сти
муляции локтевого нерва с частотой 50 Гц. Отмечается значительный 

инкремент М-ответа 
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Лучшим способом лечения паранеопластического С ЛИ 
является как можно более раннее начало лечения онкопато-
логии. В качестве дополнения возможно использование хи
миотерапии и назначение иммуносупрессоров (метотрек-
сат, азатиоприн). При исключении ракового процесса может 
назначаться симптоматическая терапия в виде АХЭП (ка-
лимин, убретид, 3, 4-диаминопиридин и гуанидин). Послед
ний препарат считается наиболее эффективным средством 
коррекции холинергических нарушений при СЛИ, однако 
имеет большое количество побочных эффектов [7]. В реф
рактерных к симптоматической терапии случаях хорошо 
себя зарекомендовали ВВИГ и ПФ [14]. Разработан метод 
иммуноабсорбции антител на специальной цитокиновой 
сети, которая позволяет коррегировать имеющиеся при 
СЛИ аутоиммунные нарушения [4]. Пациенты с идиопати-
ческой формой СЛИ подлежат динамическому наблюдению 
для исключения онкопатологии. 

Прогноз при СЛИ обычно неблагоприятный и зависит 
от своевременной диагностики и полноценного лечения 
основной онкологической патологии. 
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2.2.2. Подострая церебеллярная дегенерация 

Подострая церебеллярная дегенерация (ПЦД) относит
ся к числу паранеопластических синдромов с преимуще
ственным поражением мозжечка. Истинная частота заболе
вания неизвестна. Эта патология чаще развивается у паци
енток с раком яичников. Реже причиной ПЦД является рак 
молочной железы, легких, желудка, кишечника или ходж-
кинская лимфома [1, 2, 5]. В клинической практике ПЦД 
встречается изолированно или в сочетании с другими пара-
неопластическими синдромами: лимбическим энцефали
том, синдромом Ламберта-Итона, сенсорной ПНП [4, 5]. 
У части больных ПЦД предшествует раку или развивается 
одновременно с ним. Патогенез заболевания связан с выра
боткой широкого спектра перекрестно-реактивных AT к клет
кам отдельного вида рака и нейронам мозжечка. Среди них 
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преобладают AT к клеткам Пуркинье (анти-У0). Титр дан
ных AT не предсказывает течение и не влияет на выражен
ность клинических симптомов при ПЦД [1]. Реже при этой 
патологии определяются другие AT: анти-Mal, анти-Тг, 
анти-СУ2, aHTH-CRMP-5 (collapsing response mediator pro
tein 5), анти-РСА-2, анти-GAD [glutamic acid decarboxylase) 
[6, 8]. Пока окончательно не ясен вопрос: связано ли появле
ние данных AT со специфическими неврологическими сим
птомами или они являются только маркерами противорако
вой иммунной реакции организма? [3] 

Клинические проявления ПЦД развиваются подостро, 
значительно преобладая по частоте у женщин старше 60 
лет [2]. Спектр неврологических проявлений заболевания 
не специфичен и включает несистемное головокружение, 
односторонний горизонтальный или множественный ни
стагм, межъядерную офтальмоплегию, диплопию, дизар
трию (чаще скандированную речь), статическую и динами
ческую атаксию, дисметрию движений, адиадохокинез, 
снижение мышечного тонуса в конечностях, кинетический 
(интенционный) тремор, преобладающий в кистях [1, 7]. Го
ловокружение при ПЦД не зависит от положения головы 
и тела, а головная боль, тошнота, рвота, снижение слуха, 
зрения, когнитивные нарушения не характерны. В случаях 
сочетания ПЦД и лимбического энцефалита клиническая 
картина дополняется прогрессирующим снижением памя
ти, дезориентацией в пространстве, эпилептическими при
падками [5]. У большинства больных ПЦД носит прогрес
сирующее течение, приводит к нарушению глотания, зон-
довому питанию, неспособности к самообслуживанию из-за 
выраженной атаксии и смерти [1]. Патоморфологически при 
этом заболевании отмечается истончение молекулярного 
и гранулярного слоев и потеря клеток Пуркинье в коре по
лушарий мозжечка, лимфоцитарная инфильтрация оболо
чек головного мозга [5]. 

Диагностика ПЦД основана на анализе клинической 
картины, скрининговом обследовании для исключения 
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Рис. 29. MPT головного мозга при 
подострой дегенерации мозжечка: 
выраженный атрофический про
цесс преимущественно структур 

задней черепной ямки 
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онкологического процесса 
(особенно рака яичников у 
женщин), повышении титра 
онко-нейрональных AT (пре
имущественно анти-У()) в сы
воротке крови. В ЦСЖ опре
деляются незначительный 
лимфоцитарный плеоцитоз, 
повышение уровня белка и 
олигоклональных IgG [1, 4]. 
При МРТ головного мозга для 
ПЦД характерно выявление 
выраженного атрофического 
процесса, преобладающего 
в структурах заднечерепной 
ямки (рис. 29). 

Дифференциальную диагностику ПЦД проводят с дис-
циркуляторной энцефалопатией с преимущественным пора
жением вертебрально-базилярного бассейна; дегенеративными 
заболеваниями ЦНС группы спино-церебеллярных атаксий; 
опухолями мозжечка; PC; периферическим вестибулярным 
синдромом. В последнем случае у больных преобладает реци
дивирующий характер головокружения с тошнотой, рво
той, нарушением равновесия, иногда с нарушением слуха, 
продолжительностью от нескольких минут до нескольких 
часов, что провоцируется изменением положения тела [6]. 

Лечение ПЦД заключается в своевременном лечении ра
кового процесса, назначении химиотерапии (таксол, карбо-
платин), иммуносупрессантов (КС, цитостатики) [5]. Описан 
позитивный эффект повторных (через 4-6 недель) курсов 
ВВИГ в стандартной дозе со значительным клиническим 
улучшением состояния больных и снижением титра анти-У0 

антител после третьего курса введения препаратов [7]. 
Прогноз при ПЦД чаще неблагоприятный, зависит как 

от своевременной диагностики и лечения рака, так и от вы
раженности атрофического процесса в мозжечке. 
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2.2.3. Лимбический энцефалит 

Лимбический энцефалит (ЛЭ) - чаще развивается как 

вариант паранеогатастической патологии с избирательным 

поражением нейронов лимбической системы. Истинная ча

стота заболевания неизвестна. Чаще (60 %) развивается 

у мужчин, страдающих раком яичек или простаты. Реже 

причиной ЛЭ является злокачественная опухоль легких, 

щитовидной железы, молочной железы, яичников, медиа-

стинальная тератома и злокачественная тимома [7, 8]. 
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Развитие ЛЭ может предшествовать онкопатологии перио
дом до двух лет у 62 % больных или протекать одновре
менно с ней [5]. В 40 % случаев заболевание носит идиопа-
тический характер [2]. 

Патогенез ЛЭ связан с выработкой перекрестно реак
тивных AT к клеткам рака и нейрональным АГ лимбиче-
ской системы, к которой относится поясная извилина, гип-
покамп, миндалевидный комплекс, сосковидные тела, ло
кализованные в медиальном отделе височных долей [1]. При 
ЛЭ выделяют два типа AT: 1) внутриклеточные (Ни, Ма2, 
CV2/CRMP3-5), чаще ассоциированные с раком яичек и лег
ких; 2) к клеточным мембранам (voltage-gated calcium chan
nel, cell membrane antigens или N-MethyKD-aspartate recep
tors), наблюдающиеся при тимоме, тератоме или идиопати-
ческих формах заболевания [4, 7]. Специфичным для ЛЭ 
считается повышение титра анти-Ма2 антител, которое на
блюдается у 82 % больных [8]. 

Клинические симптомы заболевания развиваются остро 
или подостро, преобладая по частоте у мужчин моложе 
45 лет. У части больных отмечаются продромальные сим
птомы в виде общей слабости, повышения температуры 
или сильной невропатической боли [5]. Развитая стадия ЛЭ 
характеризуется сочетанием неврологических, психиче
ских и поведенческих нарушений. Ведущими неврологиче
скими проявлениями ЛЭ считаются быстро развивающиеся 
когнитивные нарушения и эпилептический синдром, кото
рые связаны с поражением гиппокампа [1]. Когнитивная 
дисфункция проявляется в виде снижения кратковремен
ной памяти, утраты способности к запоминанию новой ин
формации. В дальнейшем может наблюдаться тотальная дс-
менция с утратой автобиографических данных и социаль
ных событий, конфабуляциями (Корсаковский синдром) [7|, 
Эпилептический синдром характеризуется простыми и слож
ными абсансами, преходящими макро- или микропсиями, 
переживаниями типа deja-vu (уже виденного), вторично ге
нерализованными судорожными приступами, орофациаль-
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ными дискинезиями (непроизвольным жеванием, глотани
ем, причмокиванием губами) [3]. При ЛЭ могут наблюдать
ся нарушения сна в виде избыточной дневной сонливости 
или насильственного засыпания типа нарколепсии (засыпа
ния в необычное время) и катаплексии (внезапных кратко
временных эпизодов мышечной слабости, заканчивающих
ся сном). Общемозговой, общеинтоксикационный и менин-
геальный синдромы для ЛЭ не характерны. 

Формирование психотических и поведенческих рас
стройств при ЛЭ связывают с разрывом эмоционального 
круга Пейпеца в лимбической системе. Типичным для этой 
патологии считают развитие дезориентации во времени 
и пространстве, рассеянность, эмоциональную тупость, по
терю инициативности, чрезмерную впечатлительность, ги
персексуальность или необычное послушание [1]. 

Течение ЛЭ может иметь прогрессирующий, регрессиру
ющий, а также рецидивирующий характер. Патоморфо-
логически при этой патологии наблюдается потеря нейронов, 
выраженный глиоз, увеличение количества гипертрофиро
ванных астроцитов, периваскулярное скопление лейкоци
тов вокруг мелких кровеносных сосудов, локализованные 
в гиппокампе и сосковидных телах [6]. 

Диагностика ЛЭ основывается на анализе клинической 
картины, анамнестических сведениях и скрининге наличия 
онкологического процесса, особенно рака яичек или про
статы у мужчин молодого возраста, повышении титра анти-
Ма2 антител в сыворотке крови, выявлении незначительно
го лимфоцитарного плеоцитоза, повышения уровня белка 
и выявлении олигоклональных IgG в ЦСЖ [4]. Диагности
ческую значимость имеют результаты ЭЭГ (рис. 30), указы
вающие на наличие одностороннего или двустороннего 
очага эпилептической активности в височных долях [7]. 
При проведении МРТ головного мозга у больных с ЛЭ вы
являют наличие одного или нескольких симметричных ги
перинтенсивных очагов в области гиппокампа или мозоли
стого тела (рис. 31). Позитронно-эмиссионная томография 
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Рис. 30. ЭЭГ при лимбическом энцефалите: выявляются очаговые 
нарушения височной локализации 

обнаруживает снижение накопления изотопа в медиальной 
поверхности лобных и префронтальных зонах мозга [3]. 

Дифференциальный диагноз ЛЭ проводят с острыми се
розными энцефалитами, вызванными вирусами герпеса, Эп-
штейна-Барра, цитомегаловирусом; сифилитическим, ту
беркулезным боррелиозным, ВИЧ-энцефалитом; острой по-
лиэицефалопатией Вернике. Эта форма развивается после 
с употребления алкоголя и характеризуется выраженными 
глазодвигательными нарушениями, особенно часто парезом 

взора вверх при сохраненном 
сознании. 

В лечении ЛЭ в равной 
степени эффективны КС по 
схеме пульс-терапия и ВВИГ 
[5, 6]. Симптоматическая те
рапия включает назначение 
антиконвульсантов(вальпро-
аты, ламиктал, топамакс), ан
типсихотических средств (ри-
сполепт, клозапид)и ноотро-
пов (луцетам, ноотропил). 
В случаях рефрактерного 
к консервативной терапии 
судорожного синдрома эф-

1'ис. 31. МРТ головного мозга при 
лимбическом энцефалите: выявля
ется очаг пониженной плотности 
в области колена мозолистого тела 
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фективны нейрохирургические вмешательства (удаление 
лобной или височной доли, либо селективная амигдалогип-
покампэктомия) [5, 8]. 

Прогноз при ЛЭ неопределенный. По мнению L. Bataller 
et al. [2], лучший исход имеют пациенты с наличием AT 
к нейрональным клеточным мембранам гиппокампа. 
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2.2.4. Синдром опсоклонус-миоклоиус 

Синдром опсоклонус-миоклонус (СОМ, миоклоническая 
энцефалопатия, синдром танцующих глаз и ног) впервые 
описан Sandifer и М. Kinsburne в 1962 г. [1]. В половине слу
чаев эта патология носит паранеопластический характер, 
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значительно преобладая по частоте у детей [6]. Заболевание 
встречается очень редко. Его истинная частота неизвестна 
в связи с возможностью спонтанной инволюции опухолей 
в детском возрасте. Распространенность СОМ в США со
ставляет 1 случай на 10 млн населения [7]. У детей разви
тие СОМ в основном связано с ростом опухолей симпатиче
ской нервной системы. Среди них по частоте преобладают 
нейробластома (88 %) и ганглионейрома (12 %), чаще лока
лизованные в забрюшинном пространстве или средосте
нии [6]. У взрослых СОМ обычно развивается при раке мо
лочной железы, яичников, матки, легких, почки, неходж-
кинской лимфоме или после пересадки стволовых клеток [8]. 
Преобладают случаи диагностики СОМ спустя несколько 
месяцев после выявления опухолевого процесса. В единич
ных случаях СОМ может развиваться за несколько лет до 
дебюта онкопатологии. У 50 % больных эта патология но
сит идиопатический характер и его появление обычно со
впадает с перенесенными респираторными заболеваниями, 
на фоне других A3 (тироидит, диффузные болезни соедини
тельной ткани в 15,8 %) или после вакцинаций [1]. 

Развитие СОМ чаще связывают с аутоиммунным про
цессом, который у детей формируется на фоне врожденных 
или приобретенных нарушений регуляторных механизмов 
иммунной системы. В основе патогенеза заболевания ле
жит способность нейробластом синтезировать нейрональ-
ные белки, которые, являясь паранеопластическими АГ, 
оказываются сходными по своей структуре с клетками моз
жечка. При СОМ мишенью аутоиммунных реакций оказы
ваются гранулярные нейроны ядер шатра {nucleus fastigii), 
расположенные в полушариях мозжечка, и аксоны, связы
вающие их со стволом мозга [8]. Для этой патологии харак
терны нарушения клеточного и гуморального иммуните
та [3]. Отмечаются уменьшение СБ4-лимфоцитов, появление 
широкого спектра AT против внутриклеточных протеинов: 
анти-У0 к цитоплазме и аксонам клеток Пуркинье, анти-Ни 

к ядрам нейронов, анти-альфаэнолазы, анти-нейролейкина, 
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анти-глиадину, анти-эндомизию [8]. У детей и взрослых 
специфичным для СОМ является появление анти-Rj анти-
тител, обладающих антипролиферативным и ироаптотиче-
ским эффектами [3]. В идиопатических случаях СОМ в ка
честве возможной причины предполагают роль параинфек-
ционных заболеваний и вакцинации. В качестве возбудителя 
рассматривают вирусы Коксаки, Эпштейна-Барра, лихо
радки западного Иила, парвовируса, энтеровируса. У детей 
возможную провоцирующую роль играет вакцинация про
тив кори, паротита, краснухи, гемофильной палочки типа В, 
дифтерии, коклюша, столбняка. Однако прямая связь меж
ду СОМ, параинфекционными заболеваниями и вакцина
цией не доказана [I]. 

Клиническая картина заболевания у детей и взрослых 
совпадают. Страдают лица обоего пола. У детей СОМ раз
вивается остро, чаще в возрасте 1,5-2 лет. Заболеванию 
обычно предшествуют перенесенные накануне респира-
горно-вирусная инфекция, лихорадка или гастро-интести-
нальный синдром. Выделяют ранние симптомы болезни, 
которые развиваются спустя 1-2 недели. К ним относят
ся несистемное головокружение, шаткая походка, частые 
падения, которые позволяют ошибочно заподозрить цере-
беллит [7]. Поздние симптомы включают тремор головы, 
туловища и конечностей, нарушение речи, снижение мы
шечного тонуса, слюнотечение и характерные признаки 
болезни в виде опсоклонуса и миоклонуса [4]. Опсоклонус 
проявляется в форме быстрых, беспорядочных, неритмич
ных, иногда серийных движений глаз, что оправдывает на
звание болезни «синдром танцующих глаз». Опсоклонус 
обычно наблюдается в горизонтальном направлении, реже 
в вертикальной либо горизонтальной плоскостях [5]. Дру
гим патогномоничным проявлением болезни являются по
лиморфные миоклонии в форме коротких, отрывистых дви
жений небольшой амплитуды. Миоклонии преобладают 
в мышцах век, губ, туловище и проксимальных отделах 
конечностей [1]. 
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В развитой стадии болезни пациенты не могут сидеть, 
стоять и ходить из-за выраженной статической, динамиче
ской атаксии и тремора. При переходе из горизонтального 
положения в вертикальное, попытке целенаправленных дви
жений или при беспокойстве у детей усиливаются миокло
нии в ногах, формируя феномен танцующих ног, а тремор 
приобретает генерализованный характер. В любом возрас
те у больных нарушается поведение, появляется повышен
ная раздражительность, приступы ярости, нарушается сон [7]. 
Течение болезни в детском возрасте характеризуется хро
ническим течением с повторными обострениями у полови
ны пациентов. У 80 % детей наблюдаются резидуальные 
явления в виде нарушений поведения, изменений речи, сни
жения когнитивных функций [5]. Неуклонно прогрессиру
ющее течение болезни с летальным исходом встречается 
редко. Патоморфологически при этой патологии находят 
умеренную диффузную демиелинизацию белого вещества 
полушарий головного мозга, уменьшение числа клеток Пур-
кинье, атрофию ядер шатра и гибель их аксонов [6]. 

Диагностика СОМ основывается на анализе клиниче
ской картины, анамнестических сведениях и скрининговом 
исследовании детей на предмет исключения нейробласто-
мы. С этой целью обычно используют КТ или МРТ грудной 
клетки, забрюшинного пространства и малого таза. Диагно
стическую значимость имеют повышение титра анти-Rj ан-
титител в сыворотке крови, выявление незначительного лим-
фоцитарного плеоцитоза и олигоклональных AT в ЦСЖ. 
Изменения при МРТ при данной патологии обычно незна
чительны или малоииформативны. Для исключения эпи
лептического генеза миоклонии определенное значение 
имеют результаты ЭЭГ, указывающие на снижение порога 
судорожной активности, либо появление комплексов «ос
трая-медленная» волна. 

Дифференциальный диагноз СОМ проводят с дегенера
тивными заболеваниями ЦНС (спино-церебеллярная атак
сия, деменция с тельцами Леви, кортикобазальная дегене-
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рация); стволовым энцефалитом; болезнью Крейтцфельдта-
Якоби; демиелинизирующими заболеваниями ЦНС (острый 
рассеянный энцефаломиелит, PC); токсической или метабо
лической энцефалопатией; постаноксическим миоклонусом 
(синдром Ланса-Адамса); прогрессирующей миоклониче-
ской атаксией (синдром Рамсея-Ханта); юношеской мио-
клонической эпилепсией; энцефалопатией Хашимото [2]. 
В ряде случаев сложно отличить СОМ от генерализованно
го тика (болезнь Жиль де ла Туретта). Последняя форма 
отличается от СОМ развитием вокализации (непроизволь
ным произнесением неартикулируемых звуков или бран
ных слов). 

В лечении паранеопластического СОМ обязательным 
условием достижения благоприятного результата является 
удаление опухоли, однако в большинстве случаев одной 
операции оказывается недостаточно [7]. В качестве комби
нированной терапии применяют адренокортикотропный 
гормон или его синтетический аналог синактен-депо, КС 
(дексаметазон, метилпреднизолон), иммуносупрессанты 
(азатиаприн, метотрексат), ВВИГ [4, 5]. Препарат подбира
ется индивидуально и обычно назначается длительно в виде 
повторных многочисленных курсов пульс-терапии. Описа
ны положительные результаты применения ПФ, однако 
у детей этот метод лечения используется ограниченно [1]. 
За последние годы появились сообщения о благоприятных 
результатах использования ритуксимаба [8]. По данным 
М. Pranzatelli et al., позитивные клинические и иммуноло
гические сдвиги (количество CD19 и IgM в сыворотке 
и ЦСЖ) после четырех инфузий ритуксимаба (375 мг/м ) 
отмечены у 81 % детей [4]. У пациентов с легкой - средней 
тяжестью (по шкале двигательных функций 1-24 балла) 
можно ограничиться проведением симптоматической тера
пии. С целью коррекции поведенческих нарушений пока
заны седативные средства и антипсихотики. Для уменьше
ний непроизвольных движений назначают атипичные бен-
зодиазепины (клоназепам) и противосудорожные средства 
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(ламотриджин, топамакс). Дозу и кратность приема препа
рата выбирают эмпирически. 

Прогноз у больных с СОМ зависит от тяжести заболева
ния в дебюте, количества обострений и времени с момента 
начала патогенетической терапии. 
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2.2.5. Невропатия с парапротеинемией 

Невропатия с парапротеинемией (НСП, моноклональная 
гаммапатия, дискразия плазматических клеток) - гетеро
генная патология с вторичным избирательным поражением 
периферических нервов. Ее причинами чаще являются зло
качественные лимфопролиферативные заболевания крови, 
в основе которых лежит повышенная выработка монокло-

222 



нальных Ig преимущественно класса М единым клоном 
плазматических клеток [7]. НСП относится к числу аутоим
мунных ПНП и встречается во всех странах мира с часто
той 1 случай на 1млн населения [7]. По нашим данным, 
в структуре ВДП пациенты с НСП составляют 1,6 %. Впер
вые НСП описана J. Logothelis et al. в 1960 г. у пациентов 
с микроглобулинемией Вальденстрема. В последующем 
установлено, что эта патология может наблюдаться на фоне 
множественной миеломы, солитарной плазмоцитомы, идио-
патической тромбоцитопенической пурпуры, неходжкин-
ской лимфомы, хронической лимфоцитарной лейкемии, 
первичном амилоидозе и криоглобулинемии [2, 4]. При ис
ключении названных выше заболеваний для обозначения 
болезни используется термин идиопатическая или НСП не
определенного значения (Monoclonal Gammapathy of Unde
termined Significance) [5]. В структуре ПНП в США эта па
тология занимает 4-е место после диабетической, наслед
ственной и алкогольной [2]. У более половины больных 
с НСП в сыворотке или при биопсии обнаруживается IgM 
парапротеинемия, только у трети пациентов - IgG парапро-
теинемия и только в отдельных случаях - IgA парапротеи
немия, у остальных носит поликлональный характер [5]. 
Частота НСП увеличивается с возрастом и составляет у лиц 
до 25 лет- 0,1 %, после 50 лет - 1 %, после 70 лет - 3 %, а пос
ле 95 лет уже 19 % [2]. Как правило, НСП протекает медлен
но и относительно доброкачественно. Более злокачественное 
течение характерно для синдрома POEMS (Polyneuropathy, 
Organomegaly, Endocrinopathy, M-protein, Skin changes - по
линевропатия, органомегалия, зндокринопатия, М-протеин, 
кожные изменения), также известного как синдром Crow-
Fucase [3, 6]. 

В патогенезе заболевания М-протеин играет роль AT, 
который вступает в реакцию с АГ периферического нерва. 
Мишенью аутоиммунной реакции при НСП оказывается 
миелинассоциированный гликопротеин (МАГ), локализо
ванный в мембране пернаксиальных шванновских клеток 
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и перехватах Ранвье [6]. В результате аутоиммунной ре
акции антиген-антитело страдает миелиновая оболочка 
и мембрана осевого цилиндра периферического нерва, что 
способствует адгезии (слипанию) миелина с аксоном и на
рушению проведения импульса [2], При этой патологии на
блюдается гиперактивность провоспалительных цитокинов 
(интерлейкина 1 и 6, фактора некроза опухоли-альфа). Кро
ме повышения титра, специфичного для НСП, в 100 % слу
чаев титра анти-МАГ антител отмечается увеличение ко
личества и других AT к структурам периферического 
нерва. К ним относятся анти-сульфатидные, анти-бета2-
гликопротеидные и анти-ганглиозидные AT [8]. 

Клиническая картина НСП, связанная с IgM, обычно на
чинается постепенно, чаще у мужчин пожилого возраста. Пре
обладают чувствительные нарушения в конечностях [6]. 
Характерны жгучие боли и ряд сопутствующих им симпто
мов: гипералгсзия (чувствительность выше нормы), гипер-
патия (боль сохраняется после прекращения раздражения), 
аллодиния (прикосновение воспринимается как боль) и па
рестезии (чувство бегания мурашек). Их основными меха
низмами являются периферическая и центральная сенсити-
зация С-А ноцицепторов и эктопические разряды в повреж
денных участках нерва [1]. Преобладает дистальный тип 
расстройства чувствительности, который начинается с ног, 
а затем может захватить руки [5]. У части больных поража
ется глубокомышечное чувство и нарушается походка типа 
сенситивной атаксии. Описаны случаи НСП с постураль-
ным и интенционным тремором в руках, которые связыва
ют с расстройством сложных видов чувствительности [2]. 
Сухожильно-периостальные рефлексы всегда угнетены или 
выпадают. Часто встречаются крампи (болезненные судо
роги) в конечностях, болезненность при пальпации нерв
ных стволов на конечностях, положительные симптомы ко
решкового натяжения (Ласега, Нери). На поздних стадиях 
болезни присоединяются двигательные нарушения исклю
чительно в дистальных отделах (стопы и кисти). Черепные 
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нервы и ЦНС обычно интактны. Дыхательные, тазовые 
и вегетативные нарушения для НСП не характерны. 

В случаях синдрома POEMS, кроме хронической сенсо-
моторной ГШП и повышения М-протеина в сыворотке кро
ви, в клиническую картину у больных добавляются орга-
номегалия, эндокринопатия и изменения кожи. Органоме-
галия проявляется увеличением печени, селезенки, сердца, 
подмышечных и паховых лимфатических узлов. Эндокри
нопатия включает сахарный и несахарный диабет, гипоти-
роз, гипогонадизм, вторичную иадпочечниковую недоста
точность. Изменения кожи носят характер диффузной или 
пятнистой гиперпигментации, характерны ее уплотнение 
и утолщение, гипертрихоз, побледнение ногтевых лож. Час
то встречаются полостные отеки (асцит, плеврит, перикар
дит) и анасарка [3]. 

Течение НСП обычно медленно прогрессирующее. У лиц 
молодого возраста ухудшение наступает быстрее. Описаны 
случаи летального исхода. Патоморфологически процесс 
характеризуется сегментарной демиелинизацией и расши
рением перехватов Ранвье. Миелин истончается в парано-
дальных и шмидт-лантермановских участках с отложением 
гранул с фрагментами миелина. Выявляются спиральные 
деформации миелиновой оболочки по типу «луковичных 
головок». Уменьшается количество толстых и тонких нерв
ных волокон, свидетельствующих о вторичной аксональ-
ной дегенерации. Характерным для НСП является обнару
жения при иммуногистохимических исследованиях отло
жения IgM вокруг и внутри миелиновой оболочки [10]. 

Диагностика НСП основывается на анализе клиниче
ской картины, анамнестических сведениях и скрининго-
вом исследовании больных на предмет исключения гема
тологической патологии, результатах лабораторных и им
мунологических исследований [5]. К числу рутинных 
лабораторных исследований при НСП относят определение 
белка Бене-Джонса в сыворотке крови и моче, количества 
лимфоцитов, СОЭ и протеинограммы [4]. Для определения 
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количества Ig классов М, G, А широко используется метод 
радиальной иммунодиффузии в геле по Манчини. При про
ведении данной методики диагностически значимым счи
тают повышение уровня IgM выше 3 г/л [4]. Важное значе
ние имеет выявление высокого титра антител класса IgM 
к МАГ по результатам вестерн-блотта [5, 8]. При исследова
нии ЦСЖ отмечается умеренная белково-клеточная диссо
циация с повышением уровня белка до 1 г/л и выше. У боль
шинства пациентов с НСП по результатам ЭНМГ отмечает
ся преимущественно демиелинизирующии паттерн в виде 
снижения СПИ по моторным и сенсорным волокнам пери
ферических нервов, в то же время наблюдается значитель
ное увеличение латентное™ и полифазность М-ответов, 
что указывает на вторичную аксонопатию (рис. 32). В слу
чаях прогрессирующего течения ПНП определенную по
мощь оказывают результаты биопсии икроножного нерва, 
однако ее проведение в типичных случаях не является обя
зательным [6]. 

Дифференциальную диагностику НСП проводят с дру
гими аутоиммунными ПНП (острая и хроническая ВДП, 

Рис. 32. ЭНМГ при НСП: М-ответы, записанные с короткой мышцы, 
отводящей большой палец при стимуляции срединного нерва с дисталь-
ной (1), проксимальной (2) точек и с точки Эрба (3). Отмечается снижение 

СПИ, значительное увеличение латентности М-ответов 
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мультифокальная моторная невропатия), диабетической, 
алкогольной, наследственной и метаболической ПНП. Наи
большую сложность представляет отличие НСП от хрони
ческой ВДП, для которой характерен смешанный характер 
двигательных нарушений (сочетание проксимальных паре
зов с дистальными), меньшая выраженность чувствитель
ных расстройств, частое вовлечение в процесс черепных 
нервов, отсутствие в сыворотке крови и биоптате парапро-
теина М и антител к МАГ [8], 

Лечение НСП проводят индивидуально и включают 
сочетание симптоматической и патогенетической терапии. 
В случаях выявления гематологической патологии лечение 
проводят согласно соответствующим протоколам. У боль
ных с НСП неопределенного значения терапию назначают 
эмпирически. Согласно рекомендациям разработанных. Ев
ропейской Федерацией Неврологических Сообществ, отно
сительно доброкачественное течение НСП и выраженные 
побочные эффекты от назначения иммуносупрессантов тре
буют в каждом конкретном случае взвешенного решения 
о назначении подобных препаратов [5]. В ряде случаев мож
но ограничиться симптоматической терапией, которая до
стигается уменьшением болевого синдрома (габапеитин, 
прегабалин), коррекцией тремора (клоназепам, вальпроаты) 
и чувствительных нарушений (мильгамма, нейрорубин). 
У больных молодого возраста с прогрессирующим течением 
заболевания описан положительный эффект от проведения 
повторных курсов ПФ, ВВИГ с преимуществами у последне
го метода [6, 7]. По мнению J. Vallat et al., обнаружение отло
жений IgM при проведении биопсии является достаточным 
основанием для назначения агрессивного лечения в виде КС, 
циклофосфана, полихимиотерапии [10]. Методами выбора 
терапии синдрома POEMS могут быть локальное облучение, 
удаление изолированной плазмоцитомы, цитостатики (мел-
фалан) в сочетании с преднизолоном или без него [3, 5]. 

Течение НСП, обусловленное антителами к МАГ, мед
ленно прогрессирующее с длительным сохранением функ-
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циональных возможностей. У 11-20 % больных доброкаче

ственное течение НСП трансформируется в злокачествен

ное [3]. 
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2.2.6. Ретинальная дегенерация 

Ретинальная дегенерация (РД) - редко встречающаяся 

паранеонластическая патология, которая проявляется изби

рательным поражением глаза. Наиболее частой причиной 
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ее развития является мелкоклеточный рак легких. Реже 
причиной РД оказывается злокачественная опухоль шейки 
матки, молочной железы, гортани или меланома кожи. 
Выделяют три клинические формы РД: канцер-ассоцииро-
ванная ретинопатия, меланома-ассоциированная ретинопа
тия и ненеопластическая (идиопатическая) ретинопатия [5]. 

Патогенез РД связан с выработкой AT к одному или не
скольким ретинальным белкам. К числу медиаторов РД от
носят AT к рековерину, альфа-энолазе, арестину, родопси
ну, титину, метофилину [2]. Наиболее часто (в 63,5 %) они 
обнаруживаются при канцер-ассоциированной ретинопа
тии, по сравнению с идиопатической ретинопатией у 41,1 % 
больных [1]. В организме человека данные AT персистиру-
ют длительное время, от нескольких месяцев до нескольких 
лет. Наиболее изученными и специфичными для РД являют
ся анти-рековериновые AT Доказано, что механизм их дей
ствия обусловлен пенетрацией ретинальных слоев сетчатки 
и поражением фоторецепторов и биполярных клеток [2]. 
Менее изучены AT к альфа-энолазе. G. Ren и G. Adams 
в эксперименте на мышах показали, что введение этих AT 
в стекловидное тело вызывает гибель ганглионарных кле
ток и истончение слоев ретинальной оболочки [6]. Важная 
роль в аутоиммунных реакциях глаза принадлежит систе
ме комплемента, в частности интраокулярным комплемент-
регуляторным протеинам. По мнению J. Sohn et al.5 актива
ция фракции комплемента iC3e на ранней фазе реакции ан
тиген - антитело при РД способна остановить внутриглазное 
воспаление и предупредить повреждение тканей [7]. 

Клинические проявления РД развиваются без видимой 
причины, остро либо подостро, в равной степени у мужчин 
и женщин, чаще в возрасте 50-60 лет. Типичным является 
безболезненное снижение зрения на один либо оба глаза, 
часто сопровождающееся выпадением полей зрения, фото-
псиями или фотофобией [1, 8]. Другие неврологические 
и системные проявления болезни обычно отсутствуют. 
Течение РД прогрессирующее, возможны ее рецидивы [3]. 
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В последующем у части пациентов развивается слепота 
вследствие атрофии зрительного нерва либо дегенерации 
ретинальных слоев без отложения пагмента [5]. Патомор-
фологически для этой патологии характерны потеря пало
чек и колбочек, воспалительная инфильтрация ретинально-
го слоя сетчатки глаза. 

Диагностика РД основывается на анализе клинической 
картины, анамнестических сведениях и скрининговом ис
следовании больных на предмет исключения онкопатоло-
гии, результатах офтальмологического (острота зрения, пе
риметрия, внутриглазное давление, исследование глазного 
дна) и иммунологических исследований. Определенное 
значение имеет определение AT к ретинальным протеинам: 
рековерину или альфа-энолазе. Однако, по мнению G. Adams 
et ai, титр анти-рековериновьгх AT коррелирует с выражен
ностью глазных симптомов, но не указывает на наличие ра
кового процесса [1]. Диагностическую пользу оказывают 
результаты электроретинографии, которая выявляет нор
мальный ответ от палочек сетчатки на периферии и умень
шение центрального или тотального ответа от колбочко-
видных зрительных клеток [8]. Проведение оптической 
когерентной томографии при РД позволяет обнаружить ма-
кулярный отек [3]. 

Дифференциальный диагноз РД проводят с неврологи
ческими заболеваниями, протекающими с поражением зри
тельного анализатора (оптическая форма PC, оптикохиаз-
мальный арахноидит, опухоль передней или задней череп
ной ямки), другой офтальмологической патологией (острым 
приступом глаукомы, невритом или ишемической оптико-
патией зрительного нерва). Дифференциальная диагности
ка РД с другими паранеопластическими синдромами пред
ставлена в табл. 17. 

Лечение РД проводят с помощью назначения КС путем 
системного либо локального (периокулярного) введения. 
По данным Н. Ferreyra et al., длительный прием КС приво
дит к улучшению у 100 % больных с канцер-ассоцииро-
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Т а б л и ц а 17. Дифференциальная диагностика РД 
и других паранеопластнческих синдромов 

Паранеопластическш! 
синдром 

Типичный поя 
п возраст 

Локализация 
рака 

Аутоантитела 

Ламберта-Итона мужчины > 40 лет легкие к потенциал-
зависимым 
кальциевым 
каналам 

подострая 
церебеллярная 
дегенерация 

женщины > 60 лет яичники к клеткам 
Пуркипье 
(анти-У0) 

лимбический 
энцефалит 

мужчины < 40 лет яички, 
простата 

анти-Ма2 

опсоклонус-
миоклонус 

девочки = 
мальчики, 
1,5-2 года 

нейроблас-
тома 

анти-R; 

невропатия 
с парапротеине-
мией 

мужчины > 60 лет кровь анти-МАГ 

ретинальная 
дегенерация 

мужчины = 
женщины, 
50-60 лет 

легкие анти-рековери-
новые 

ванной ретинопатией и у 54 % пациентов с идиопатическои 
ретинопатией, из них в 24 % случаев улучшилась острота 
зрения, в 71 % - расширились поля зрения, в 55 % - умень
шился макулярный отек [4]. В последние годы появились 
единичные сообщения об эффективности блокаторов каль
циевых каналов и адалимумаба в терапии РД [2]. М. Diaz-
Llopis et al. наблюдали клиническое улучшение у 63 % боль
ных с РД, резистентных к другим методам лечения, после 
подкожного назначения 40 мг адалимумаба еженедельно 
в течение года. По опыту авторов, препарат хорошо перено
сился и имел только локальные побочные эффекты в месте 
введения [3]. 

Прогноз в отношении зрения при РД неопределенный 
и различается от относительно стабильного состояния в те
чение многих лет до медленно прогрессирующего течения 
с полной утратой зрения [8]. 
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Глава 3 

НЕВРОЛОГИЧЕСКИЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ 
С НЕУТОЧНЕННЫМ АУТОИММУННЫМ 
ПАТОГЕНЕЗОМ 

В неврологической практике встречается ряд болезней, 
в патогенезе которых аутоиммунный фактор до конца 
не уточнен либо он играет роль только составляющего в ме
ханизмах развития этой патологии. К числу таких заболе
ваний на сегодняшний день относят нейросаркоидоз, син
дром Толоза-Ханта и синдром хронической усталости. С та
кими пациентами имеют дело не только неврологи, но 
и другие специалисты, фтизиатры, терапевты, ревматологи, 
эндокринологи и др. В большинстве случаев эта патология 
распознается не своевременно, отчасти в силу ее мульти-
дисцишшнарного характера. 

3.1. Нейросаркоидоз 

Саркоидоз (болезнь Бека) - хроническое заболевание, 
характеризующееся образованием неказеозных гранулем 
в одном или нескольких органах. Впервые почти одновре
менно описан в конце XIX века норвежским дерматологом 
С. Воеск, французским дерматологом Е. Besnier и швед
ским врачом J. Schaumann. Саркоидоз распространен во 
многих странах мира с различной частотой на 100 тыс. на
селения: Англия - I случай, Польша - 3 случая, Франция -
10 случаев, Скандинавские страны- 64 случая [4,10]. Эта па
тология не встречается в Китае и тропической Африке. 
Поражаются лица любого возраста и пола. Отмечены расовые 
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отличия саркоидоза в Северной Америке, где эта патология 
встречается чаще у афроамериканцев, чем у европейцев (со
отношение заболевших составляет 15 : 1). Отмечено значи
тельное преобладание саркоидоза у ирландских женщин 
в Лондоне с частотой 200 случаев на 100 тыс. населения [10]. 

Этиология заболевания неизвестна. Большинство ис
следователей поддерживают теорию триггера, когда раз
личные возбудители являются не этиологическими, а толь
ко провоцирующими факторами [1]. В патогенезе саркоидо
за ведущим механизмом считают нарушения клеточного 
иммунного ответа к экзогенным АГ или аутоантигенам. 
Избыточная активация Т-хелперов (CD4 +) и их скопление 
в пораженном органе приводят к повышенной секреции 
лимфокинов, которые вместе с макрофагами участвуют 
в образовании гранулем. В пораженном органе соотноше
ние CD4/CD8 составляет 10 : 1, в то время как в неповреж
денной ткани это соотношение обычно 2 : 1 [10]. Неспеци
фическая поликлональная активация В-клеток Т-хелперами 
приводит к гипергаммаглобулинемии, которая характерна 
для активного саркоидоза. Генерализация процесса проис
ходит лимфогенным или гематогенным путем. 

Клинические проявления заболевания носят мультиси-
стемный характер и обусловлены поражением легких (90 %), 
кожи, глаз, медиастинальных лимфоузлов, селезенки, пече
ни, костного мозга. Поражение нервной системы относится 
к числу атипичных проявлений саркоидоза и встречается 
только в 5-9 % всех случаев болезни [3, 11]. Начало нейро-
саркоидоза чаще подострое или хроническое. Возможно 
прогрессирующее либо рецидивирующее течение заболе
вания [6]. Гранулемы могут локализоваться в любом отделе 
ЦНС, ПНС, вегетативной нервной системы или крупных 
сосудах [13]. Поражается кора головного мозга (серое и бе
лое вещество) и оболочки, мозжечок, спинной мозг, перифе
рические корешки, нервы, сиинальные ганглии. Клиниче
ские проявления заболевания неспецифичны. Тяжесть ней-
росаркоидоза обычно соответствует тяжести поражения 
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легких или внутригрудных лимфатических узлов, но может 
превалировать в проявления болезни. При псевдоопухоле
вом течении чаще встречаются жалобы на головную боль, 
головокружение, снижение зрения, шаткость при ходьбе, 
возможны парциальные судорожные приступы [4]. В струк
туре нейросаркоидоза преобладает патология ПНС. Чаще 
других (80 %) встречаются краниальные невропатии с одно-
либо двусторонним поражением лицевого или зрительного 
нервов, которые проявляются снижением зрения, отеком 
диска зрительного нерва или асимметрией лица. Для нейро
саркоидоза также характерно формирование преимуществен
но аксональных ПНП в виде сенсорных или сенсомоторных 
нарушений в конечностях. В этих случаях их причиной яв
ляется механическая компрессия нервов гранулемой, вос
палительная инфильтрация и (или) ишемия, связанная с не
кротическим васкулитом [14]. Реже (10 %) наблюдается ги-
поталямо-гипофизариый нейросаркоидоз, проявляющийся 
эндокринной либо зрительной дисфункцией, связанный с ло
кализацией гранулем в этой области [9, 11]. В единичных 
случаях описаны клинические проявления заболевания 
в форме дорсопатии, миелопатии, синдрома запястного ка
нала, синдрома конского хвоста, бокового амиотрофиче-
ского склероза, обструктивной гидроцефалии, хрониче
ского лимфоцитарного менингита, ганглионита гассерова 
узла, инфаркта головного мозга [6, 7, 13]. У части больных 
с нейросаркоидозом наблюдают признаки вегетативной 
дисфункции в форме гипо- или гипергидроза, диареи или 
запора, недержания или задержки мочи, ортостатической 
гипотензии [1]. 

Выделяют определенный, вероятный и возможный ней
росаркоидоз. «Определенным» считают случаи нейросарко
идоза, когда при проведении биопсии выявляют характер
ные неказеозные гранулемы в пораженной нервной ткани. 
К «вероятным» относят случаи нейросаркоидоза, которые 
не доказаны морфологически, но подтверждены лабора
торными данными и результатами МРТ. «Возможный» 
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иеиросаркоидоз устанавливается при исключении других 
системных заболеваний [7]. 

Диагностика изолированного нейросаркоидоза суще
ственно затруднена в связи с отсутствием специфичных ла
бораторных и инструментальных тестов. Иеиросаркоидоз 
можно заподозрить у пациентов с мультисистемным сарко-
идозом (доказанным при помощи биопсии) в случае присо
единения у них неврологической симптоматики [3]. Опре
деленную диагностическую значимость имеет выявление 
признаков неспецифического воспалительного процесса 
в сыворотке крови и ЦСЖ [7]. Достаточно характерным для 
нейросаркоидоза считается повышение уровня ангиотензин-
превращающего фермента в сыворотке крови (70 %) и ЦСЖ 
(94-95 %) [5]. Изменения при МРТ обычно иеспецифичны 
и включают широкий спектр нарушений: перивентрику-
лярное поражение белого вещества, множественные или 
одиночные супра- или инфратенториальные очаги, окру
глой или овальной формы, повреждение оболочек, череп
ных нервов, спинного мозга [2]. В комплекс обследования 

больных с нейросаркоидозом 
необходимо включать иссле
дование бронхоальвеолярных 
смывов, в которых характер
но изменение соотношения 
CD4/CD8, KT грудной клетки, 
бронхоскопию и биопсию 
пораженного органа. Пато-
гномоничным для нейросар
коидоза изменением при про
ведении биопсии считают 
обнаружение множествен
ных несекретирующих эпи-
телиоидноклеточных грану
лой различного размера без 
признаков казеозного некро
за (рис. 33). 

Рис. 33. Микрофотография при 
иейросаркоидозе: многочислен
ные большие гранулемы, состо
ящие из многоядерных эпители-
оидных гистиоцитов (вставка), 
окруженные скоплениями лимфо

цитов (указаны стрелками) 
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Дифференциальная диагностика нейросаркоидоза про
водится с другими клиническими формами грануломатоз-
ного воспалительного процесса (грануломатоз Вегенера, 
другие системные или изолированные васкулиты) и ши
роким кругом клинических форм первичного поражения 
нервной системы. 

Препаратами первой линии в лечении нейросаркоидоза 
считают назначение КС. В качестве монотерапии назнача
ют метилпреднизолон в дозе 1000 мг внутривенно капель-
но ежедневно три дня, затем преднизолон в дозе 1 мг/кг 
в течение 6-8 недель [1, 3]. У пациентов с высоким риском 
прогрессирования процесса либо при рецидивирующем те
чении оправдана схема сочетания КС с другими иммуносу-
прессантами (метотрексат, азатиоприн) [6]. При отсутствии 
эффекта показана эффективность инфликсимаба (5 мг/кг 
внутривенно на 1, 2, 6-й неделе, затем каждые 6-8 недель) 
и микофенолата мофетила (1000 мг внутривенно). При ис
пользовании данных медикаментов положительный клини
ческий результат достигается спустя 3-4 недели и под
тверждается результатами МРТ головного мозга [8]. В слу
чаях прогрессирования заболевания либо при выраженных 
побочных эффектах от перечисленных препаратов описан 
позитивный эффект лучевой терапии головы [9]. 

Прогноз при нейросаркоидозе относительно благопри
ятный с выходом на стойкую ремиссию у большинства 
больных. В 20 % случаев возможны рецидивы с появлени
ем новой симптоматики. Летальность при нейросаркоидозе 
составляет около 10 % [10]. 
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3.2. Синдром Толоза-Ханта 

Синдром Толоза-Ханта (СТХ, болезненная офтальмо

плегия, синдром верхней глазничной щели) впервые описай 

испанским неврологом Е. Tolosa в 1954 г., дополнен англий

ским врачом W. Hunt в 1961 г. [6, 15]. Проявляется поражени

ем структур, проходящих через верхнюю глазничную щель: 

глазничная артерия и вена, отводящий, блоковый, глазо-
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двигательный нервы, первая ветвь тройничного нерва и при
легающий кавернозный синус. Согласно критериям, разра
ботанным International Headache Society (2004), диагноз 
СТХ обоснован в случаях выявления гранулем наружной 
стенки кавернозного синуса при МРТ головного мозга либо 
проведении биопсии [10]. При отсутствии изменений на 
МРТ более правомочен термин «синдром верхней глазнич
ной щели». Заболевание встречается во всех странах мира, 
у лиц различного возраста и национальности, его течение 
лишено сезонных различий [8]. Истинная частота СТХ не
известна в связи с его полиморфным и полиэтиологическим 
характером. По мнению большинства исследователей, забо
левание относится к числу редких неврологических син
дромов [1, 2, 10]. По нашим данным, пациенты с диагнозом 
СТХ составляют 0,42 % среди всех больных, госпитализи
руемых в общеневрологический стационар. 

Патогенез СТХ окончательно не изучен. В литературе 
преобладает мнение об его аутоиммунном механизме. В его 
пользу свидетельствуют рецидивирующий характер тече
ния, сочетание с другими аутоиммунными заболеваниями, 
изменение клеточного и гуморального иммунитета, высо
кий уровень провоспалительных цитокинов (интерлейкин- 6 
и фактора некроза опухоли-альфа), белково-клеточная дис
социация в ЦСЖ [2, 12]. Не ясен основной АГ, лежащий 
в основе аутоиммунных реакций при СТХ. К числу воз
можных антигенов относится эндотелий ветвей внутренней 
сонной артерии либо эпителиоидная ткань, выстилающая 
верхнюю глазничную щель и наружную стенку каверноз
ного синуса. Ведущим патогенетическим механизмом раз
вития клинических проявлений СТХ является воспали
тельная инфильтрация отмеченных выше анатомических 
образований, иногда с образованием мелких гранулем, лока
лизованных в наружной стенке кавернозного синуса и явле
ния периартериита мелких ветвей внутренней сонной арте
рии (9, 11, 15]. Существует ряд заболеваний, способных 
имитировать СТХ. Кроме того, у 32 % больных выявить 
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его причину не удается, и такие случаи трактуются как 
идиопатические [2]. 

Клинические проявления заболевания чаще развивают
ся остро или подостро, после перенесенных накануне ви
русных инфекций, переохлаждения, повышения АД, реже 
без видимой причины. С одинаковой частотой поражаются 
левая и правая сторона, однако, процесс всегда бывает од
носторонним. Как правило, первым неврологическим сим
птомом при СТХ является головная боль различной интен
сивности, локализующаяся ретробульбарно, в лобной, над
бровной или височной областях. Болевой синдром в этом 
случае обусловлен раздражением I ветви тройничного не
рва, идущего рядом со стволом глазодвигательного нерва. 
Следует учитывать атипичные (безболевые) варианты СТХ, 
связанные с локализацией патологического процесса до 
вхождения тройничного нерва в кавернозный синус [1]. 
Спустя несколько дней, реже одновременно с болью присо
единяются двоение, косоглазие и ограничение подвижно
сти глазного яблока на стороне боли. Направление дипло
пии и страбизм зависят от заинтересованного черепного 
нерва. Чаще наблюдается двоение при взгляде прямо, 
внутрь и вверх, вследствие поражения III черепного нерва. 
Остальные глазодвигательные нервы вовлекаются в пато
логический процесс в разнообразных сочетаниях. Отсут
ствие мидриаза при поражении глазодвигательного нерва 
может быть связано с одновременным поражением перика-
ротидных симпатических волокон [15]. При поражении всех 
нервов, проходящих через верхнюю глазничную щель, раз
вивается тотальная офтальмоплегия, но это отмечается 
только у каждого четвертого больного [2]. Чаще встречают
ся неполные формы СТХ, при которых в патологический 
процесс в различных сочетаниях вовлекаются отводящий, 
блоковый, глазодвигательный и I ветвь тройничного нерва. 
Формирование неполных клинических вариантов СТХ свя
зано с частичным поражением верхней глазничной щели, 
в которой отводящий нерв располагается латерально, глазо-
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двигательный нерв - в средней, а блоковый - в верхней ча
сти. Описаны варианты СТХ с изолированным поражением 
отдельных черепных нервов. Так, A. Kikuchi et al. [7] среди 
118 больных с СТХ в 5,1 % случаев наблюдали изолированное 
поражение отводящего нерва. 

При локализации процесса в области вершины орбиты 
данные неврологические симптомы сочетаются с наруше
нием зрения, что клинически проявляется отеком или атро
фией диска зрительного нерва либо центральной ското
мой [1]. Частыми офтальмологическими симптомами СТХ 
являются экзофтальм и хемоз (отек и покраснение конъюн
ктивы глаза), развитие которых связано с инфильтрацией 
ретробульбарной клетчатки, а также затруднением веноз
ного оттока из орбиты. В отличие от орбитального миозита 
или тромбоза кавернозного синуса эти симптомы при СТХ 
никогда не являются ведущими и не достигают выражен
ной степени [2]. Других неврологических синдромов, ха
рактеризующих поражение нервной системы вне каротид-
ного синуса (пирамидного, гипертензионного, мозжечково
го, псевдобульбарного, когнитивного), либо системных 
реакций при тщательном обследовании больных с СТХ не 
отмечается. Достаточно часто (в 28 %) при этом заболева
нии наблюдается рецидивирующее течение, когда сходная 
неврологическая симптоматика в различные сроки (от 6 
мес. до 11 лет) повторяется на той же, реже - на противопо
ложной стороне лица [2]. 

В диагностике СТХ основную роль отводят методам 
нейровизуализации, так как проведение биопсии транс -
сфеноидальным доступом обычно ограничено. Т. Ozawa 
et al. [11] предложили МРТ-критерий СТХ: наличие в стен
ке кавернозного синуса патологической ткани, изоинтен-
сивной в T 1 W режиме и гиперинтенсивной в T , w режиме 
(рис. 34). По данным Mantia La L. et al. [10], воспалительная 
инфильтрация или гранулемы в области кавернозного сину
са при МРТ обнаружены в 44 (35 %) из 124 случаев СТХ. 
Haque Т. L. et al. при МРТ выявляли маленькие очаги, 
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примыкающие к краниаль
ным нервам без распростра
нения на кавернозный синус. 
При проведении МРТ в дина
мике после приема глюкокор-
тикоидов авторы обнаружи
вали их полное исчезновение, 
что позволяет предположить 
воспалительный (гранулема-
тозный) характер данных оча
гов [4]. Lin С. С. и Tsai J. J. вы
явили линейную корреляцию 
между числом черепных нер
вов и объемом поражения ка
вернозного синуса [9]. В ЦСЖ 
у больных с СТХ в 44 % слу
чаев выявляется умеренная 

белково-клеточная диссоциация с повышением уровня бел
ка до 1,5 г/л [2]. 

Дифференциальная диагностика СТХ проводится с ши
роким кругом неврологических и соматических заболева
ний: бактериальным, вирусным и грибковым воспалением 
наружной стенки кавернозного синуса или мозговых обо
лочек; опухолями мозга и орбиты; сосудистыми мальформа-
циями или диссекцией ветвей внутренней сонной артерии; 
тромбозом, лимфомой, эпидермоидной кистой кавернозно
го синуса; орбитальным миозитом, саркоидозом, грануле-
матозом Вегеиера, узелковым полиартериитом, некоторы
ми заболеваниях крови, офтальмической мигренью и др. 
[1-3, 5, 12, 14]. Вторичный (симптоматический) характер 
среди всех случаев заболевания составляет 29,2-31 % [2, 10]. 
По мнению Gladstone J. P. [5], диагноз СТХ может быть 
установлен только путем исключения заболеваний со сход
ной клинической картиной. 

Первичные опухоли головного мозга (аденома гипофи
за, мениигиома крыла основной кости, краниофарингиома, 

Рис. 34. МРТ головного мозга у боль
ного с аутоиммунным СТХ: в об
ласти наружной стенки каверноз
ного синуса определяются гиперин
тенсивные на T 2 W очаги до 6 мм 
в диаметре, прилегающие к левой 

внутренней сонной артерии 
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Т а б л и ц а 18. Основные причины вторичного СТХ 

Нозологические формы Количество больных 
%-ное 

соотношение 

сосудистые мальформации 21 14% 
опухоли мозга и орбиты 14 8 % 
ограниченные пахимеиингиты 5 3 % ' 
орбитальный миозит 4 2,6 
тромбоз кавернозного синуса 1 0,6 
узелковый нолиартериит I 0,6 

иевринома) или метастазы в головной мозг, кости черепа 
или орбиту чаще развиваются подостро с появления экзо
фтальма, хемоза и тотальной офтальмоплегии. При этом 
на МРТ головного мозга или костях свода и основания че
репа выявляется гиперинтенсивный очаг (очаги), иногда 
с перифокальным отеком (рис. 35). 

Среди сосудистых мальформации чаще встречаются ане
вризмы или каротидно-кавернозные соустья. Артерио-ве-
нозные аневризмы внутренней сонной артерии почти всег
да развиваются остро на фоне 
декомпенсации артериальной 
гипертензии. Преобладают па
циенты с супраклиноидной, 
реже отмечается инфракли-
ноидиая локализация анев
ризм (рис. 36). Для них боле
вой синдром, экзофтальм и хе-
моз не характерны. В отличие 
от других локализаций анев
ризм в головном мозге эта 
патология редко сопровож
дается субарахноидальным 
кровоизлиянием, поскольку 
стенки кавернозного синуса 
препятствуют увеличению 
аневризмы и предохраняют 
ее от разрыва. Встречаются 
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Рис. 35. МРТ головного мозга 
больного Е., 60 лет с диагнозом 
менингеома крыла основной ко
сти: в медиобазальных отделах 
левой височной области выявля
ется неоднородное образование 
39Х31Х39 мм, прилегающее к вну

тренней сонной артерии 



Рис. 36. КАГ больной Л., 56 лет: 
двухдольчатая аневризма супра-
клиноидного отдела правой вну
тренней сонной артерии и мешот-
чатая аневризма правой средне-

мозговой артерии 

случаи спонтанного тромби-
рования аневризм. Каротид-
но-кавернозные соустья раз
виваются подостро без види
мой причины или после 
незначительной травмы го
ловы. Проявляются развити
ем офтальмоплегии, пуль
сирующим экзофтальмом, 
шумом в орбите, сосудисты
ми нарушениями в переднем 
отрезке глаза, изменением 
анатомического построения 
сосудов при МР-АГ (рис. 37). 

Ограниченные пахиме-
нингиты на основании мозга 
характеризуются острым на

чалом после перенесенных инфекций и отсутствием обще-
мозговых, общеинфекционных и менингеальных знаков. 

Подтверждением этого забо
левания является обнаруже
ние умеренного лимфоцитар-
ного плеоцитоза в ЦСЖ либо 
воспалительная инфильтра
ция твердой мозговой обо
лочки при проведении био
псии [3]. 

В единичных случаях 
СТХ имитирует тромбоз ка
вернозного синуса. Для этой 
патологии характерны подо-
строе развитие тотальной 
офтальмоплегии, выражен
ный хемоз, экзофтальм. При 
МРТ головного мозга отмеча
ются гиперинтенсивная тень 

Рис. 37. MP-ангиография больной 
П., 73 года, с диагнозом каротидно-
кавернозное соустье: отмечено 
повышение сигнала от правого 
кавернозного синуса с наличием 
умеренного расширения впада

ющих в него вен 
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Рис. 38. МРТ головного мозга боль
ной с диагнозом тромбоз кавер
нозного синуса слева: выраженное 

расширение глазничной вены 

в проекции кавернозного си
нуса и расширение глазнич
ной вены (рис. 38). 

Орбитальные миозиты от
личаются интенсивным ха
рактером болей в орбите, раз
витием выраженного экзо
фтальма, хемоза и диплопии 
только в одном направлении. 
При МРТ орбиты характерно 
появление одностороннего 
увеличения в объеме внутрен
них мышц глаза (рис. 39). 

Очень редко СТХ пред
ставляет проявления систем
ных заболеваний, в частно
сти гранулематоза Вегенера либо узелкового полиарте
риита. При этой патологии неврологические симптомы 
СТХ сочетаются с изменениями органов дыхания, ЛОР-па-
тологией и полиорганной 
симптоматикой (поражением 
глаз, почек, кожи, костно-мы-
шечной системы, желудочно-
кишечного тракта). Характе
рным лабораторным тестом 
заболевания является нали
чие антител к цитоплазме ней-
трофилов в 97 % случаев [1]. 
По мнению P. Thajeb [14], 
в ряде случаев СТХ пред
ставляет ограниченную фор
му гранулематоза Вегенера. 

Особого внимания заслу
живают случаи идиопатиче-
ского СТХ, как правило, 
начинающиеся в пожилом 

Рис. 39. МРТ ГОЛОВНОГО мозга 

больной с диагнозом орбиталь
ный миозит: значительное увели
чение в объеме внутренних мышц 

левого глаза 

245 



возрасте, при которых воспалительные или аутоиммун
ные причины отсутствуют, болевой синдром не выражен, 
а МРТ головного мозга в норме, либо эти изменения не 
специфичны. За такими пациентами требуется катамне-
стическое наблюдение с целью исключения иного генеза 
заболевания [2]. 

Лечение СТХ заключается в назначении иммуносулрее-
сивной терапии. Большинство исследователей указывают 
на высокую эффективность КС при данной патологии. 
Однако относительная редкость СТХ не позволяет прово
дить плацебоконтролируемые исследования. Обычно на
значают преднизолои или его аналоги (медрол) в таблетках 
в дозе 1-1,5 мг/кг веса либо внутривенно 500-1000 мг/сут, 
3-5 инфузий [2, 4-6]. Следует учитывать, что КС, хотя 
в меньшей степени, эффективны при других патологиче
ских состояниях: аневризмах, опухолях и менингитах. 

Прогноз при СТХ зависит от своевременной диагности
ки и адекватного лечения основной этиологической причи
ны, вызвавшей заболевание. При аутоиммунном СТХ про
гноз благоприятный. Практически у всех больных под вли
янием лечения наступает полный регресс неврологической 
симптоматики, хотя и возможны рецидивы. 
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3.3. С и н д р о м х р о н и ч е с к о й у с т а л о с т и 

Синдром хронической усталости (СХУ, миалгический 
энцефаломиелит, chronic fatigue syndrome) как отдельная 
нозологическая форма выделен в провинции Онтарио 
(Канада) в 1984 г. у группы молодых бизнесменов, отме
тивших выраженную усталость во время проведения 
научно-практической конференции. В последующем СХУ 
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распространился по миру с катастрофической скоростью. 
В настоящее время, по данным национальных регистров, 
в мире страдает СХУ более 33 млн человек, или один 
из 400 [2]. Этой патологии подвержены лица обоего пола 
в широком возрастном диапазоне от 16 до 74 лет, однако 
в 80 % случаев СХУ преобладает у женщин 25-45 лет [12]. 
Отмечен повышенный риск развития данной патологии 
у лиц с низким уровнем образования и индексом массы 
тела, а также среди людей, занимавшихся тяжелым физиче
ским трудом в детстве [6]. СХУ наиболее широко распро
странен в экономически развитых странах. Так, в 2008 г., по 
данным L. Lorusso et al, СХУ в США страдает 800 тыс. чело
век, в Великобритании с этим диагнозом насчитывается 
240 тыс. пациентов [8]. Гораздо реже СХУ встречается в ре
гионах с низким уровнем жизни. Cho H. J. et al. сравнили 
3914 и 2435 больных, обратившихся за помощью в первич
ное медицинское звено (primary care clinic) в Бразилии 
и Великобритании. При этом бразильскими специалистами 
СХУ установлен в 16,2 % случаев, их британскими колле
гами - в 55,1 %. По мнению исследователей, такая досто
верная разница в диагностике СХУ связана с различными 
социодемографическими и социоэкономическими характе
ристиками населения этих стран [4]. 

К настоящему времени известно, что СХУ может быть 
первичным (идиопатическим) либо носить вторичный харак
тер, наблюдаясь в структуре широкого круга соматических, 
психосоматических и неврологических заболеваний. Несмотря 
на многочисленные исследования, точные причины и меха
низмы развития СХУ не установлены, его клинические про
явления и диагностические тесты лишены специфичности, 
дифференцированные методы лечения не разработаны. 

Патогенез СХУ до сих пор окончательно не понятен. 
Существует пять основных гипотез возникновения данной 
патологии: 1) иммунная; 2) вирусная; 3) нейрофункциональ-
ная; 4) нейроэндокринная; 5) наследственная. 

Основной гипотезой развития СХУ считают аутоим
мунные нарушения к пока не установленному АГ. Иммун-
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ный дисбаланс при СХУ касается изменений клеточного, 
гуморального иммунитета, цитокинового профиля и ком
племента. В проводимых исследованиях отмечены сниже
ние функции натуральных киллеров и ответа Т-лимфо-
цитов к митогенам, увеличение СД8 + цитотокеических 
Т-лимфоцитов и СД38, провоспалительных цитокинов 
(интерлейкинов-1 и б, фактора некроза опухоли-альфа), 
Ig субклассов G; и G3 [3, 8]. Выявлены нарушения, каса
ющиеся появления антисеротониновых, антимикротубу-
лярных AT и AT к антимускариновым холинергическим 
рецепторам. Изучена роль антинуклеарных антител (ANA), 
которые обнаруживаются у 15-25 % больных с СХУ. 
М. Nishikai et al. выявили специфические для этой патоло
гии AT, представляющие протеины 64/48 кД, которые ав
торы обнаружили у 13 % из 114 пациентов с СХУ и 0 % 
у здоровых субъектов [9]. Эти AT чаще обнаруживались 
у пациентов с гипереомнией и нарушениями концентра
ции внимания. Однако выявленные нарушения иммуните
та, вероятно, носят неспецифический характер, отражая 
лишь изменения иммунного ответа. 

В пользу вирусной теории СХУ свидетельствуют его 
нередкое появление после перенесенных респираторных 
инфекций или гриппа, «вспышки» у группы контактиру
ющих между собой лиц, обнаружение определенных возбу
дителей, которые способны длительно персистировать в ор
ганизме человека. В качестве потенциальных причин СХУ 
рассматривают вирусы Эпштейна-Барра, герпеса, кори, 
краснухи. Однако отсутствие повышения титра AT к ука
занным вирусам в процессе болезни указывает на то, что 
данные вирусы могут лишь провоцировать СХУ, но не спо
собствуют его длительному течению. 

Нейрофункциональная теория СХУ рассматривает цен
тральные и периферические механизмы формирования 
усталости. Центральные нарушения при СХУ касаются 
снижения функциональной активности отдельных участ
ков головного мозга (кора, лимбическая система, базальные 
ганглии, ствол) за счет ухудшения метаболизма нейронов, 
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разобщения связей между корковыми и подкорковыми 
структурами [1]. Периферические нарушения связывают 
с энергетическим дефицитом митохондрий, чрезмерным 
антиоксидантным стрессом в ответ на физическое напря
жение, дисфункцию ноцицепции скелетной мышцы, нару
шения работы ионных каналов в мембране мышечных кле
ток, что отчасти позволяет объяснить патологическую мы
шечную утомляемость при СХУ [2, 3]. 

Нейроэндокринная теория рассматривает утомляемость 
как нарушение обратной связи в нейроэндокринной систе
ме. Доказано, что при СХУ нарушается функция гипоталя-
мо-гипофизарно-надпочечниковой оси (нейробиологиче-
ской стрессовой системы), что проявляется у больных 
с СХУ снижением содержания гормонов гипофиза и надпо
чечников, вазоактивных нейропептидов [11]. Однако по
добные изменения встречаются при многих хронических 
заболеваниях, таких как онкоиатология, PC, болезнь Пар-
кинсона и др. 

В пользу генетической теории СХУ свидетельствуют 
данные, полученные J. Kerr et at. из Университета Святого 
Георгия (Лондон) в завершенном исследовании, результаты 
которого опубликованы в конце 2008 г. [7]. Комплексное 
изучение 88 человеческих генов у пациентов с СХУ позво
лило авторам выявить 7 подтипов заболевания, каждый 
из которых помимо повышенной утомляемости характери
зовался преобладанием определенных симптомов болезни. 
Клиническими особенностями первого подтипа являются 
депрессия, тревога, снижение памяти и внимания, мышеч
ные и суставные боли. Второй подтип характеризуется 
скелетно-мышечными болями, ослаблением памяти и вни
мания. Третий подтип отличается только незначительной 
общей слабостью. Четвертый подтип проявляется сниже
нием памяти и умеренными болезненными ощущениями 
в теле. При пятом подтипе преобладают нарушения со сто
роны желудочно-кишечного тракта, а также мышечные 
и суставные боли. Шестой подтип диагностируется при со
стоянии общей усталости. При седьмом подтипе ведущими 
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проявлениями оказываются скелетно-мышечные боли, раз
личные инфекции (часто хронический тонзиллит), наруше
ния сна, памяти, депрессия и тревога. Авторы доказали, что 
самыми частыми разновидностями СХУ являются 4-й и 6-й 
подтипы, а 1, 2 и 7-й подтипы клинически более выражены. 
Но даже это масштабное исследование не ответило на важ
ный вопрос: имеет ли место генетическая предрасположен
ность у пациентов с СХУ либо нарушения на генном уров
не у них произошли в результате воздействия различных 
внешних факторов. 

Таким образом, СХУ пока можно характеризовать как 
мультифакториальный синдром. При этом у каждого кон
кретного больного может иметь место сочетание несколь
ких факторов, которые рассматриваются как триггеры за
болевания [2]. 

Основным клиническим проявлением СХУ являются 
общая слабость, усталость, быстрая утомляемость и «жела
ние отдохнуть», которые продолжаются в течение 6 меся
цев и более. Указанные признаки возникают постепенно на 
фоне полного здоровья либо после стрессов или перенесен
ных респираторных инфекций. При этом данные симпто
мы нельзя объяснить текущей физической нагрузкой, бо
лезнями внутренних органов или нервной системы [6]. 
Чувство усталости резко усиливается после физической 
либо умственной нагрузки, не облегчается отдыхом или 
сном, существенно ограничивает повседневную активность 
пациента, снижает работоспособность и ухудшает качество 
его жизни. Усталости часто сопутствуют снижение концен
трации внимания, памяти на текущие события, ухудшение 
настроения, необъяснимая тревога, повышенная дневная 
сонливость и прерывистый ночной сон, общая мышечная 
слабость, либо слабость определенных мышечных групп, 
мигрирующие боли различной интенсивности и локализа
ции (голова, позвоночник, туловище, конечности, мышцы, 
суставы). Реже встречаются боли в животе и нарушение 
стула, напоминающие «синдром раздраженного кишечни
ка», снижение либо повышение массы тела, потливость, 
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кожные высыпания, почти постоянный субфебрилитет и уве
личение лимфатических узлов [3, 5, 12]. Большинство боль
ных могут справляться с профессиональной или обычной 
домашней работой, но совершенно не в состоянии выпол
нить нагрузку, требующую дополнительных усилий или 
овладения новой информацией. При объективном осмотре 
у таких пациентов обычно не удается обнаружить значимой 
соматической или неврологической патологии либо выяв
ляются симптомы, характерные только для основного забо
левания (при вторичном характере СХУ). Течение заболе
вания чаще характеризуется отсутствием прогрессирова-
ния. Неясность картины в зависимости от преобладания 
симптомов заставляет пациентов обращаться к различным 
специалистам: неврологу, психиатру, ревматологу, инфек
ционисту, терапевту, хирургу и др. При этом проводимое 
обследование обычно не выявляет каких-либо серьезных 
нарушений организма, что усугубляет у таких больных раз
дражительность, тревогу, депрессию и даже агрессию, на
правленную против медицинских работников или близких. 

Распознавание СХУ остается достаточно сложной зада
чей. К сожалению, сегодня СХУ в значительной мере явля
ется только клиническим диагнозом, поскольку отсутству
ют характерные лабораторные и инструментальные иссле
дования, позволяющие его подтвердить. Диагностика СХУ 
основана на жалобах, анамнезе заболевания, субъективной 
и объективной оценке умственной и физической утомляе
мости. Субъективные методы оценки утомляемости заклю
чаются в заполнении опросников и шкал. Наиболее часто 
используется шкала оценки тяжести утомляемости (4-item 
Abbreviated Fatigue Questionnaire), которая обладает доста
точно высокой степенью надежности и достоверности [10]. 
Однако большинство шкал имеют существенные недостат
ки, так как результаты заполнения опросников подвержены 
влиянию импульсивности, а на их результаты влияют та
кие факторы, как депрессия, боль или сонливость. Объек
тивная оценка мышечной утомляемости основана на срав-
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нении определенных параметров до и после физической 
нагрузки. Наиболее простым методом является оценка мак
симальной силы в начале и конце сокращения мышц кисти. 
С целью подтверждения мышечной утомляемости исполь
зуют электрофизиологические методики, такие как ЭМГ, 
ЭНМГ, транскраниальная магнитная стимуляция и сомато-
сенсорные вызванные потенциалы [10]. Основным спосо
бом оценки умственной утомляемости является использо
вание теста на сложение цифр, воспринимаемых на слух 
(Pased Auditory Serial Addition Test). 

В дифференциальной диагностике СХУ важную роль 
играет исключение других заболеваний со сходной клини
ческой картиной. Важно разграничить СХУ от физиологи
ческой утомляемости, которой подвержено большинство 
здоровых людей, испытывающих большие нервно-психи
ческие либо физические перегрузки. В последнем случае 
утомляемость не носит длительный характер, при этом ка
чество жизни и повседневная активность не изменяются, 
а даже кратковременный отдых приносит им облегчение. 
В случаях вторичного характера СХУ его клиническая кар
тина дополняется симптомами основного заболевания и под
вергается регрессу на фоне специфической терапии. СХУ 
наблюдается при широком круге хронических соматиче
ских и неврологических болезней. Среди последних следу
ет отметить ряд аутоиммунных заболеваний, таких как PC, 
миастения гравис, демиелинизирующие ПНП, при которых 
присоединение СХУ к основным клиническим симптомам 
болезни существенно ухудшает их течение. Схожими кли
ническими признаками сопровождается фибромиалгия, 
при которой морфологический субстрат также пока не уста
новлен. 

Лечение СХУ включает лекарственные и немедикамен
тозные методы. Несмотря на имеющуюся утомляемость, 
важны роль физической нагрузки, планирование режима 
дня. Специальной диеты при СХУ не существует, однако 
важно придерживаться нормальной массы тела, так как 
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избыточный вес требует дополнительных усилий при выпол
нении движений и тем самым способствует усугублению 
утомляемости. Важную роль играют психотерапевтические 
методы. В каждом случае необходимо повторно информи
ровать больного о характере имеющегося у него заболева
ния, его происхождении и прогнозе. Следует без особой 
нужды избегать повторных сложных технических исследо
ваний, которые могут усугублять тревогу и подозрение 
у больного на наличие у него тяжелого и неизлечимого за
болевания. Несомненный вред наносят длительный по
стельный режим и повторные госпитализации в специали
зированный стационар. В ряде случаев позитивный эффект 
достигается проведением иглорефлексотерапии, стимули
рующих водных процедур, таких как циркулярный душ. 
Среди лекарственных средств препаратами выбора являют
ся амантадины (мидантан, ПК-Мерц), ингибиторы обратно
го захвата серотонина (флуоксетин, венлафаксин), высоко-
дозные витамины группы В (мильгамма, нейрорубин), био
стимуляторы (эхинококк, пантокрин, женьшень), агонисты 
ренин-ангиотензиновой системы или адренергические аго
нисты [2]. Следует избегать назначения дорогостоящих 
и абсурдных по механизму действия лекарственных средств. 

Повседневная клиническая практика показывает, что 
в Беларуси диагноз СХУ устанавливается редко. В первую 
очередь это связано с недостаточной информированностью 
врачей о его клинических симптомах. Исходя из общемиро
вой медицинской статистики, в нашей стране должно быть 
не менее 200 тыс. таких больных. А пока, в подавляющем 
большинстве случаев, СХУ ошибочно трактуют как невроз, 
распространенный остеохондроз позвоночника (несмотря 
на молодой возраст!!!), вегетативную дистонию, дисцирку-
ляторную энцефалопатию, полиостеоартроз и др., назначая 
«соответствующее» лечение. 

Прогноз при СХУ чаще благоприятный, однако зависит 
от своевременной диагностики и исключения заболеваний, 
требующих иных подходов лечения. 
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З А К Л Ю Ч Е Н И Е 

Достижения современной медицины позволили взгля
нуть на проблему аутоиммунных заболеваний по-новому. 
За последние десятилетия отмечен значительный прогресс 
в понимании механизмов развития этой патологии, хотя 
многие вопросы, касающиеся A3, остаются до конца не ре
шены. Среди них несколько ключевых: что подталкивает 
собственные лимфоциты к атаке на свои же ткани и как это 
можно предупредить? 

Четвертьвековой опыт работы с такими пациентами по
казывает, насколько изменились диагностические и тера
певтические подходы к аутоиммунным заболеваниям. Раз
работаны клинические, лабораторные и инструментальные 
стандарты их распознавания. Такой унифицированный под
ход дает возможность специалистам разных стран разгова
ривать на одном языке - языке фактов, сравнивать заболе
ваемость в разных регионах мира, делиться опытом работы 
национальных неврологических школ. Многие аспекты 
нейроиммунологии из области теоретических знаний се
годня перешли в разряд рутинных исследований, доступ
ных любому практикующему врачу. Хотя нередко прихо
дится констатировать, что определенная часть специа
листов значительно отстает от прогресса современных 
знаний, пользуясь той информацией, которая была получе
на много лет назад. 
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Поражение нервной системы часто наблюдается среди 
всей аутоиммунной патологии. В настоящее время в мире, 
в том числе и в Беларуси, увеличивается число таких паци
ентов. Можно констатировать значительный патоморфоз 
течения аутоиммунных неврологических заболеваний. Се
годня уже являются казуистикой классические случаи вос
ходящего паралича Ландри или течения миастении гравис 
«сверху - вниз». Большая часть таких болезней изначально 
имеют хроническое течение, начинаясь исподволь, медлен
но прогрессируя, и тяжело поддаются традиционной тера
пии. Несомненная роль в этом процессе принадлежит как 
изменениям иммунного ответа, так и внешним (в том числе 
экологическим) факторам. 

Значительно изменились и подходы к лечению A3. Кро
ме глюкокортикоидов и цитостатиков, появились новые ме
тоды и технологии терапии. Сегодня уже специалистов 
не удивишь возможностями влиять не только на клеточный 
и гуморальный иммунитет, но и на отдельные звенья им
мунитета и даже на отдельные молекулы. За этими совре
менными технологиями будущее, которое позволит облег
чить состояние этой действительно тяжелой категории 
больных, поскольку клиническая неврология пока в долгу 
перед ними. 
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