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Препарат с комплексным нейропротективным и метаболическим действием 
для терапии различной неврологической патологии, заболеваний периферических 
артерий и вен

•  Метаболические и сосудистые нарушения головного мозга (различные формы 
недостаточности мозгового кровообращения, деменция, черепно-мозговая травма)

•  Периферические сосудистые (артериальные и венозные) нарушения и их последствия 

•  Диабетическая полинейропатия

•  Заживление ран (язвы различной этиологии, ожоги, трофические нарушения)

www.actovegin.ru
www.takeda.com.ru

Информация для специалистов здравоохранения. 
ООО «Такеда Фармасьютикалс»: 119048, г. Москва, ул. Усачева, дом 2, стр. 1. 
Телефон: +7 (495) 933 55 11, Факс: + 7 (495) 502 16 25

Сокращенная информация по применению:
Регистрационные номера: ЛС-001323 от 26.02.2006; П N014635/03 от 19.12.2007; П N014635/02 от 14.03.2008; П N014635/01 от 26.02.2008. 
Торговое название препарата:  Актовегин®. Активное вещество: депротеинизированный гемодериват крови телят. Лекарственная 
форма: раствор для инфузий (в растворе натрия хлорида 0,9%; в растворе декстрозы), раствор для инъекций, таблетки, покрытые 
оболочкой.
Показания к применению: Метаболические и сосудистые нарушения головного мозга (в т. ч. ишемический инсульт, деменция, череп-
но-мозговая травма). Периферические (артериальные и венозные) сосудистые нарушения и их последствия (артериальная ангиопа-
тия, трофические язвы); диабетическая полинейропатия (для всех, кроме инфузий в р-ре декстрозы). Только для инфузий и инъек-
ций: заживление ран. Профилактика и лечение лучевых поражений кожи и слизистых оболочек при лучевой терапии. Противопока-
зания: Гиперчувствительность к препарату Актовегин® или аналогичным препаратам. Только для раствора для инъекций и инфузий: 
декомпенсированная сердечная недостаточность, отек легких, олигурия, анурия, задержка жидкости в организме. С осторожностью: 
Только для таблеток: сердечная недостаточность II и III степени, отек легких, олигурия, анурия, гипергидратация; беременность, пе-
риод лактации. Только для раствора для инъекций и для инфузий: гиперхлоремия, гипернатриемия, сахарный диабет (для инфузий 
в р-ре декстрозы). Способ применения и дозы: Р-р для инфузий: в/в или в/а по 250–500 мл (1000–2000 мг) в сутки. Р-р для инъекций: 
в/а, в/в (в т. ч. и в виде инфузии) от 5 до 50 мл (200–2000 мг) в сутки, в/м по 5 мл (200 мг) в сутки. Для инфузий и инъекций: скорость 
введения около 2 мл/мин. Дозировка и длительность курса лечения определяются индивидуально, согласно симптоматике и тяжести 
заболевания. Таблетки: внутрь 1–3 таб. 3 раза в день. Дозировка и длительность курса лечения определяются индивидуально, со-
гласно симптоматике и тяжести заболевания. Полная информация о способах применения и дозах, используемых при различных 
заболеваниях и состояниях, содержится в инструкции по медицинскому применению препарата. Побочное действие: Аллергические 
реакции вплоть до анафилактического шока. Д
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Введение

Многие нервно-мышечные болезни (НМБ), встре-

чающиеся в детском возрасте, часто сочетаются с пора-

жением миокарда. Среди наиболее распространенных 

из них – прогрессирующие мышечные дистрофии 

Дюшенна (МДД), Беккера (МДБ), Эмери–Дрейфуса 

(МДЭД), миотоническая дистрофия 1-го типа, а также 

группа поясно-конечностных мышечных дистрофий 

(ПКМД). Значимым вовлечением сердца также сопро-

вождается атаксия Фридрейха. Выраженность и тип 

проявления патологии сердца специфичны в зависимо-

сти от типа НМБ. Чаще всего выявляют дилатационную 

(ДКМП) или гипертрофическую (ГКМП) кардиомио-

патию, а также изменения ритма и проводимости сер-

дца в виде нарушения атриовентрикулярной (АВ) про-

водимости, фибрилляции предсердий и желудочковых 

аритмий. Кардиомиопатии, нарушения ритма и прово-

Поражения сердца при нервно-мышечных заболеваниях у детей

Е. Н. Архипова
ФГБУ «Федеральный научно-клинический центр детской гематологии, онкологии и иммунологии имени Дмитрия Рогачева» 

Минздрава России; Россия, 117198, Москва, ул. Саморы Машела, 1

Контакты: Елена Николаевна Архипова elena.arkhipova@gmail.com

Многие нервно-мышечные заболевания часто сочетаются с поражением миокарда. Среди наиболее распространенных 

из них – группа мышечных дистрофий. Дилатационная кардиомиопатия, желудочковые аритмии, фибрилляции предсердий, 

нарушения атриовентрикулярной и внутрижелудочковой проводимости, а также внезапная сердечная смерть – хорошо 

известные симптомы при мышечной дистрофии Дюшенна, миотонической дистрофии 1-го и 2-го типов, мышечной дистро-

фии Эмери–Дрейфуса и различных вариантах поясно-конечностных мышечных дистрофий. Выявление кардиальной пато-

логии у данных групп пациентов возможно с помощью электрокардиографии, эхокардиографии и магнитно-резонансной 

томографии сердца, которые рекомендованы в рамках скринингового обследования и раннего кардиопротективного лечения.

Ключевые слова: нервно-мышечные болезни, мышечная дистрофия Дюшенна, миотоническая дистрофия 1-го и 2-го типов, по-

ясно-конечностная мышечная дистрофия, мышечная дистрофия Эмери–Дрейфуса, дилатационная кардиомиопатия, желудоч-

ковая аритмия, фибрилляция предсердия, нарушение атриовентрикулярной проводимости, нарушение внутрижелудочковой 

проводимости, внезапная кардиальная смерть

DOI: 10.17 650 / 2222-8721-2015-5-4-10-15

Cardiac involvement in children with neuro-muscular disorders

E. N. Arkhipova
Dmitriy Rogachev Federal Research Center of Pediatric Hematology, Oncology and Immunology,

Ministry of Health of Russia; 1 Samory Mashela St., Moscow, 117198, Russia

Many inherited neuromuscular disorders include cardiac involvement as a typical clinical feature. Among the most common of them 

is the group of muscular dystrophies. Dilated cardiomyopathy, ventricular arrhythmias, atrial fibrillations, atrioventricular and intraven-

tricular conduction abnormalities, and sudden cardiac death are well known pathological findings in Duchenne muscular dystrophies, 

myotonic dystrophy type I and 2, Emery-Dreifuss muscular dystrophies and different types of limb-girdle muscular dystrophies and other 

disorders. Detection of cardiac pathology in patients with different muscular dystrophies is possible with ECG, echocardiography and car-

diovascular magnetic resonance imaging, which are recommended for screening and early cardioprotective treatment.

Key words: neuromuscular disorders, Duchenne muscular dystrophy, myotonic dystrophy type 1, 2, limb-girdle muscular dystrophy, 

Emery–Dreifuss muscular dystrophy, dilated cardiomyopathy, ventricular arrhythmias, atrial fibrillations, atrioventricular conduction ab-

normalities, intraventricular conduction abnormalities, sudden cardiac death

димости сердца – наиболее частые проявления НМБ 

у детей. Сегодня изучается и описывается все больше 

и больше мутаций генов, лежащих в основе НМБ, и ста-

новится очевидной роль генетических модификаторов 

[1], определяющих развитие патологии сердца. В ре-

зультате сердечные и нервно-мышечные проявления 

таких мутаций разделяют общие патофизиологические 

процессы. Например, специфические мутации в гене 

дистрофина могут указывать на развитие в дальнейшем 

ДКМП у пациентов с МДД или МДБ [2]. Также мута-

ции дистрофина выявлены у пациентов с Х-сцепленной 

ДКМП – первичной кардиомиопатией, которая не со-

провождается вовлечением в патологический процесс 

скелетной мускулатуры [3]. Результаты исследований 

указывают на то, что разрушение дистрофин-гликопро-

теинового комплекса вследствие внешних факторов, 

таких как ишемия, могут быть основным общим пато-
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логическим механизмом, ведущим к дисфункции мио-

карда и сердечной недостаточности [4]. Гипертрофиче-

ская кардиомиопатия была описана у 60 % пациентов 

с мутациями фратаксина при атаксии Фридрейха, в ря-

де случаев некомпактный миокард левого желудочка 

описан у пациентов с мутациями в гене DMPK при мио-

тонической дистрофии 1-го типа [5].

Разные варианты нарушения проводимости встре-

чаются при многих НМБ, однако лежащие в их основе 

патофизиологические механизмы изучены не пол-

ностью. У пациентов с миотонической дистрофией 

1-го и 2-го типа часто обнаруживаются фибрилляция 

предсердий и желудочковые аритмии, нарушения АВ- 

и интравентрикулярного проведения, которые, по-ви-

димому, являются следствием диффузного фиброза 

миокарда, поражающего преимущественно проводя-

щую систему. Описан фиброз АВ-узла, ведущий к раз-

витию полной АВ-блокады [6]. Полная блокада пучка 

Гиса служит частой причиной смерти при миотониче-

ской дистрофии [7, 8]. Структурные изменения сердца 

с дилатацией левого желудочка или гипертрофией 

встречаются при миотонической дистрофии прибли-

зительно у 20 % больных, систолическая дисфункция 

левого желудочка отмечена в 14 % случаев [8, 9], 

но клинически очевидная сердечная недостаточность 

встречается редко – всего в 2 % случаев [9].

Скрининг для выявления сердечной патологии 

необходимо проводить всем детям с нервно-мышеч-

ными заболеваниями, при которых есть риск вовлече-

ния в процесс сердца. Рекомендации относительно 

времени и частоты проведения первичного и последу-

ющих обследований разработаны Американской ака-

демией педиатров совместно с экспертами в данной 

области, они основываются на времени начала и кли-

ническом течении поражения сердца при отдельных 

НМБ. Скрининг должен включать тщательный сбор 

анамнеза, физикальное обследование на предмет при-

знаков и симптомов сердечной недостаточности 

или аритмии [10]. Установить наличие клинически 

значимой сердечной недостаточности у пациентов 

с генерализованной мышечной слабостью бывает 

сложно вследствие наличия симптомов, которые могут 

имитировать признаки сердечной недостаточности. 

Такие общие жалобы, как одышка, слабость, утомля-

емость, нарушение сна, снижение аппетита, потеря 

массы тела, необходимо фиксировать, так как они 

в том числе могут являться и симптомами недостаточ-

ности кровообращения. Головокружение или синко-

пальные состояния, ощущение перебоев в работе 

сердца, чувство учащенного сердцебиения могут быть 

признаками нарушения ритма сердца.

При постановке диагноза в скрининг при выяв-

лении патологии со стороны сердца необходимо 

включать проведение инструментальных и лабора-

торных исследований. Электрокардиография (ЭКГ) – 

важный инструмент скрининга для выявления нару-

шений ритма и проводимости сердца, гипертрофии 

или дилатации желудочков [11]. Проведение эхокар-

диографии (ЭхоКГ) считается «золотым стандартом» 

диагностики структурно-функциональных наруше-

ний миокарда, способствующим выявлению патоло-

гии сердца на доклиническом уровне [12].

Часто требуется проведение дополнительного об-

следования в зависимости от уровня поражения серд-

ца. При заболеваниях, сопровождающихся выражен-

ными нарушениями ритма, рекомендуется проведение 

суточного мониторирования ЭКГ. Также для оценки 

степени фиброза миокарда, воспалительных измене-

ний, патологии перикарда у пациентов могут приме-

няться такие неинвазивные методы диагностики, 

как магнитно-резонансная или компьютерная томо-

графия сердца с контрастированием [13, 14].

Биохимический маркер повреждения миокарда – 

N-концевой фрагмент мозгового натрийуретического 

пептида В-типа (NT-proBNP) – используется для ди-

агностики хронической сердечной недостаточности 

(ХСН). При сердечно-сосудистой  патологии уровень 

NT-proBNP отражает функциональную способность 

сердца [15]. Европей ское общество кардиологов вклю-

чило лабораторное определение NT-proBNP в крови 

в список необходимых обследований  взрослых боль-

ных для диагностики сердечной недостаточности 
до проведения инструментального обследования [16]. 

Данный простой скрининговый метод исследования 

крови может оказаться особенно полезным в диффе-

ренцировании дыхательной и сердечной недостаточ-

ности у пациентов с поражением дыхательной муску-

латуры, а также для оценки эффективности терапии, 

направленной на коррекцию сердечной недостаточно-

сти у детей [17]. Кардиомиопатия часто встречается 

у подростков и молодых взрослых с МДД и МДБ. 

К возрасту 20 лет 80–90 % пациентов с МДД и 50 % 

с МДБ будут иметь ЭхоКГ-признаки ДКМП, а 50 % 

пациентов с МДД – клинические признаки сердечной 

недостаточности. При МДД ранние признаки желу-

дочковой дисфункции, предшествующие развитию 

снижения фракции выброса или клинически значимой 

сердечной недостаточности, могут выявляться при по-

мощи ЭхоКГ. Снижение систолической функции, 

наблюдаемое у пациентов с МДД, бывает очаговым 

или генерализованным, варьируя от нарушений, огра-

ниченных задней стенкой и верхушкой левого желу-

дочка, до генерализованной дилатации и дисфункции 

миокарда левого желудочка [18]. К ЭКГ-изменениям 

относят укорочение интервала PQ и признаки гипер-

трофии правого желудочка. Также отмечается углубле-

ние зубцов Q в отведениях II, III, aVF, V5 и V6 [19]. 

Желудочковые аритмии иногда встречаются в сочета-

нии с желудочковой дисфункцией, приводя к увели-

чению показателя смертности.

При МДБ степень поражения сердца часто не со-

ответствует выраженности проявлений со стороны 
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скелетной мускулатуры. Признаки дилатации правого 

желудочка предшествуют развитию дисфункции лево-

го желудочка. Сердечная недостаточность появляется 

более чем у 70 % пациентов к возрасту 40 лет [20]. 

Как и при МДД, было описано сочетание желудочко-

вых аритмий с желудочковой дисфункцией. Скрининг 

на выявление патологии сердца при МДД рекоменду-

ется проводить в возрасте от 6 до 10 лет или при появ-

лении симптомов, пациентам с МДБ – в возрасте 

10 лет или при появлении симптомов. Рекомендуемая 

частота контрольных обследований составляет 1 раз 

в 1–2 года, при выявлении изменений – чаще [6]. Па-

тология сердца часто описывается у женщин, гетеро-

зиготных по МДД и МДБ, при этом развитие сердеч-

ной недостаточности у них встречается редко. 

Рекомендовано проводить первичный скрининг 

при помощи ЭхоКГ и ЭКГ в возрасте от 16 до 25 лет 

с последующим контрольным обследованием каждые 

5 лет [21].

ПКМД – генетически гетерогенная группа забо-

леваний, в которой достаточно часто обнаруживаются 

изменения со стороны сердца (табл. 1). ДКМП выяв-

ляется при ПКМД, ассоциированной с патологией 

ламина А / С, саркогликанов α, β, γ и δ, фукутина 

и α2-ламинина. Предсердные и желудочковые аритмии 

наблюдаются при типах, связанных с ламином 

А / С и саркогликанами, при этом предсердная оста-

новка встречается у пациентов с аутосомно-доминант-

ной формой МДЭД, ассоциированной с ламином 

А / С [4]. При ПКМД 2Е и 2I жировая инфильтрация 

левого желудочка и нарушения проведения у гетеро-

зигот могут быть единственными признаками патоло-

гии. Скрининг при помощи ЭКГ и ЭхоКГ рекоменду-

ется проводить при установлении диагноза и затем 

каждые 3–5 лет (табл. 2). Лечение направлено на ку-

пирование симптомов сердечной недостаточности. 

Среди таких пациентов было описано проведение 

трансплантации сердца.

Х-сцепленная МДЭД является результатом мута-

ций в гене эмерина. К наиболее значимым сердечным 

проявлениям этого заболевания относятся нарушения 

АВ-проводимости, включая полную сердечную блока-

Таблица 1. Генные мутации и сердечные проявления НМБ

НМБ Генная мутация Кардиомиопатия ЭКГ Аритмия

МДД Дистрофин Дилатационная

Укорочение интервала PQ, удли-

нение интервала QT, гипертро-

фия ПЖ, глубокий зубец Q в II, 

III, aVF, V5, V6

Тахикардия, снижение вариа-

бельности частоты сердечных 

сокращений, преждевременные 

желудочковые сокращения (58 % 

пациентов к 24 годам) 

Носители МДД жен-

ского пола
Дистрофин Дилатационная Нет Нетипичны

МДБ Дистрофин Дилатационная
Нарушение проводимости 

сердца
Как при МДД

Аутосомно-доминант-

ная МДЭД или прок-

симальная доминант-

ная ПКМД 1B типа

Ламин А / С Дилатационная

Нарушения проводимости: удли-

нение интервала PQ и синусовая 

брадикардия

Фибрилляция или трепетания 

предсердий и остановка пред-

сердий

ПКМД
Саркогликаны 

α, β, γ, δ Дилатационная

Неполная блокада правой ножки 

пучка Гиса, высокий зубец R в VI 

и V2 отведениях или блокада 

левой передней ветви

Нетипичны

Врожденная мышеч-

ная дистрофия
α2-ламинин Дилатационная Нет Нет

ПКМД 2I типа Фукутин Дилатационная

АВ-блокада и блокада ножек 

пучка Гиса, возраст начала – 

поздний подростковый или чуть 

старше 20

Предсердные аритмии и / или же-

лудочковые аритмии

Х-сцепленная МДЭД Эмерин Редко

Нарушения проводимости: удли-

нение интервала PQ и синусовая 

брадикардия

Фибрилляция или трепетания 

предсердий и остановка пред-

сердий

Атаксия Фридрейха Ген фратаксина Гипертрофическая

Инверсия зубца Т, отклонение 

электрической оси влево и нару-

шение реполяризации

Желудочковые аритмии

Миотоническая 

дистрофия 1-го типа, 

дети 1-го года жизни

Ген протеинкина-

зы миотонической 

дистрофии

Гипертрофическая

Нарушения проводимости, удли-

нение интервала PQ, расшире-

ние комплекса QRS

Фибрилляция и трепетание 

предсердий, полная АВ-блокада 

сердца

Миотоническая ди-

строфия 1-го типа

Ген протеинкина-

зы миотонической 

дистрофии

Некомпактный 

миокард левого 

желудочка

Нарушения проводимости, удли-

нение интервала PQ, расшире-

ние комплекса QRS

Фибрилляция и трепетание 

предсердий, полная АВ-блокада 

сердца
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ду. Х-сцепленная форма также была связана с электри-

ческим параличом предсердий и мерцанием предсер-

дий. Установка электрокардиостимулятора показана 

при брадикардии, сочетанной с сердечной блокадой 

или параличом предсердий. ДКМП при Х-сцепленной 

МДЭД встречается редко. Рекомендуется проводить 

ежегодный скрининг при помощи ЭКГ и 24-часового 

холтеровского мониторирования. Проведение ЭхоКГ 

целесообразно проводить при установлении диагноза 

и затем каждые 5 лет [22].

При атаксии Фридрейха у 2 / 3 больных описывается 

ГКМП. Хотя гипертрофия характеризуется как асим-

метричная, с преобладанием утолщения межжелудоч-

ковой перегородки по сравнению со свободными стен-

ками, обструкция выходного тракта левого желудочка 

при этом наблюдается достаточно редко. Изменения 

при ЭКГ соответствуют признакам гипертрофии желу-

дочков, также могут встречаться предсердные и желу-

дочковые аритмии. В терминальных стадиях развивает-

ся систолическая дисфункция миокарда, и частой 

причиной смерти у таких пациентов являются сердеч-

ная недостаточность и аритмии [23].

Миотонические дистрофии 1-го и 2-го типов со-

четаются с блокадой сердца, выраженными тахиарит-

миями и риском внезапной смерти у взрослых паци-

ентов. Поражения сердца чаще встречаются при 1-м 

типе. ГКМП и некомпактный миокард описаны у но-

ворожденных детей с миотонической дистрофией 1-го 

типа [24]. АВ-блокада является причиной внезапной 

смерти у таких пациентов, и при выявлении выражен-

ных нарушений АВ-проводимости необходима уста-

новка пейсмейкера. Фибрилляция предсердий и желу-

дочковые аритмии также были описаны при данном 

заболевании. Для предотвращения внезапной смерти 

у таких пациентов необходимо рассматривать возмож-

ность имплантации автоматического дефибриллятора. 

Скрининг должен включать ежегодное проведение 

ЭКГ, а также 24-часовое холтеровское мониторирова-

ние при подозрении на тахиаритмии. ЭхоКГ рекомен-

дуется проводить при установлении диагноза новорож-

денным и детям 1-го года жизни [6].

Лечение больных с нарушениями ритма и прово-

димости сердца включает антиаритмическую тера-

пию, имплантацию искусственного водителя ритма 

(электрокардиостимулятора), кардиовертера-дефи-

бриллятора. Больные с ремоделированием миокарда, 

нарушениями систолической и / или диастолической 

функции миокарда и ХСН должны получать лечение 

согласно рекомендациям по терапии ХСН [25]. В на-

стоящее время активно рассматривается вопрос 

о начале превентивной терапии патологии сердечно-

сосудистой системы больных с НМБ в детском воз-

расте.

Шестилетняя выживаемость у пациентов с МДД 

после установления диагноза ДКМП составляет 58 % 

согласно данным Педиатрического реестра кардиоми-

Таблица 2. Рекомендации по скринингу для выявления сердечной патологии при НМБ

НМБ ЭхоКГ ЭКГ
24-часовое мониторирование 

ЭКГ

МДД

Первичное – в возрасте 6 лет, 

1 раз в 2 года до 10 лет, затем 

ежегодно

Первичное – в возрасте 6 лет, 

1 раз в 2 года до 10 лет, затем 

ежегодно

По показаниям

Носители МДД женского 

пола

Первичное – в возрасте 16 лет, 

затем каждые 5 лет

Первичное – в возрасте 16 лет, 

затем каждые 5 лет
По показаниям

МДБ
Первичное – в возрасте 10 лет, 

затем 1 раз в 2 года

Первичное – в возрасте 10 лет, 

затем 1 раз в 2 года
По показаниям

Аутосомно-доминантная 

МДЭД

При постановке диагноза и еже-

годно

При постановке диагноза и еже-

годно
По показаниям

ПКМД
При постановке диагноза и еже-

годно

При постановке диагноза и еже-

годно
По показаниям

ПКМД 2I типа
При постановке диагноза и еже-

годно

При постановке диагноза и еже-

годно
По показаниям

Врожденная миопатия При постановке диагноза При постановке диагноза По показаниям

Х-сцепленная МДЭД
При постановке диагноза, затем 

каждые 5 лет

При постановке диагноза и еже-

годно

При постановке диагноза и еже-

годно

Миотоническая дистрофия 

1-го типа, дети 1-го года 

жизни

При постановке диагноза
При постановке диагноза и еже-

годно
По показаниям

Миотоническая дистрофия 

1-го типа
При постановке диагноза

При постановке диагноза и еже-

годно

По показаниям, при погранич-

ных случаях атриовентрикуляр-

ной блокады необходимо про-

водить исследование для оценки 

PQ интервала



14

Лекции и обзоры4
’2

0
1
5

ТО
М

 5 
VO

L.
 5

Нервно-мышечные Б О Л Е З Н И

Neuromuscular DISEASES

опатии. Согласно тем же данным уровень выживаемос-

ти без трансплантации составил 55 % [26].

Данные 10-летнего наблюдения указывают на более 

низкий уровень смертности среди пациентов, которым 

согласно рандомизированному отбору были изначально 

назначены ингибиторы ангиотензинпревращающего 

фермента (иАПФ) [27]. Увеличение выживаемости 

по сравнению с данными литературы отмечено в иссле-

дованиях у пациентов с МДД и МДБ, получавших 

комбинированную терапию иАПФ и ß-блокаторами. 

Также у части пациентов выявлена нормализация функ-

ции и размеров левого желудочка [28].

Заключение

Кардиомиопатии, нарушения АВ-проводимости 

и тахиаритмии представляют собой наиболее рас-

пространенные сердечные проявления НМБ. Скри-

нинг по выявлению патологии сердца необходимо 

проводить при установлении диагноза с последую-

щим регулярным наблюдением в зависимости 

от конкретного заболевания. Комплексная терапия, 

направленная на коррекцию симптомов сердечной 

недостаточности, способствует улучшению состоя-

ния больных с ДКМП. Также следует рассматривать 

вопрос о назначении иАПФ и / или ß-блокаторов 

до появления признаков поражения сердечно-со-

судистой системы. Пациентам с выраженными на-

рушениями АВ-проводимости показана постановка 

искусственного водителя ритма. При риске тахиа-

ритмий, как, например, при аутосомно-доминант-

ной форме миотонической дистрофии 1-го типа, 

следует рассматривать возможность имплантации 

кардиовертера-дефибриллятора. Трансплантация 

сердца проводится пациентам, стабильным в отно-

шении НМБ, но имеющим терминальную стадию 

сердечной недостаточности.
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Нервно-мышечные Б О Л Е З Н И

Neuromuscular DISEASES

Дизиммунные заболевания периферического ней-

ромоторного аппарата (острые и хронические дизим-

мунные полиневропатии, миастения гравис и миасте-

ноподобные заболевания, миозиты и полимиозиты 

и др.) поражают зачастую лиц трудоспособного возра-

ста и в большинстве своем достаточно инвалидизиру-

ющие. Проблема терапии данной группы заболеваний 

нервной системы занимает особое место и требует 

отдельного рассмотрения.

К основным видам лечения дизиммунных заболе-

ваний в неврологии, доказавшим свою эффективность 

в контролируемых исследованиях, относят корти-

костероидные препараты (КСП), программный плаз-

маферез (ПП), а также высокодозную внутривенную 

иммунотерапию (ВВИ). Выбор того или иного метода 

определяется множеством факторов, основными 

из которых являются диагноз, наличие противопока-

заний и высоких рисков развития побочных эффектов, 

доступность и безопасность того или иного вида лече-

ния. При этом следует отметить, что КСП неэффек-

тивны и не показаны при синдроме Гийена–Барре 

(СГБ) [1] и мультифокальной моторной нейропатии 

(ММН) [2], а также в лечении отдельных форм хрони-

ческой воспалительной демиелинизирующей поли-

невропатии (ХВДП); кроме того, длительная терапия 

КСП чревата развитием множества побочных эффек-

тов. Проведение ПП, в свою очередь, требует соответ-

ствующего оснащения клиники, наличия подготов-

ленных медицинских кадров, а также отсутствия таких 

состояний, как эрозивно-язвенное поражение желу-

дочно-кишечного тракта, менструации, тромбоцито-

пении и анемии, обострения геморроя и др., способ-

ных привести к кровотечению на фоне необходимого 

при проведении ПП введения высоких доз гепари-

Внутривенная высокодозная иммунотерапия: практические 

рекомендации по применению в лечении дизиммунных заболеваний 

периферического нейромоторного аппарата

Н. А. Супонева, Д. А. Гришина
ФГБНУ «Научный центр неврологии»; Россия, 125367, Москва, Волоколамское шоссе, 80

Контакты: Наталья Александровна Супонева nasu2709@mail.ru

Рассмотрены основные показания к внутривенной высокодозной иммунотерапии (ВВИ) и преимущества ее применения в ле-

чении различных аутоиммунных заболеваний периферической нервной системы. Проведен обзор имеющихся на российском 

рынке препаратов внутривенных иммуноглобулинов (ВВИГ). Подробно проанализирована тактика по выбору оптимально-

го препарата для проведения ВВИ с учетом степени его эффективности и уровня безопасности. В удобной форме представ-
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на [1]. Таким образом, в ряде случаев ВВИ является 

первоочередным методом лечения, имеющим высокий 

уровень доказанной эффективности и безопасности, 

а также абсолютно равнозначный с КСП и ПП тера-

певтический эффект [3–6]. Так, лечение внутривен-

ным иммуноглобулином (ВВИГ) – единственный 

доказанный метод терапии ММН [2], а при изолиро-

ванно моторной и резистентных к КСП формах ХВДП 

применение ВВИГ значительно увеличивает шансы 

на положительный исход. Кроме того, по мнению 

экспертов Европейской федерации неврологических 

обществ, ВВИ из соображений безопасности должна 

рассматриваться в первую очередь у беременных жен-

щин, пожилых и ослабленных пациентов, а также 

у детей [3]. Следовательно, ВВИ имеет безусловные 

преимущества по сравнению с другими методами 1-й 

линии терапии в лечении дизиммунных заболеваний 

периферической нервной системы: значительно мень-

ший риск развития побочных эффектов и аллергиче-

ских реакций, отсутствие рисков развития геморраги-

ческих нарушений, необходимости в дополнительном 

оборудовании и подготовленном медицинском персо-

нале, а также необходимости в подготовке и предвари-

тельном инструментальном дообследовании пациента.

Проведенный ФГБНУ НЦН опрос неврологиче-

ских отделений российских лечебно-профилактиче-

ских учреждений показал, что препараты внутривен-

ного нормального иммуноглобулина человека 

назначаются по показаниям в каждом 2-м случае, 

тем не менее в половине из них выбор препарата ока-

зывается ошибочным по тем или иным причинам [7]. 

В связи с этим очевидна целесообразность подробно-

го рассмотрения вопроса по тактике выбора опти-

мального препарата ВВИГ, так как именно это и опре-

деляет эффективность и безопасность проводимого 

лечения.

Главными принципами в выборе препарата 

для ВВИ являются:

• вирусная безопасность;

• содержание иммуноглобулинов (Ig) класса G 

(IgG) не менее 95 %;

• минимальное содержание в препарате Ig класса 

А (IgА) (≤ 2,5 мг / мл);

• возможность проведения высокодозной терапии 

(отсутствие ограничений по разовой и суточной дозе);

• сохранность нативности IgG и отсутствие коагу-

лирующих факторов.

Для выбора препарата также имеют значение фор-

ма выпуска (лиофилизат для приготовления раствора 

или готовый для внутривенных инфузий раствор), 

расфасовка, условия хранения, максимально допусти-

мая скорость введения, а также используемый стаби-

лизатор.

В табл. 1 представлен обзор 16 препаратов ВВИГ, 

зарегистрированных в России на момент выхода 

статьи.

Все эти препараты представляют собой белковую 

фракцию, содержащую широкий спектр антител, по-

лученных из плазмы крови доноров, и имеющие до-

статочный уровень вирусной безопасности – прове-

рены на содержание антител к вирусам ВИЧ-1, 

ВИЧ-2, гепатита С и поверхностному антигену вируса 

гепатита В.

При этом обращает на себя внимание тот факт, 

что в инструкциях к препаратам Габриглобин-IgG, 

Габриглобин (иммуноглобулин человека нормальный), 

Иммуновенин, Имбиоглобулин и Иммуноглобулин 

человека нормальный нет четких сведений о концен-

трации IgG, что делает невозможным расчет необхо-

димой терапевтической дозы для проведения ВВИ. 

Более того, для этих же препаратов отсутствует и край-

не важная информация о содержании IgA, что повы-

шает риск развития анафилактических реакций у па-

циентов, имеющих первичный иммунодефицит 

с селективной или неселективной гипо-IgA-глобули-

немией, а также имеющих антитела к IgA, образовав-

шиеся ранее вследствие предшествующих повторных 

инфузий препаратов, содержащих IgA. С учетом вы-

шесказанного исследование уровня IgA у пациентов, 

которым предстоит введение препаратов ВВИГ, явля-

ется обязательным условием в случаях, если их содер-

жание не прописано в инструкции.

Анализируя возможность проведения высокодоз-

ной терапии препаратами ВВИГ, требующей введения 

до 30–35 г препарата в сутки при массе тела пациента 

80 кг, отметим, что Иммуноглобулин человека нор-

мальный, Иммуновенин и Габриглобин (иммуногло-

булин человека нормальный) не могут быть использо-

ваны с этой целью из-за ограничения разовой дозы. 

Так, в инструкции к препаратам Иммуновенин и Им-

муноглобулин человека нормальный указано, что мак-

симальная их разовая доза должна составлять для 

взрос лых до 50 мл (в 25 мг содержится 1,25 г белка), 

т. е. больному в сутки разрешено вводить не более 2,5 г 

белка; а в инструкции к Габриглобину (иммуноглобу-

лин человека нормальный) – до 0,2 г / кг не более.

Отдельно хотелось бы отметить состав препарата 

Пентаглобин (Германия). В инструкции четко указано 

содержание IgG и IgA, однако концентрация IgG не-

достаточна для проведения ВВИ аутоиммунных забо-

леваний периферического нейромоторного аппарата 

(38 мг, 76 %), а содержание IgA превышает допустимые 

значения (6 мг в 1 мл).

Вышесказанное позволяет сделать вывод: препа-

раты Габриглобин-IgG, Габриглобин (иммуноглобу-

лин человека нормальный), Иммуновенин, Имбио-

глобулин, Иммуноглобулин человека нормальный 

и Пентаглобин не рекомендованы для лечения паци-

ентов с аутоиммунными заболеваниями нервной сис-

темы.

Остальные препараты, такие как Октагам, Октагам 

10 %, Гамунекс, Гамунекс-С, Привиджен, И. Г. Вена, 
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И. Г. Вена Н. И.В., Интратект, Интраглобин и Флебогам-

ма 5 %, удовлетворяют всем необходимым критериям 

выбора, пригодного для высокодозной иммунотерапии 

ВВИГ, и обладают максимальной эффективностью 

и безопасностью (табл. 2).

В ходе дальнейшего решения в пользу того 

или иного препарата ВВИГ следует учитывать такие 

аспекты, как его концентрация, стабилизатор и допу-

стимая максимальная скорость введения.

Говоря о форме выпуска и концентрации препара-

тов ВВИГ человека нормального, сразу отметим, 

что данный аспект не влияет ни на эффективность, 

ни на безопасность проводимой иммунотерапии. Раз-

личий между лиофилизатом и раствором для инфузий, 

Таблица 1. Препараты ВВИГ, зарегистрированные в России (2015 г.; www.grls.rosminzdrav.ru)

№
п/п

Название
Страна-произ-

водитель
Лекарственная форма, 

содержание белка в 1 мл
Форма выпуска/количество граммов 

белка в 1 флаконе/бутылке

1 Октагам Австрия раствор, 50 мг/мл

флаконы по 20 мл/1 г,

50 мл/2,5 г,

100 мл/5 г,

200 мл/10 г

2 Октагам 10 % Австрия раствор, 100 мг/мл

флаконы по 20 мл/2 г,

50 мл/5 г,

100 мл/10 г,

200 мл/20 г

3 И.Г. Вена и И.Г. Вена Н.И.В. Италия раствор, 50 мг/мл

флаконы по 20 мл/1 г,

50 мл/2,5 г,

100 мл/5 г,

200 мл/10 г

4 Гамунекс и Гамунекс-С США раствор, 100 мг/мл

флаконы по 10 мл/1 г,

25 мг/2,5 г,

50 мл/5 г,

100 мл/10 г,

200 мл/20 г

5 Флебогамма 5 % Испания раствор, 50 мг/мл

флаконы по 10 мл/0,5 г,

50 мл/2,5 г,

100 мл/5 г,

200 мл/10 г

6 Интратект Германия раствор, 50 мг/мл

флаконы по 20 мл/1 г,

50 мл/2,5 г,

100 мл/5 г,

200 мл/10 г,

7 Интраглобин Германия раствор, 50 мг/мл

флаконы по 10 мл/0,5 г, 

20 мл/1 г,

50 мл/2,5 г,

100 мл/5 г

8 Имбиоглобулин Россия раствор, 50 мг/мл

флаконы (бутылки) по 25 мл/1,25 г,

50 мл/2,5 г,

100 мл/5 г,

9 Габриглобин-IgG Россия раствор, 50 мг/мл

бутылки по 25 мл/1,25 г,

50 мл/2,5 г,

100 мл/5 г,

200мл/10 г

10 Иммуновенин Россия 
лиофилизат для приготов-

ления 5 % раствора

бутылки по 25 мл/1,25 г,

50 мл/2,5 г

11
Габриглобин (иммуноглобулин человека 

нормальный)
Россия

лиофилизат для приготов-

ления 5 % раствора

бутылки

по 2,5 г

12

Иммуноглобулин человека нормаль-

ный, раствор для инфузий и раствор 

для внутривенного введения

Россия раствор, 50 мг/мл
бутылки по 25 мл/ 1,25 г,

50 мл/ 2,5 г

13 Привиджен Швейцария раствор, 100 мг/мл

флаконы по 25 мл/2,5 г,

50 мл/5 г,

100 мл/10 г

14 Пентаглобин Германия раствор 50 мг/мл

ампулы по  10 мл/0,5 г,

20 мл/1 г,

флаконы по 50 мл/2,5 г

100 мл/5 г



19

Лекции и обзоры
Нервно-мышечные Б О Л Е З Н И

Neuromuscular DISEASES 4
’2

0
1
5

ТО
М

 5 
VO

L.
 5

а также между препаратами разной концентрации 

и различных производителей, не выявлено [8–12]. 

Тем не менее имеются некоторые преимущества 10 % 

растворов по сравнению с 5 %, что позволяет делать 

выбор в их пользу. Главное отличие более концентри-

рованных (10 %) растворов состоит в том, что умень-

шается общий объем вводимой жидкости, что особен-

но актуально для высокодозной терапии и имеет 

решающее значение в педиатрической практике, у бе-

ременных женщин, пациентов с сердечно-сосудистой 

и почечной патологией, а также в других случаях, 

требующих ограничения общего объема инфузий.

Следует учитывать вид стабилизатора, используе-

мый в препаратах ВВИГ. Так, наличие мальтозы в от-

дельных препаратах (Октагам, Октагам 10 %, И. Г. Ве-

на и др.; см. табл. 2) влияет на показатель уровня 

сахара в крови, определяемый глюкометром. Об этом 

необходимо помнить при анализе лабораторных дан-

ных каждого больного, в том числе с сопутствующим 

сахарным диабетом. Для оценки истинного уровня 

глюкозы в крови пациента, находящегося на внутри-

венной иммунотерапии препаратами, содержащими 

мальтозу, следует использовать только тест-полоски, 

нечувствительные к мальтозе (например, Акку-Чек 

Перформа). В противном случае при получении недо-

стоверных цифр глюкозы крови и неоправданной 

коррекции «псевдогипергликемии» можно спровоци-

ровать у пациента развитие гипогликемического со-

стояния.

Максимально допустимая инструкцией скорость 

инфузии ВВИГ – важный фактор, особенно актуаль-

ный в случае необходимости ежедневного введения 

большого количества препарата (в среднем от 25 

до 40 г). Как видно из табл. 3, на сегодняшний день 

самая высокая допустимая скорость инфузии зареги-

стрирована для препаратов Октагам 10 % – суточная 

Таблица 2. Препараты ВВИГ, зарегистрированные в России, пригодные для ВВИ аутоиммунных заболеваний периферического нейромоторного 

аппарата (www.grls.rosminzdrav.ru) 

№
п/п

Название Форма Концентрация
Условия, срок 

хранения
Содержание IgA, 

мг/мл
Стабилизатор 

1 Октагам раствор 5 %

от +2 

до +25 °С, 

2 года

< 0,2 мальтоза

2 Октагам 10 % раствор 10 %

от +2 

до +8 °С,

2 года,

 или 

+25 °С, 

3 мес

< 0,4 мальтоза 

3 И.Г. Вена раствор 5 %

от +2 

до +8 °С, 

2 года

< 0,05 мальтоза 

4 И.Г. Вена Н.И.В. раствор 5 %

от +2 

до +8 °С, 

2 года

< 0,05 мальтоза 

5 Гамунекс-С раствор 10 %

от +2 

до +8 °С, 

3 года, или 

+25 °С, 

6 мес

0,046 глицин 

6 Гамунекс раствор 10 %

от +2 

до +8 °С, 

3 года, или 

+25 °С, 

6 мес

0,046 глицин 

7 Флебогамма 5% раствор 5 %

от +2 

до +30 °С, 

2 года

< 0,05 Д-сорбитол

8 Интратект раствор 5 %

от +2 

до +25 °С,

2 года

< 2,0 глицин 

9 Интраглобин раствор 5 %

от +2 

до +8 °С, 

2 года

< 2,5
декстрозы моногид-

рат

10 Привиджен раствор 10 %

от +2 

до +25 °С,  

3 года  

< 0,025 L-пролин
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доза 40 г может быть введена всего за 30 мин, тогда 

как для большинства других ВВИГ этот период време-

ни увеличивается до 4 ч и более. Такая же максималь-

но допустимая скорость введения зарегистрирована 

и для препарата Привиджен.

Рассмотрев принципы выбора оптимального препа-

рата ВВИГ для проведения высокодозной иммунотера-

пии, остановимся на методологии и тактике их исполь-

зования, которые при всех аутоиммунных заболеваниях 

нервной системы одинаковы.

При состояниях, требующих однократного курса 

лечения, таких как СГБ, миастенический криз и др., 

препарат вводится в курсовой дозе 2 г на 1 кг массы 

тела пациента. Такая же доза назначается и в качестве 

стартовой (нагрузочной) при заболеваниях, требую-

щих в дальнейшем повторных поддерживающих ин-

фузий (ХВДП, ММН и др.). Как правило, поддержи-

вающие дозы составляют 1 г на 1 кг массы тела за курс 

и вводятся каждые 3–4 нед с дальнейшим индивиду-

альным увеличением интервала между инфузиями. 

Таким образом, для определения необходимого коли-

чества препарата для проведения стартовой терапии 

следует удвоить массу тела больного и зафиксировать 

полученную цифру как курсовую дозу, после чего при-

ступить к определению количества флаконов, необхо-

димых для данного курса лечения. С учетом вариантов 

Таблица 3. Максимально допустимая скорость инфузии, схема наращивания скорости введения препарата и расчетные данные для пациента 

с условной массой тела 100 кг (для препаратов ВВИГ, которые могут быть использованы для ВВИ)

Название 
Максимально допусти-

мая скорость
Схема инфузии в 1-й день

Расчетные данные для пациента массой тела 
100 кг, 40 г/сут

Объем инфузии, мл
Время инфузии 

с учетом максималь-
ной скорости

Октагам 5 мл/кг/ч

1,0 мл/кг/ч в течение 30 мин, 

затем постепенно увеличить 

до максимальной

800
267 мин

(4,5 ч)

Октагам 10 % 0,12 мл/кг/мин

0,01–0,02 мл/кг/мин в течение 

30 мин, далее постепенно увели-

чить до максимальной

400
33 мин

(0,5 ч)

И.Г. Вена 40 капель/мин

10–20 капель/мин первые 

20–30 мин, далее постепенно 

увеличивать до максимальной

800
360 мин

(6 ч)

Гамунекс 0,08 мл/кг/мин

0,01 мл/кг/мин (1 мг/кг/мин) 

первые 30 мин, затем постепенно 

увеличить до максимальной

400 50 мин

Флебогамма 5 % 2,4 мл/кг/ч

0,6–1,2 мл/кг/ч первые 30 мин, 

затем постепенно увеличить 

до 2,4 мл/кг/ч

800
200 мин

(3 ч 20 мин)

Интратект 1,9 мл/кг/ч

1,4 мл/кг/ч в течение 30 мин, 

далее постепенно увеличить 

до максимальной

800
252 мин

(4 ч 12 мин)

Интраглобин
1,9 мл/кг/ч 

(40 капель/мин)

30 капель/мин (1,4 мл/кг/час) 

первые 10 мин, затем постепенно 

увеличить до максимальной

800
252 мин

(4 ч 12 мин)

Привиджен 7,2 мл/кг/ч

0,3 мл/кг/ч первые 30 мин, затем 

постепенно увеличить до макси-

мальной

400 33 мин

расфасовки имеющихся на российском рынке препа-

ратов ВВИГ (большинство из них по 5 и 10 г) получен-

ную цифру следует округлить в большую или меньшую 

сторону, сделав ее кратной 5, после чего рассчитать 

количество флаконов (также в зависимости от содер-

жащегося в 1 флаконе количества грамм белка). Тра-

диционно во взрослой практике расчетную курсовую 

дозу препарата делят на 5 примерно равных частей, 

и вводят внутривенно в течение 5 дней ежедневно. 

Расчетное количество препарата в зависимости от мас-

сы тела пациента и приблизительные 5-дневные схемы 

лечения приведены в табл. 4.

Следует отметить, что допустимы и другие схемы 

введения ВВИГ – в течение 2 или 3 дней ежедневно, 

что чаще используется в детской практике. Поддержи-

вающие дозы (1 г / кг и менее) также можно вводить 

за 2–3 дня ежедневно.

Важным является тот факт, что для осуществления 

внутривенной высокодозной терапии не требуется 

специальной квалификации врача и / или медицинской 

сестры, или других специальных условий – обычно 

ВВИГ вводятся пациенту в его палате. Перед началом 

терапии, если препарат хранился в холодильнике, его 

необходимо довести до комнатной температуры (с по-

мощью устройств для подогрева инфузионных раство-

ров или оставить препарат при комнатной температу-
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ре на 2–3 ч). Для осуществления внутривенной 

инфузии достаточно иметь доступ к одной перифери-

ческой вене, в связи с чем целесообразно установить 

иглу-катетер «бабочку». В целях соблюдения скорости 

введения, рекомендуемой в инструкции к каждому 

препарату, удобно использовать инфузомат, однако 

допустимо введение и с помощью обычной капельни-

цы, так как скорость инфузии препарата можно уста-

навливать в каплях / минуту (Октагам, И. Г. Вена, 

И. Г. Вена Н. И.В.). Вначале устанавливается мини-

мальная скорость введения ВВИГ, затем через 15–

30 мин скорость может быть увеличена, а при условии 

Таблица 4. Расчетная курсовая доза ВВИГ для стартовой терапии 2 г/кг и примерная схема лечения (5-дневный ежедневный курс) 

Масса тела паци-
ента, кг

Расчетная кур-
совая стартовая 

доза, г
(2 г/кг)

Количество препарата в сутки
(5-дневный курс лечения с ежедневным проведением инфузии), г

1-й день 2-й день 3-й день 4-й день 5-й день

29–31 60 10 10 10 15 15

32–33 65 10 10 15 15 15

34–36 70 10 15 15 15 15

37–38 75 15 15 15 15 15

39–41 80 15 15 15 15 20

42–43 85 15 15 15 20 20

44–46 90 15 15 20 20 20

47–48 95 15 20 20 20 20

49–51 100 20 20 20 20 20

52–53 105 20 20 20 20 25

54–56 110 20 20 20 25 25

57–58 115 20 20 25 25 25

59–61 120 20 25 25 25 25

62–63 125 25 25 25 25 25

64–66 130 25 25 25 25 30

67–68 135 25 25 25 30 30

69–71 140 25 25 30 30 30

72–73 145 25 30 30 30 30

74–76 150 30 30 30 30 30

77–78 155 30 30 30 30 35

79–81 160 30 30 30 35 35

82–83 165 30 30 35 35 35

84–86 170 30 35 35 35 35

87–88 175 35 35 35 35 35

89–91 180 35 35 35 35 40

92–93 185 35 35 35 40 40

94–96 190 35 35 40 40 40

97–98 195 35 40 40 40 40

99–101 200 40 40 40 40 40

102–103 205 40 40 40 40 45

104–106 210 40 40 40 45 45

107–108 215 40 40 45 45 45

109–111 220 40 45 45 45 45

112–113 225 45 45 45 45 45

114–116 230 45 45 45 45 50

117–118 235 45 45 45 50 50

119–121 240 45 45 50 50 50



22

Лекции и обзоры4
’2

0
1
5

ТО
М

 5 
VO

L.
 5

Нервно-мышечные Б О Л Е З Н И

Neuromuscular DISEASES

хорошей переносимости и отсутствии побочных эф-

фектов, с шагом в 15–30 мин следует постепенно 

увеличивать скорость введения до максимально допу-

стимой. При удовлетворительной переносимости те-

рапии в первые сутки в последующие дни инфузию 

можно начинать сразу с максимальной скорости, до-

стигнутой накануне.

В 1-й день ВВИ больной должен находиться под 

особенно пристальным наблюдением врача для отсле-

живания первых признаков побочных реакций. 

В истории болезни рекомендуется отмечать номер 

и серию партии вводимого препарата на случай воз-

никновения нежелательных явлений. Если пациент 

ранее никогда не получал препараты ВВИГ человека, 

или получал их очень давно, либо лекарственное средст-

во другого производителя, нежели вводится ему в дан-

ный момент, наблюдение врача должно осуществлять-

ся в течение всего периода времени, пока проводится 

инфузия, и после ее окончания в течение 1 ч. Если же 

больной недавно уже получал данный лекарственный 

препарат, продолжительность наблюдения врачом 

после окончания внутривенного введения ВВИГ мо-

жет ограничиться 20 мин. В течение всего периода 

внутривенной иммунотерапии необходимо контроли-

ровать диурез (для выявления олигурии – первого 

признака развивающейся почечной недостаточности), 

по окончании курса лечения и по необходимости сле-

дует проводить контроль уровня креатинина в крови 

(табл. 5) [13].

Тем не менее ВВИ отличается высокой безопас-

ностью, которая при соблюдении правил выбора пре-

парата и регламента схемы лечения была неоднократ-

но подтверждена в клинических испытаниях на разных 

категориях больных [14]. Это положение подтвержда-

ется и собственным опытом, накопленным в ФГБНУ 

НЦН: из 170 инфузий, выполненных нами за послед-

ние 4 года, побочные эффекты наблюдались достаточ-

но редко. Чаще всего (до 15 %) регистрировались го-

ловные боли, купируемые пероральными или 

парентеральными нестероидными противовоспали-

тельными препаратами и / или парацетамолом, гораздо 

реже (до 5 %) наблюдалось возникновение парестезий 

Таблица 5. Мониторинг состояния больного, получающего ВВИ

Период Обследование, наблюдение 

До начала курса ВВИГ

Сбор анамнеза, проведение адекватной 

гидратации; исследование гематокрита, 

уровня IgA и креатинина

В процессе лечения

Жалобы, общий соматический статус, 

диурез – ежедневно. 

Наблюдение врача: во время инфузии 

и после нее в течение 1 ч, если ВВИГ 

вводится впервые; 20 мин, если ВВИГ 

вводится повторно

По окончании курса 

лечения
Диурез, уровень креатинина

и неприятных ощущений в области стоп, регрессиро-

вавших спонтанно в течение 5 дней. У 1 пациентки 

на фоне терапии возникла мелкоточечная розовая 

папулезная сыпь на ладонях, которая сопровождалась 

зудом и регрессировала в течение 5 дней самостоятель-

но. Ни в одном случае в нашей практике не было заре-

гистрировано серьезных побочных эффектов. Хоро-

шая переносимость лечения дала возможность 

полностью завершить курс лечения у всех (100 %) 

пациентов.

Нельзя не отметить следующий факт, касающийся 

перечня показаний к применению того или иного 

препарата ВВИГ: в инструкциях к этой группе препа-

ратов аутоиммунные заболевания нервной системы 

встречаются достаточно редко. Так, СГБ значится 

в показаниях к применению у препаратов Октагам, 

Октагам 10 %, Флебогамма 5 %, Интратект, И. Г. Вена 

и Привиджен; а ХВДП – лишь у препарата Привид-

жен. Все остальные аутоиммунные неврологические 

заболевания относятся к категории «off-label use», т. е. 

для использования вне официально утвержденного 

перечня показаний. Дело в том, что механизм внесе-

ния новой нозологии в перечень показаний к приме-

нению того или иного препарата требует доказательств 

его эффективности в ходе крупных контролируемых 

клинических исследований, что является времязатрат-

ным, трудоемким и дорогостоящим мероприятием. 

В связи с этим следует обращать внимание прежде 

всего на основное действующее вещество препарата, 

в случае ВВИГ это иммуноглобулин человека нормаль-

ный, а также на тот факт, что не существует заметной 

разницы в эффективности, безопасности и переноси-

мости между препаратами, сходными между собой 

по составу основного действующего вещества (IgG), 

содержанию IgA и разрешенными для введения боль-

ших суточных доз, о чем было сказано выше. Такая 

практика широко распространена за рубежом – 

до 30 % лекарственных средств назначаются вне офи-

циальных показаний [15]. В нашей стране вопрос на-

значения лечения тем или иным препаратом решается 

лечащим врачом в порядке, установленном Приказом 

Министерства здравоохранения Российской Федера-

ции от 20 декабря 2012 г. №1175н «Об утверждении 

порядка назначения и выписывания лекарственных 

препаратов, а также форм рецептурных бланков на ле-

карственные препараты, порядка оформления указан-

ных бланков, их учета и хранения».

Следует подчеркнуть, что все препараты внутри-

венного иммуноглобулина человека, зарегистрирован-

ные в России, включены в список жизненно необходи-

мых и важнейших лекарственных препаратов. Тем 

не менее в настоящий момент все еще не утвержден 

ни один из стандартов специализированной медицин-

ской помощи, касающийся аутоиммунных заболеваний 

нервно-мышечной системы (http://www.rosminzdrav.ru 

/ ministry / 61 / 22 / stranitsa-979 / stranitsa-983), что ослож-
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няет практическую работу с данной категорией паци-

ентов.

Заключение. Внутривенная иммунотерапия за по-

следнее десятилетие заняла прочные позиции в каче-

стве безусловно эффективного и достаточно безопас-

ного метода лечения дизиммуных заболеваний нервной 

системы, составляющих непростую в терапевтическом 

отношении группу нозологий и ранее считавшихся 

некурабельными. В отечественной неврологической 

практике накоплен достаточный опыт применения 

ВВИГ, свидетельствующий о том, что залогом эффек-

тивности и безопасности проводимой ВВИ является 

соблюдение ряда условий по выбору препарата, расче-

ту достаточной его дозы и определению оптимальной 

схемы введения. Представленная в статье ценная в пра-

ктическом отношении информация позволит врачам-

неврологам с высокой степенью уверенности назначать 

по показаниям ВВИГ, что не только обезопасит паци-

ентов от возможных побочных эффектов, но улучшит 

качество оказания помощи данной категории больных.
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Актовегин в терапии больных с когнитивными нарушениями

при хронической ишемии головного мозга
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Хроническая ишемия головного мозга – распространенная патология, особенно среди лиц пожилого возраста, постепенно 

приводящая к социальной дезадаптации и инвалидизации пациентов. В основе патогенеза этого состояния лежит дисфунк-

ция эндотелия. Восстановление его работы является главной целью терапии таких больных. Механизмы действия препа-

рата aктовегин направлены на улучшение микроциркуляции тканей за счет расширения прекапиллярной зоны – главного 

маркера метаболической активности микрососудистого эндотелия. Актовегин активирует анаэробный обмен и оксигена-

цию в эндотелиоцитах. На фоне применения препарата отмечается достоверное улучшение когнитивных функций и пси-

хоэмоционального статуса больных. Низкая токсичность и хорошая переносимость aктовегина обусловлена технологией 

его получения, исключающей наличие белковых компонентов в его составе.

Ключевые слова: актовегин, хроническая ишемия головного мозга, дисфункция эндотелия, когнитивные нарушения, артериаль-

ная гипертензия, фармакологическое прекондиционирование
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Actovegin in the treatment of patients with cognitive impairments in the chronic cerebral ischemia

L. M. Boriskina
I. M. Sechenov First Moscow State Medical University, Ministry of Health of Russia;

Bldg. 2, 8 Trubetskaya St., Moscow, 119992, Russia

Chronic cerebral ischemia is a common problem especially among the elderly. It gradually leads to social disability and invalidisation

of those patients. One of the possible pathogenic mechanisms of this condition is the endothelial dysfunction. Thus, the attempt to repair

the latter is one of the treatment goals. It is assumed that actovegin improves tissue microcirculation by expanding precapillary zone – 

the main marker of the metabolic activity in the microvascular endothelium. Actovegin activates anaerobic metabolism and oxygenation 

in endotheliocytes. Patients, treated by actovegin, showed improvement of cognitive functions and psycho-emotional state. Due to the ab-

sence of proteins, the drug has good tolerance and low toxicity.

Key words: actovegin, chronic cerebral ischemia, endothelial dysfunction, cognitive impairments, arterial hypertension, pharmacological 

preconditioning

Хроническая ишемия мозга (ХИМ) – состояние, 

при котором происходит прогрессирующее диффузное 

многоочаговое поражение головного мозга в результа-

те нарушения кровоснабжения мозга, перенесенных 

инсультов и транзиторных ишемических атак. 

При этом проявление нарушений в неврологическом 

статусе зависит от преимущественной локализации 

очагов ишемии [1]. Число больных с данной патоло-

гией в России составляет не менее 700 на 100 тыс. на-

селения [2] и продолжает неуклонно расти. Выделяют 

3 стадии ХИМ по степени выраженности клинических 

нарушений, каждая из которых включает состояние 

компенсации, субкомпенсации и декомпенсации. 

При обследовании пациенты с I стадией заболевания 

предъявляют жалобы на неустойчивость, головокру-

жение, трудность при запоминании и концентрации 

внимания, головную боль и ощущение тяжести в го-

лове. При осмотре неврологические проявления недо-

статочны для выделения конкретного неврологическо-

го синдрома и носят рассеянный мелкоочаговый 

характер. Вторая стадия включает те же жалобы, 

но с большей степенью выраженности, прогрессивное 

ухудшение состояния, нарушения при выполнении 

привычной профессиональной деятельности. В невро-

логическом статусе появляется клиника органическо-

го поражения головного мозга. При III стадии на 1-й 

план выступают когнитивные нарушения, в связи 

с чем снижается критика к своему состоянию и умень-

шается число жалоб пациента. Клинически возможно 

выявление нескольких неврологических синдромов 

соответственно многоочаговому характеру поражения 

головного мозга [3].
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Нервно-мышечные Б О Л Е З Н И

Neuromuscular DISEASES

ХИМ постепенно приводит к потере социальной 

адаптации пациента и его инвалидизации по мере про-

грессирования неврологических и психических нару-

шений. В основе патогенеза этого заболевания лежит 

дисфункция эндотелия. Таким образом, главной целью 

терапии является восстановление его работы.

Эндотелий – выстилающий внутреннюю поверх-

ность сосудов лимфатической и кровеносной системы, 

а также сердечных полостей слой плоских клеток ме-

зенхимального происхождения. Опубликованы экспе-

риментально подтвержденные данные о том, что эн-

дотелий играет роль в поддержании гомеостаза, 

сохраняя динамическое равновесие нескольких разно-

направленных процессов [4–6]:

• сосудистого тонуса (взаимоотношение вазокон-

стрикции и вазодилатации посредством суживающих 

и расширяющих сосуды факторов, контроль констрик-

торной активности клеток гладкой мускулатуры);

• гомеостаза (регуляция синтеза и блокирования 

факторов агрегации тромбоцитов, про- и антикоагу-

лянтов, фибринолиза);

• механизма местного воспаления (продукция 

про- и противовоспалительных факторов, контроль 

за процессами проницаемости сосудистой стенки 

и адгезии лейкоцитов);

• изменения и построения сосудистой стенки 

(контроль пролиферации, роста гладкомышечных 

клеток и ангиогенеза).

Эндотелий осуществляет двусторонний обмен 

веществ между кровотоком и прилежащими тканями, 

выполняет рецепторную функцию: имеет окончания 

к цитокинам и адгезивным белкам, осуществляет экс-

прессию ряда соединений на плазмолемме эндотелио-

цитов, обеспечивая адгезию и трансэндотелиальную 

миграцию лейкоцитов [7]. Усиление микроциркуля-

ции увеличивает синтез монооксида азота (NO) эндо-

телиоцитами, а также ряда других ферментов. Их кон-

центрация оказывает влияние на ауторегуляцию 

кровотока: при увеличении тонуса артериального ру-

сла повышаются линейная скорость кровотока и син-

тез сосудорасширяющих ферментов, благодаря кото-

рым тонус сосудов снижается. Этот процесс, 

называемый эндотелийзависимой вазодилатацией, 

связан с продукцией эндотелиоцитами 3 основных 

соединений: NO, эндотелиального гиперполяризую-

щего фактора (EDHF) и простациклина. Базальная 

секреция первого из них обеспечивает поддержание 

тонуса сосудов в покое [4, 6]. Ряд факторов вызывает 

стимулированную секрецию NO посредством системы 

вторичных мессенджеров. К этим факторам относятся 

гипоксия, механическая деформация, напряжение 

сдвига, ацетилхолин, брадикинин и аденозинтрифос-

форная кислота. NO – мощный вазодилататор и в нор-

ме подавляет пролиферацию гладкомышечных клеток, 

останавливая процессы ремоделирования сосудов [8]. 

Его эффект направлен на предотвращение адгезии 

моноцитов и тромбоцитов, агрегации последних, за-

щиту сосудов от патологической перестройки их стен-

ки и последующего развития атеросклеротического 

процесса и атеротромбоза [6, 9–12]. Длительное вли-

яние патологических факторов повреждает эндотелий 

и приводит к постепенному нарушению его функции 

[10, 12]. Формируется состояние «дисфункции эндо-

телия», когда способность эндотелиоцитов синтезиро-

вать вазодилатирующие соединения снижается, а про-

цесс синтеза сосудосуживающих факторов остается 

неизменным или увеличивается. Сосудистый тонус 

претерпевает патологические изменения в виде нару-

шения общего сосудистого сопротивления и артери-

ального давления, происходит нарушение структурно-

сти слоев сосудистой стенки и начинаются проявления 

атерогенеза, патологически изменяются сосудистые 

реакции, процессы воспаления, тромбообразования 

и фибринолиза [8, 13]. По мнению ряда специалистов 

[4, 12], дисфункция эндотелия – это недостаточная 

продукция NO, так как последний влияет практически 

на все функции эндотелиальных клеток и наиболее 

чувствителен к повреждению. Эндотелиальная дис-

функция опосредована следующими 4 механизмами 

нарушений в клетках.

Дефект биодоступности NO в результате:

• снижения его синтеза при дезактивации NO-

синтазы;

• уменьшения числа рецепторов, отвечающих 

в норме за образование NO (мускариновых и брадики-

ниновых);

• преждевременного разрушения NO до момента 

достижения им своей цели (последствие оксидативно-

го стресса).

Чрезмерная активация ангиотензинпревращающе-

го фермента на поверхности эндотелиоцитов.

Повышение синтеза сосудосуживающих веществ, 

включая эндотелин-1, клетками эндотелия.

Деэндотелизация интимы эндотелия и сокращение 

его гладкомышечных клеток в результате взаимодей-

ствия с циркулирующими веществами.

Дисфункция эндотелия – основной механизм 

в патогенезе факторов риска атеросклероза сосудов 

и артериальной гипертензии. Данные заболевания 

стоят в числе первых причин ХИМ.

В патогенезе ХИМ мозга играют роль изменения 

тонуса внутричерепных вен при наличии длительно 

повышенного уровня артериального давления (АД). 

Возникает венозный застой и происходит нарушение 

мозгового кровообращения. Компрессия брахиоце-

фальных, позвоночных и яремных вен наблюдается 

у 15 % пациентов с артериальной гипертензией (АГ), 

регистрируется нарушение венозного оттока головного 

мозга у 91 % больных с АГ, из которых в I–II стадии 

уже 55 % [14, 15]. Однако благодаря мощным компен-

саторным возможностям системы кровообращения 

головного мозга значимые нарушения оттока могут 
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длительно не вызывать клинической симптоматики 

повышения внутричерепного давления и нарушения 

мозговых функций [16]. В это время сосуды микроцир-

куляторного русла подвергаются патологическому 

влиянию, что ведет за собой прогрессирование про-

цесса.

АГ – заболевание 26,4 % (957–987 млн) взрослых 

жителей Земли по данным на 2002 г. и по прогнозам 

это число достигнет 29,2 % (1,5 млрд) к 2025 г. [17]. 

Головной мозг является одним из органов-мишеней 

при этом заболевании, ранние его проявления выра-

жаются в снижении когнитивных функций [18]. 

В 73 % случаев, когда АГ длится более 5 лет, у пациен-

тов среднего и пожилого возраста наблюдаются легкие 

и умеренные когнитивные расстройства [19]. Часто 

атеросклероз усугубляет течение АГ. Связь между ише-

мической болезнью сердца и когнитивными наруше-

ниями также отмечается в ряде работ нескольких по-

следних лет [20–22].

Когнитивные нарушения имеют прогрессирую-

щий характер, приводя к деменции. В отличие от лег-

ких и умеренных форм познавательных расстройств 

последняя влечет за собой инвалидизацию в результа-

те социальной и бытовой дезадаптации больных [23].

Проспективное исследование 2002 г. показало, 

что с момента постановки диагноза умеренного ког-

нитивного нарушения деменция развивалась в 70 % 

случаев за следующие 4 года, а через 5 лет у 100 % 

больных [24].

При наличии АГ контроль и нормализация уровня 

АД оказывает наилучший эффект в отношении про-

филактики и дальнейшего прогрессирования когни-

тивных нарушений [25–27]. Состояние сосудистого 

тонуса в микроциркуляторном русле влияет на пока-

затели периферического сопротивления, определяя 

уровень АД. Таким образом, улучшение процесса ми-

кроциркуляции является обоснованной составляющей 

лечения АГ [28]. ХИМ при длительном течении АГ 

является следствием нарушения микроциркуляции 

в сосудах головного мозга и требует лечения ангиопро-

текторами, восстановления тонуса и проницаемости. 

Препараты этой группы, как правило, обладают поли-

модальным механизмом действия [29].

В связи с этим интерес представляет препарат 

актовегин – высокоочищенный гемодиализат, полу-

чаемый из крови телят методом ультрафильтрации. 

В состав препарата входят органические низкомоле-

кулярные соединения, что исключает развитие прион-

ных болезней, например болезни Крейтцфельда–Яко-

ба. Технология получения актовегина исключает 

наличие белковых компонентов, предупреждая анти-

генные и пирогенные свойства препарата. Компонен-

ты препарата включают аминокислоты, олигопептиды, 

нуклеозиды, промежуточные продукты углеводного 

и жи рового обмена, антиоксидантные ферменты, 

электролиты, микроэлементы. Актовегин увеличивает 

потребление кислорода и поступление глюкозы (путем 

активации ее транспортеров и благодаря инсулинопо-

добному действию инозитолфосфоолигосахаридов) 

в клетки, вследствие чего усиливается энергетический 

метаболизм и возрастает образование аденозинтри-

фосфорной кислоты. Актовегин также препятствует 

образованию свободных радикалов и блокирует про-

цессы апоптоза, тем самым защищая клетки, особенно 

нейроны, от гибели в условиях гипоксии и ишемии. 

Помимо этого актовегин улучшает микроциркуляцию 

в тканях, положительно воздействуя на эндотелий 

сосудов. Хорошо также известны ранозаживляющие 

и репаративные эффекты актовегина [30–33].

Важным является тот факт, что актовегин улуч-

шает аэробный энергообмен и оксигенацию в ми-

кроциркуляторном русле. При этом дополнительно 

активируются анаэробная продукция энергии эндо-

телиоцитами, высвобождение ими мощных вазодила-

таторов – простациклина и NO, улучшается перфузия 

органов и снижается периферическое сопротивление. 

Такой энергообмен при периферических артериальных 

расстройствах обеспечивает метаболизм тканей в усло-

виях временного стресса и гипоксии. Повышение 

утилизации глюкозы и кислорода тканями сопряжено 

с изменениями функционального состояния артериол 

и посткапиллярных венул, а также с изменением па-

раметров гемодинамики на этом уровне [33]. Прека-

пиллярные артериолы не имеют в стенке эластических 

волокон, количество гладкомышечных клеток в них 

минимально, а соседние миоциты, спирально обвива-

ющие эндотелиальную трубку, располагаются на зна-

чительном расстоянии друг от друга [34]. Поэтому 

на протяжении прекапиллярных артериол есть участ-

ки, где сосудистая стенка имеет исключительно эндо-

телиальную составляющую с наружной базальной 

мембраной, что позволяет их сопоставлять с венозны-

ми сосудами. На центральную гемодинамику, в част-

ности на венозную систему, влияет функциональное 

состояние микроциркуляторного русла. Состояние 

формирующих тонус факторов коррелирует с уровнем 

АД. Со снижением тонуса прекапиллярных артериол 

достоверно связано снижение диастолического АД 

(р < 0,03) и среднего АД (р < 0,04). О метаболической 

активности микрососудистого эндотелия и степени 

гидратации интерстициального пространства свиде-

тельствует уменьшение размера перикапиллярной 

зоны. Ее увеличение отражает рост гидратации интер-

стиция вследствие реабсорбции или преобладания 

фильтрации в процессе функционирования фильтра-

ционно-реабсорбционного механизма обмена ве-

ществ, характерных для пациентов с АГ [35]. Связь 

увеличения перикапиллярной зоны со скрытой за-

держкой жидкости в тканях показана в работах 

Е. Kanishcheva и соавт. [36] и Ю. И. Гурфинкель и соавт. 

[37]. Повышенная гидратация интерстиция негативно 

сказывается на поступлении питания и метаболизме 
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за счет увеличения расстояния между кровеносным 

руслом и клетками ткани. Поэтому оценить показате-

ли как фильтрационно-реабсорбционного механизма 

обмена веществ, так и тканевого метаболизма возмож-

но по размеру перикапиллярной зоны. Результаты 

исследования капиллярного русла у больных c АГ 

продемонстрировали достоверное уменьшение разме-

ра перикапиллярной зоны в группе актовегина, 

что свидетельствует об уменьшении степени гидрата-

ции интерстициального пространства. Уменьшение 

перикапиллярной зоны на фоне применения актове-

гина подтверждает преобладание реабсорбционных 

процессов в механизме обмена. Помимо этого было 

показано, что актовегин достоверно увеличивает ко-

личество функционирующих капилляров в состоянии 

покоя, т. е. происходит уменьшение элементов функ-

циональной рарефикации [38]. Разрежение капилляр-

ного русла кожи у больных АГ отмечается во многих 

исследованиях и рассматривается как один из возмож-

ных патогенетических механизмов развития данного 

заболевания [39].

Не менее важной причиной в развитии как хрони-

ческих, так и острых форм нарушения мозгового кро-

вообращения является атеросклеротическое пораже-

ние прецеребральных артерий [40]. Длительный 

окклюзионно-стенотический процесс приводит к на-

рушению поддержания тонуса сосудов головного 

мозга и неизбежным нарушениям параметров ауторе-

гуляции. Оперативные попытки устранить гемодина-

мически значимый стеноз как на сосудах головного 

мозга, так и на артериях других органов могут самосто-

ятельно привести к нестабильности перфузионного 

давления. Нарушения возникают в момент операции 

и послеоперационно, приводя к риску возникновения 

нарушений мозгового кровообращения. Срыв ауторе-

гуляции мозгового кровообращения, в норме поддер-

живающего минимальный уровень отклонений гемо-

динамического и биохимического гомеостаза при 

различных состояниях, лежит в основе нарушения 

мозгового кровотока [41]. Также повреждение клеток 

головного мозга при каротидной эндартерэктомии 

или стентировании сонных артерий является следст-

вием реперфузионного синдрома, возникающего 

во всех органах и тканях во время восстановления 

артериального кровотока. Его особенность в данном 

случае заключается в ограниченном пространстве по-

лости черепа и неизбежно возникающем отеке голов-

ного мозга после восстановления тока крови. В ре-

зультате реперфузионный процесс может привести 

к ишемическим и геморрагическим очагам в веществе 

головного мозга. Наиболее активно с этим процессом 

научились бороться в кардиохирургии, где в предопе-

рационном периоде проводится подготовка кардио-

миоцитов к восстановлению кровотока – преконди-

ционирование [42]. C. E. Murry и соавт. (1986) 

выполняли ишемическое прекондиционирование пе-

режатием коронарных артерий, добившись увеличения 

устойчивости кардиомиоцитов к последующей гипок-

сии [43]. В 2003 г. был изложен вариант применения 

такого прекондиционирования в клинической практи-

ке [44], а в 2010–2012 гг. предложены способы лекар-

ственного воздействия (аденозин, никорандил), спо-

собного вызывать схожие эндогенные эффекты [45, 

46]. Временное пережатие артерий головного мозга 

в процессе механического ишемического преконди-

ционирования перед хирургическим лечением сосуди-

сто-мозговой недостаточности – трудновыполнимый 

процесс. Также стоит уделить особое внимание защи-

те нейронов от гипоксии и повышению их устойчиво-

сти к действию атомарного кислорода при восстанов-

лении артериального кровотока во время реперфузии. 

В этом случае применение неишемического прекон-

диционирования более оправдано, так как устойчи-

вость нервных клеток при нем повышается в результа-

те влияния агентов неишемической природы, таких 

как фармакологические индукторы с нейропротектив-

ными свойствами.

Получен опыт фармакологического прекондици-

онирования препаратом актовегин у больных при хи-

рургическом лечении гемодинамически значимых 

стенозов прецеребральных сосудов [47]. В исследова-

нии приняли участие 80 пациентов с гемодинамически 

значимым односторонним и двусторонним пораже-

нием сонных артерий, находящихся на лечении в хи-

рургическом стационаре. Половина пациентов была 

прооперирована сразу, другая часть – после фармако-

логического прекондиционирования актовегином 

в дозе 1200 мг / сут в течение 1,5 мес. По результатам 

хирургического лечения показано, что предопераци-

онная подготовка увеличивает перфузию головного 

мозга, определяемую при однотонной эмиссионной 

компьютерной томографии, и значительно улучшает 

прогноз операции. Оценку когнитивного состояния 

проводили в группах через 7 сут и 6 мес после опера-

ции. Улучшение когнитивных функций в группе при-

менения актовегина коррелировало с меньшим коли-

чеством у этих пациентов мультифокальных 

асимптомных ишемических очагов в головном мозге 

после оперативного вмешательства.

Обширен клинический опыт применения актове-

гина у пациентов с когнитивными нарушениями в ре-

зультате ХИМ. Так, в исследованиях B. Saletu и соавт. 

и H. V. Semlitsch и соавт. было выявлено, что статисти-

чески достоверное улучшение памяти, внимания 

и мышления отмечалось уже через 2 нед начала тера-

пии препаратом. Положительная динамика в состоя-

нии когнитивных функций проявляется клинически 

и по данным нейропсихологического тестирования, 

отмечены нормализация электроэнцефалограммы 

и увеличение амплитуды вызванного когнитивного 

потенциала Р300, причем даже однократное примене-

ние актовегина приводило к улучшению электрофи-
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[48, 49].

Опыт российских исследователей подтверждает 

эффективность актовегина у пациентов с хронической 

ишемией мозга и сосудистыми умеренными когнитив-

ными расстройствами. Препарат позитивно влиял 

не только на показатели памяти и внимания, но также 

улучшал психоэмоциональный статус пациентов – 

уменьшалась выраженность депрессивных, астениче-

ских симптомов, улучшались сон и общее самочувст-

вие [50–52]. В ряде зарубежных рандомизированных 

плацебоконтролируемых исследований показана эф-

фективность препарата при парентеральном и перо-

ральном приеме у пожилых пациентов с признаками 

легкой и умеренной деменции различного происхож-

дения: отмечено достоверное улучшение когнитивных 

функций и общего самочувствия пациентов при оцен-

ке по короткому синдромальному тесту и шкале обще-

го клинического впечатления, а также гериатрической 

шкале клинической оценки Сандоз. Следует отметить, 

что эффективность препарата возрастает при увеличе-

нии времени курса инфузионной терапии; паренте-

ральное введение приводит к более выраженному 

и более быстро наступающему улучшению состояния 

больных с когнитивными нарушениями, поэтому ре-

комендуется начинать лечение с инфузионной терапии 

препаратом, а затем переходить на пероральный прием 

[53–55].

Представляет большой интерес возможность ис-

пользования актовегина с учетом его влияния на ути-

лизацию глюкозы у больных сахарным диабетом 2-го 

типа с диабетической энцефалопатией при лечении 

когнитивных нарушений. В ходе исследования 60 боль-

ным сахарным диабетом 2-го типа с когнитивными 

нарушениями различной степени выраженности вну-

тривенное введение в дозе 400 мг в течение 3 нед при-

вело к улучшению суммы баллов по шкале MMSE 

(25,50 ± 2,52 балла до лечения и 26,47 ± 2,50 балла по-

сле лечения, p < 0,05), причем в наибольшей степени 

улучшалась память [56].

Важно отметить низкую токсичность и хорошую 

переносимость актовегина. Среди выявленных проти-

вопоказаний возможно только проявление гипер-

чувствительности. Применение препарата рекомендо-

вано в дозе 200 мг 2–3 раза в сутки внутрь в течение 

3–6 мес. Курс приема актовегина можно повторять 

дважды в год. При возможности использования пре-

парата в ходе стационарного лечения рекомендован 

парентеральный способ введения. Клинически значи-

мый эффект проявляется после 3–4 нед применения, 

поэтому целесообразно назначение актовегина на пе-

риод от 1 до 3 мес.
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Связь между депрессией и эпилепсией была из-

вестна врачам еще в период античности. В трудах 

Гиппократа за 400 лет до нашей эры утверждалось, 

что «меланхолики обычно становятся эпилептиками, 

а эпилептики меланхоликами; все зависит от того, 

какое направление примет болезнь: воздействие на те-

ло ведет к эпилепсии, воздействие на разум вызывает 

меланхолию».

Современные авторы описывают преобладание 

при эпилепсии депрессивных нарушений [1–3]. В те-

чение первого года после постановки диагноза эпи-

лепсии среди коморбидных заболеваний или состоя-

ний наиболее часто наблюдаются депрессивные 

расстройства [4]. Каждый 3-й пациент с эпилепсией 

в процессе жизни испытывает депрессивные расстрой-

ства [3].

Распространенность депрессии у больных эпилеп-

сией составляет от 11,2 до 60,0 % [5–8], что значитель-

но выше, чем в общей популяции (2–4 %). Между 

тем у пациентов с медикаментозной ремиссией этот 

показатель колеблется от 3 до 9 % [1, 9].

Среди основных причин развития аффектив-

ных расстройств при эпилепсии выделяют следу-

ющие: нейробиологические, реактивные и побоч-

ные действия ряда противоэпилептических препа-

ратов.

Полагают, что не только наличие эпилепсии повы-

шает риск развития депрессии, но и наличие депрес-

сии и суицидальных мыслей у пациента являются 

факторами риска развития у него в дальнейшем не-

спровоцированных приступов. Было показано, что 

риск заболеть эпилепсией у пациента с депрессией 

в 4–7 раз выше, чем в популяции, а наличие в анамне-

зе попытки суицида увеличивает риск развития эпи-

лепсии в 5 раз [10]. Таким образом, данные подтвер-

ждают наличие общих биологических механизмов 

развития депрессии и эпилепсии [11].

Большинство исследователей отводят ведущую 

роль в развитии депрессивных расстройств нейробио-

логическим механизмам. В настоящее время выявлен 

целый ряд общих для эпилепсии и депрессии патоге-

нетических механизмов:

• нарушения метаболизма ряда нейротрансмит-

теров в центральной нервной системе (ЦНС), особен-

ности серотонина, допамина, γ-аминомасляной кис-

лоты и глутамата;
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• структурные изменения, представленные атро-

фией височных и лобной областей, а также изменения 

в амигдале, гипокампе, латеральной височной коре;

• нарушение функционирования гипоталамо-ги-

пофизарно-адреналовой системы.

Многими авторами было отмечено, что парци-

альные приступы, особенно сложные парциальные 

приступы при височной эпилепсии, являются фак-

тором риска развития депрессии и тревоги. При ви-

сочной эпилепсии наиболее часто отмечаются тре-

вога, депрессия с суицидальными мыслями, другие 

аффективные расстройства, особенно агрессия [2]. 

Ряд авторов описывают депрессии при эпилепсии 

у пациентов с локализацией очага в височной обла-

сти [12, 13].

В исследованиях зависимости риска развития де-

прессии от латерализации эпилептогенного фокуса 

были получены противоречивые данные, однако боль-

шинство ученых в настоящее время сходятся в том, 

что депрессия более характерна для пациентов с лево-

сторонним фокусом [14].

Аффективные расстройства часто встречаются 

при фокальной эпилепсии, депрессия выявляется 

более чем у 50 % пациентов с резистентной формой 

[13]. Ранее было также доказано, что развитие депрес-

сии наиболее характерно для пациентов с симптома-

тической фокальной эпилепсией, частыми (более 

1 раза в месяц) приступами и приемом 2–3 противо-

эпилептических препаратов [13].

Ряд исследователей подчеркивают связь развития 

аффективных расстройств с побочными эффектами 

применения ряда противоэпилептических препаратов. 

Длительное применение фенобарбитала и других бар-

битуратов наиболее часто приводит к мнестико-ин тел-

лек ту аль ному снижению, депрессии и даже к суици-

дальной готовности у больных эпилепсией [15].

Спектр психических расстройств при эпилепсии 

широк. Одни авторы считают, что наиболее удобно 

для практикующих врачей их деление на пароксиз-

мальные и непароксизмальные, другие настаивают 

на делении всех психических расстройств при эпилеп-

сии на продуктивные и негативные.

Однако наиболее адекватным в плане диагностики 

и терапии психических расстройств при эпилепсии 

в настоящее время является выделение преиктальных, 

иктальных, интериктальных и постиктальных психи-

ческих расстройств.

В преиктальный, или продромальный, период 

на фоне церебрастенической симптоматики в форме 

эпизодических приступов головокружений, головных 

болей, тошноты у больных могут отмечаться наруше-

ния сна, вегетативные проявления, аффективные на-

рушения в форме гипоманиакальных или дисфориче-

ских состояний, сенестопатические, ипохондрические 

расстройства. Наиболее часто у больных отмечают 

депрессивные состояния.

Иктальные, или пароксизмально возникающие, 

депрессивные состояния сопровождаются тревогой, 

страхом, немотивированным возбуждением с агресси-

ей и аутоагрессией. Эти феномены длительностью 

несколько секунд, реже – минут, характерны для про-

стых парциальных припадков (аура) либо для началь-

ного этапа сложных парциальных припадков.

Диагностические признаки иктальных (пароксиз-

мальных) психических расстройств следующие:

• расстройство сознания;

• внезапность возникновения и окончания;

• стереотипность;

• автономность;

• кратковременность протекания;

• «фотографическое» тождество симптомов;

• немотивированность;

• полная или частичная амнезия пароксизма;

• наличие постприступного периода.

Так, например, в одном случае больной описывал 

состояние «пасмурности в голове», которое наступало 

внезапно с частотой 1–2 раза в неделю, длительностью 

30–40 мин. При этом, по его словам, он ощущал тя-

жесть, покалывание в голове, нечетко воспринимал 

окружающее, обращенную к нему речь. У другого па-

циента внезапно возникали и внезапно заканчивались 

состояния тревоги, внутреннего напряжения, сопро-

вождавшиеся вегетативным компонентом, «не все 

действия в таком состоянии помнил».

Интериктальные, или депрессивные, нарушения 

в межприступном периоде наиболее полно представ-

лены в Международной классификации болезней 

10-го пересмотра.

Основные проявления депрессивных расстройств 

(F06.3): пониженное настроение, идеаторная (мысли-

тельная) и двигательная заторможенность, тревога, 

чувство бесцельности и бесперспективности сущест-

вования. При этом преобладающей была тревога 

при меньшей представленности тоскливого аффекта. 

У большинства больных депрессивная симптоматика 

сопровождается выраженным астеническим синдро-

мом. Нередко депрессивные состояния носят психо-

генный характер в связи с осознанием больными на-

личия у них тяжелого заболевания, страхом перед 

возможным возникновением припадков на работе, 

в школе, возможностью получения серьезного увечья 

и совершения немотивированного действия во время 

пароксизмального состояния. Сама постановка диаг-

ноза эпилепсии и необходимость постоянного медика-

ментозного лечения, неправильное представление 

об эпилепсии как о неизлечимой болезни, ощущение 

вины перед родственниками приводят к формирова-

нию у больных депрессивных состояний с суицидаль-

ными тенденциями и действиями.

Так, при описании своего состояния пациент со-

общал, что часто испытывает пониженное настроение 

с тревогой, что устал от своей болезни («боюсь, что ни-
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когда не пройдет, становится все хуже и хуже, не хочу 

жить»).

В зависимости от степени выраженности депрес-

сивной симптоматики в интериктальном (межпри-

ступном) периоде целесообразно выделение легкой, 

умеренной и тяжелой депрессии при эпилепсии.

Депрессии легкой степени характеризуются пони-

женным настроением с утратой интересов и способно-

сти получать удовольствие наряду с повышенной утом-

ляемостью, сниженной активностью. При депрессиях 

умеренной степени отмечается сниженное настроение 

с идеями ущербности, пессимистической оценкой 

перспектив, нарушениями сна, аппетита, затруднени-

ями выполнять привычную работу и, как следствие, 

вынужденным прекращением работы по психическому 

состоянию. Депрессии тяжелой степени представлены 

стойкими суицидальными мыслями и тенденциями, 

идеями самообвинения, самоуничижения, малоценно-

сти, дисфорическими компонентами, стойким тревож-

ным компонентом, что говорит о психотическом ха-

рактере переживаний и подразумевает необходимость 

консультации психиатра и назначения нейролептиче-

ской терапии.

Постиктальные аффективные расстройства включа-

ют депрессивные состояния, тревожные расстройства, 

сопровождающиеся компульсивными суицидальными 

мыслями. Связь между приступом и постиктальными 

нарушениями может быть трудноуловимой, так как 

«светлый промежуток» между ними может длиться 

от 1 до 5 дней.

Были исследованы распространенность и клиниче-

ские характеристики постиктальных психиатрических 

симптомов в течение 3-ме сячного периода после при-

ступа. У 43 пациентов регулярно отмечали в среднем 

5 постиктальных симптомов депрессии, длящихся око-

ло 24 ч. У 25 па циентов в анамнезе были нарушения 

настроения, а у 11 – тревожность. Среди 43 пациентов 

с постиктальной депрессией 27 также жаловались 

на тревожность и 7 сообщили о постиктальных психо-

тических симптомах. Кроме того, 13 пациентов сообщи-

ли о постприступных суицидальных мыслях, причем 

из 13 пациентов у 10 в прошлом был зафиксирован 

большой депрессивный эпизод или биполярные рас-

стройства [10]. В отличие от пациентов с эндогенными 

формами депрессивного синдрома у больных эпилепси-

ей преобладающими были аффект тревоги и адинамия 

при меньшей очерченности тоски и идей малоценности.

Терапия депрессивных состояний при эпилепсии 

подразумевает применение широкого спектра психо-

тропных препаратов: антиконвульсанты, антидепрес-

санты, нейролептики, транквилизаторы.

При наличии иктальных депрессивных рас-

стройств целесообразно назначение антиконвульсан-

тов. Безусловное преимущество в данном случае име-

ет депакин, препарат первого выбора при лечении 

как первично генерализованных, так и (во многих 

случаях) парциальных (фокальных) припадков, 

что объясняется следующими факторами:

• широкий спектр действия препарата;

• отсутствие противопоказаний и возможность 

применения при всех формах эпилепсии;

• отсутствие влияния на познавательные функ-

ции, сохранение профессиональной активности;

• хорошая совместимость со многими антикон-

вульсантами и психотропными препаратами, в том 

числе с антидепрессантам и нейролептиками;

• положительное влияние на психические функ-

ции, коррекция аффективной сферы больных эпилеп-

сией;

• удобство применения препарата для всех воз-

растных групп и при различных формах эпилепсии 

с учетом наличия различных лекарственных форм.

Особое место при лечении интериктальных де-

прессивных расстройств отводится антиконвульсан-

там, обладающим нормотимическим свойством. Нор-

мотимики (лат. norma – норма, правило; греч. 

thymos – настроение; стабилизаторы настроения, 

англ. mood stabilizers) – группа психотропных препа-

ратов, основное свойство которых заключается в спо-

собности стабилизировать настроение у психически 

больных, прежде всего с аффективными расстройст-

вами, полностью предотвращать или смягчать и уко-

рачивать рецидивы (фазы) аффективных расстройств, 

тормозить прогрессирование болезни и развитие «бы-

строго цикла». Нормотимики обладают способностью 

смягчать «острые углы характера», импульсивность, 

дисфорию у больных с различными психическими 

расстройствами, в том числе и при эпилепсии. К нор-

мотимикам относятся карбамазепин (финлепсин, 

тегретол), вальпроаты (депакин, конвулекс), ламо-

триджин, топирамат.

Положительные психотропные свойства карбама-

зепина и вальпроатов широко известны и часто ис-

пользуются в терапии психиатрических больных [1].

Ранее для отнесения препарата к нормотимикам 

считалось обязательным наличие наряду с профилак-

тической нормотимической активностью также выра-

женной «острой» антиманиакальной активности, спо-

собности купировать острые маниакальные фазы. 

Однако в настоящее время это требование считается 

нерелевантным для отнесения препарата к нормоти-

микам, поскольку появился как минимум один нор-

мотимик, обладающий выраженной профилактиче-

ской нормотимической активностью (особенно 

в отношении депрессивных фаз), но не обладающий 

или почти не обладающий антиманиакальной актив-

ностью – ламотриджин (ламиктал). Некоторые нор-

мотимические препараты обладают дополнительными 

психотропными свойствами. Так, вальпроаты харак-

теризуются, кроме нормотимической, выраженной 

противотревожной и антипанической активностью, 

что позволяет применять их при лечении и профилак-
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тике аффективных расстройств (депрессия, гневливая 

мания), они купируют раздражительность, вспыльчи-

вость, импульсивность, дисфорические и тревожно-

депрессивные состояния, панические расстройства, 

широко используются как корректор личностных осо-

бенностей поведения.

На представленной таблице достаточно четко вид-

ны преимущества вальпроатов перед другими анти-

конвульсантами, обладающими нормотимической 

активностью.

Вальпроаты отличаются меньшей выраженностью 

и частотой побочных эффектов, особенно в отноше-

нии высших психических функций [16, 17]. Несом-

ненно положительное влияние депакина на психиче-

ское состояние больных эпилепсией выражается 

в уменьшении эпизодов дисфорий и состояний рас-

строенного сознания, нивелировании продуктивной 

психотической симптоматики, повышении темпа 

психических процессов, улучшении настроения, ком-

муникабельности, повышении работоспособности 

пациентов. Данные экспериментально-психологиче-

ского исследования также подтверждают улучшение 

состояния больных: улучшалась кратковременная 

и долговременная память, ускорился темп сенсомо-

торных реакций, повысилась продуктивность мысли-

тельной деятельности [16]. Помимо эффективного 

подавления эпилептических припадков, вальпроаты 

характеризует выраженный положительный эффект 

в отношении психических, эмоциональных и позна-

вательных функций. Как правило, лечение сопрово-

ждается улучшением памяти, способности к опера-

циональной деятельности, улучшением настроения, 

уменьшением или полным устранением психотиче-

ских проявлений [16]. По данным Л.Р. Зенкова, у всех 

больных, получавших вальпроат (депакин хроно), 

даже в случае неизменности частоты припадков (пре-

имущественно в группе с редкими припадками) от-

мечалось улучшение психосоциальной адаптации. 

Объективно в детской группе это проявлялось повы-

шением успеваемости в школе, уменьшением гипер-

активности и улучшением внимания, в группе взро-

слых – улучшением социального функционирования; 

как у детей, так и у взрослых отмечали уменьшение 

выраженности эмоциональных расстройств, субъек-

тивное облегчение процесса мышления. Ряд больных, 

несмотря на предупреждения врача, возобновили 

вождение автомобиля. Эти эффекты обусловлены 

тем, что вальпроаты значительно подавляют 

межприс тупную эпилептическую активность нейро-

нов мозга, которая и является главным фактором 

психических и поведенческих расстройств при эпи-

лепсии. В связи с этим переход на вальпроаты – глав-

ный аспект лечения больных с эпилептическими 

психозами, депрессивными расстройствами, когни-

тивными нарушениями [17].

Карбамазепин оказывает антипсихотическое 

действие в основном при маниакальных и депрессив-

ных состояниях, тревожных и ипохондрических де-

прессиях; имеет тимолептический эффект – повыша-

ет психическую активность, улучшает настроение, 

смягчает дисфорические состояния.

Ламотриджин тормозит обратный захват серото-

нина, что сближает его с антидепрессантами. Нормо-

тимический эффект проявляется в купировании де-

прессивных состояний, благоприятном влиянии 

в отношении когнитивных функций; препарат обла-

дает «антисуицидальным» свойством – способствует 

профилактике риска суицидального поведения.

С. Н. Мосолов и соавт. [18] проводили сравнительное 

исследование эффективности ламотриджина, вальпроа-

тов и топирамата. Результаты показали, что препараты 

достоверно различались по спектру нормотимической 

активности, силе воздействия на аффективную симпто-

матику разных полюсов. Вальпроаты и топирамат пре-

восходят ламотриджин по способности редуцировать 

маниакальную симптоматику. В то же время ламотрид-

жин в большей степени, чем другие препараты, умень-

шает выраженность депрессивной симптоматики. 

При выборе нормотимика, как считают авторы, необхо-

димо учитывать спектр его наиболее частых побочных 

эффектов. Частота побочных эффектов была максималь-

ной в группе топирамата по сравнению с вальпроатами. 

Для топирамата более характерны, по данным авторов, 

нарушения внимания и памяти, что не отмечалось 

Действие препаратов, применяемых в терапии депрессивных состояний при эпилепсии

Действие Вальпроаты
Окскарба-

зепин
Топирамат

Ламотрид-
жин

Карбамазе-
пин

Повышение настроения + +  – + +

Коррекция поведения + +  – + +

Профилактика рецидивов биполярного аффективного 

расстройства
+ + +  – +

Антифобическое антиобсессивное действие + +  –  –  – 

Анксиолитическое действие + +  – + +

Антисуицидальный эффект +  –  – +  – 
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при назначении вальпроатов. При наличии психотиче-

ских переживаний в структуре аффективных расстройств 

следует назначать вальпроаты [18].

При назначении антиконвульсантов необходимо 

учитывать их взаимодействие с психотропными пре-

паратами. Вальпроаты усиливают действие бензоди-

азепинов, нейролептиков, антидепрессантов при од-

новременном применении; повышают концентрацию 

фенобарбитала, потенцируют действие карбамазепи-

на, замедляют метаболизм ламотриджина; при однов-

ременном применении с финлепсином концентрация 

депакина уменьшается.

При одновременном применении карбамазепина 

с нейролептиками, антидепрессантами, антибиотика-

ми их концентрация снижается, поэтому в этом случае 

карбамазепин следует заменить на ламотриджин. 

При сочетании с флуоксетином отмечается увеличение 

концентрации карбамазепина.

Вальпроевая кислота и сертралин повышают кон-

центрацию ламотриджина.

Клоназепам усиливает действие нейролептиков, 

анальгетиков, миорелаксантов.

Из-за стигматизации больных эпилепсией, а также 

из-за убежденности врачей и самих пациентов в «естест-

венности» депрессии для пациентов с эпилепсией около 

2 / 3 больных депрессией не получают адекватной помо-

щи, в том числе лечения антидепрессантами [19]. Ис-

пользование антидепрессантов в терапевтических дозах 

является безопасным для пациентов с эпилепсией [3].

Назначение антидепрессантов целесообразно 

при наличии умеренной и тяжелой депрессии. В дан-

ных случаях предпочтение отдается селективным ин-

гибиторам обратного захвата серотонина, которые 

относят к препаратам первой линии [3].

Пароксетин оказывает тимоаналептическое 

и анксиолитическое действие при достаточно отчет-

ливом стимулирующем эффекте; купирует тревожные 

состояния, суицидальные мысли, улучшает сон не вы-

зывая дневной сонливости или заторможенности. 

При сочетанном применении с препаратами, индуци-

рующими метаболизм ферментов (карбамазепин, фе-

нитоин, вальпроат натрия), не требуется изменения 

начальных доз пароксетина.

Флувоксамин показан при тревожных и тоскливых 

депрессиях.

Циталопрам оказывает тимоаналептическое дейст-

вие со стимулирующим компонентом. Показан 

при тревожных состояниях, фобиях, дисфориях. Эф-

фективен у больных пожилого и старческого возраста: 

улучшает настроение, работоспособность, интеллеку-

туальные функции.

Сертралин имеет тимоаналептическое действие 

со слабым стимулирующим компонентом. Отсутствие 

седативного эффекта – безусловное преимущество 

препарата. Купирует тревожные депрессии, наруше-

ния сна.

При наличии в структуре интериктальных депрес-

сивных состояний психотического уровня, стойких 

суицидальных мыслей и поступков целесообразны 

назначение нейролептиков, а также консультация 

психиатра для решения вопроса о необходимости 

госпитализации больного в психиатрический стаци-

онар.

Таким образом, депрессивные расстройства отно-

сятся к ведущим психопатологическим расстройствам 

при эпилепсии, они тесно связаны практически 

со всеми компонентами эпилептического припадка. 

Терапия депрессивных состояний при эпилепсии 

подразумевает применение противосудорожных пре-

паратов, обладающих нормотимическим эффектом, 

антидепрессантов и при необходимости нейролеп-

тиков.
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Болезнь Фабри (БФ) – Х-сцепленное хроническое 

генетическое заболевание (OMIM: 301500) из группы 

лизосомных болезней накопления, обусловленное 

дефицитом фермента α-галактозидазы А (αGAL A) 

[1, 2], в результате которого происходит накопление 

в лизосомах клеток органов и тканей нерасщепленно-

го субстрата – глоботриаозилцерамида (GL-3). GL-3 

аккумулируется в сосудистом эндотелии, гладкомы-

шечных клетках, невральных клетках, ганглиях, подо-

цитах почек, мезангиальных и канальцевых клетках, 

сердечной мышце и клетках проводящей системы 

сердца. Спектр клинических проявлений заболевания 

крайне гетерогенный даже у членов одной семьи [3]. 

Поражение сосудов, которое по мере прогрессирова-

ния болезни приводит к необратимым изменениям 

органов-мишеней, прежде всего почек с формирова-

нием хронической болезни почек (ХБП), к поражению 

сердца с развитием гипертрофии миокарда и форми-

рованием рестриктивной дисфункции, а также пора-

жению центральной нервной системы [4]. В клиниче-

ской картине могут доминировать симптомы, 

позволяющие довольно быстро сориентироваться 

в патологии. При этом существуют моноорганные 

варианты, например преимущественное поражение 

сердца, что существенно осложняет своевременное 

установление диагноза. С учетом редкости заболева-

ния от дебюта до установления факта патологии про-

ходит в среднем до 10 лет.

В 2001 г. Европейское агентство по оценке лекар-

ственных средств зарегистрировало 2 рекомбинантных 

ферментных препарата для лечения БФ в Европе: 

агалсидаза альфа (Реплагал, Shire), полученная 

Клиническая гетерогенность болезни Фабри

Г.Н. Салогуб
ФГБУ «Северо-Западный федеральный медицинский исследовательский центр им. В. А. Алмазова» Минздрава России;

197341, Санкт-Петербург, ул. Аккуратова, 2

Контакты: Галина Николаевна Салогуб salogub.galina@gmail.com

Болезнь Фабри (БФ) представляет собой Х-сцепленное заболевание (OMIM: 301500) из группы лизосомальных болезней накопле-

ния и обусловлена дефицитом фермента α-галактозидазы А (αGAL A). Недостаточность αGAL A приводит к накоплению в ли-

зосомах различных клеток нерасщепленного субстрата – гликосфинголипидов, в первую очередь глоботриаозилцерамида (GL-3), 

что объясняет широкий клинический полиморфизм, наблюдаемый даже среди членов одной семьи и включающий патологию 

центральной и периферической нервной системы, почек, сердечно-сосудистой и легочной систем, желудочно-кишечного тракта, 

органа зрения. Гетерогенность клинических проявлений болезни часто приводит к задержке постановки диагноза. На сегодняш-

ний день для лечения БФ используют ферментозаместительную терапию (ФЗТ), доказавшую свою эффективность. Включение 

БФ в перечень дифференциального диагноза при ряде заболеваний диктуется ее выраженным клиническим полиморфизмом, воз-

можностью сократить число недиагностированных случаев и своевременного начала эффективного лечения с помощью ФЗТ.
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Fabry disease is an X-linked, lysosomal storage disease (OMIM: 301500), caused by α-galactosidase A deficiency, resulting in accumula-

tion of its substrates, glycosphingolipids, primarily – globotriaosylceramide, in the lysosomes of multiple cell types with multi-system clinical 

manifestations, even within the same family, including abnormalities of the central and peripheral nervous system, kidneys, heart, gastroin-

testinal tract, lungs, organ of vision. Clinical heterogeneity is often the reason of the delayed diagnosis. Nowadays enzyme replacement 

therapy has proved its efficiency in the treatment of Fabry disease. Including Fabry disease in the differential diagnosis of a large range 

of disorders is important because of its wide clinical heterogeneity and the possibility of an earlier intervention with a beneficial treatment.
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из культуры опухолевых фибробластов, применяется 

в дозе 0,2 мг / кг, и агалсидаза бета (Фабразим, Gen-

zyme, Sanofi), получаемая на основе экспрессии гена 

aGal A в яичниках китайского хомячка, применяется 

в дозе 1,0 мг / кг.

Оба препарата показали свою эффективность 

по снижению GL-3 в тканях по результатам гистологи-

ческого исследования биоптатов [5, 6]. Однако сегодня 

опубликованы результаты исследований, в которых 

установлен дозозависимый эффект ферментозамести-

тельной терапии (ФЗТ) в случаях поражения ткани 

почек у пациентов молодого возраста с БФ [6]. Пока-

зана высокодостоверная корреляция между клиренсом 

GL-3 из подоцитов и кумулятивной дозой αGAL A. 

Убедительно продемонстрировано, что длительная 

ФЗТ у пациентов молодого возраста может приводить 

к полному очищению мезангия и клеток гломеруляр-

ного эндотелия, при этом очищение подоцитов 

от включений является дозозависимым.

В клинических исследованиях доказано, что агал-

сидаза бета (в дозе 1 мг / кг 1 раз в 2 нед) снижает ско-

рость прогрессирования почечной недостаточности 

у пациентов с БФ и выраженной патологией почек [7]. 

Кроме того, установлено, что у пациентов с изначаль-

но низким уровнем протеинурии ( 1 г / 24 ч) на фоне 

терапии агалсидазой бета ежегодное снижение скоро-

сти клубочковой фильтрации (CКФ) составляет 

1,0 мл / мин на 1,73 м2 / год. При отсутствии терапии 

снижение СКФ в год составляет 3,3–33,7 мл / мин.

В многоцентровом рандомизированном двойном 

слепом плацебоконтролируемом исследовании IV фазы 

[8] показано, что сегодня агалсидаза бета – единствен-

ный препарат с доказанной эффективностью в отноше-

нии снижения риска и замедления наступления жизне-

угрожающих осложнений БФ, таких как наступление 

почечной недостаточности, сердечной и цереброваску-

лярной катастрофы при применении в рекомендован-

ной дозе 1 мг / кг [9].

Показано, что у детей и подростков младше 16 лет 

изменения в органах могут быть уже необратимыми, 

что диктует необходимость ранней диагностики БФ 

для достижения наилучших результатов на фоне спе-

цифической терапии. Кроме того, выявление патоло-

гии у членов одной семьи может способствовать более 

ранней верификации заболевания в детском возрасте, 

а также профилактике данной патологии.

Для понимания проблемы ранней диагностики 

приводим описание клинических случаев БФ с различ-

ными дебютом и спектром проявлений заболевания. 

В первом случае представлен пример классического 

течения БФ [10, 11].

Больной Н., 1986 г. р. (23 года). Первые клинические 

проявления заболевания отмечены в возрасте 6–7 лет, 

когда начали беспокоить боли, жжение в стопах, кистях 

рук, усиливающиеся при физической нагрузке, повышении 

температуры окружающей среды, периодически – боли 

в коленных и локтевых суставах. С годами болевой син-

дром нарастал, становился невыносимым, требовался 

прием анальгетиков, но существенного эффекта не было. 

Болевой синдром в конечном итоге стал значительно 

влиять на повседневную активность, а также беспоко-

ить ночью. Наряду с описанными проявлениями в это же 

время появились кожные высыпания (впоследствии рас-

цененные как ангиокератомы) в области живота (око-

Рис. 1. Ангиокератомы у больного Н. на коже околопупочной области 

(а) и боковой поверхности бедер (б)

а

б
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лопупочная область), боковой поверхности бедер, ягодиц 

(рис. 1), наружных половых органов, наблюдались сниже-

ние потоотделения, субфебрилитет. Значительно позд-

нее присоединились головные боли, наросли слабость 

и утомляемость, что вынудило больного оставить рабо-

ту. Несмотря на сохраненный аппетит, стал худеть, 

наблюдался неустойчивый стул до 2–3 раз в сутки. 

Около 3 лет назад (в возрасте 20 лет) начал отмечать 

снижение слуха, больше слева, а также периодически 

возникающий шум в левом ухе.

Из семейного анамнеза известно, что 2 брата мате-

ри имели сходную клиническую картину с выраженными 

болями в конечностях и прогрессирующей ХБП и умерли 

в возрасте 27 и 45 лет. Родная сестра обследована, па-

тологий не выявлено.

Физикальная оценка сердечно-сосудистой системы 

в норме, артериальное давление 110–120 / 70 мм рт. ст. 

Электрокардиография (ЭКГ): синусовая брадикардия с 

частотой сердечных сокращений (ЧСС) 50/мин; призна-

ки гипертрофии левого желудочка (ЛЖ) (рис. 2). Эхокар-

диографическое (ЭхоКГ) исследование выявило сущест-

венные изменения, характерные для БФ: дилатация 

полости левого предсердия (90 мл) при нормальных раз-

мерах других полостей, правое предсердие – 55 мл, пра-

вый желудочек – 3,8 см, гипертрофия миокарда ЛЖ, 

индекс массы миокарда (ИММ) 137 г / м2 (структурные 

показатели и ИММ рассчитаны на основании рекомен-

даций Европейской ассоциации по эхокардиографии 

2006 г. (рис. 3). Отмечены сохраненная глобальная сокра-

тимость ЛЖ (фракция выброса по Simpson SP 54 %), 

без очевидных нарушений локальной сократимости, 

отсутствие признаков диастолической дисфункции 

желудочков; крупные сосуды, клапанный аппарат и пе-

рикард – без особенностей. Данные допплеровской кар-

диографии: митральная регургитация I степени, трику-

спидальная регургитация I степени, пульмональная 

регургитация. Давление в легочной артерии не изменено 

(32 мм рт. ст.).

а б

Рис. 3. Трансторакальная ЭхоКГ больного Н.: гипертрофия свободной стенки ЛЖ (а) и межжелудочковой перегородки (б)

Рис. 2. ЭКГ больного Н.: синусовая брадикардия с ЧСС 50/ мин. Признаки гипертрофии ЛЖ. Интервалы РQ 0,15 с, QRS 0,08 с, QT 0,36 с
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Особое внимание следует обращать на ранние при-

знаки поражения почек, для выявления которых требу-

ется не только стандартная оценка протеинурии, ха-

рактерной для данной патологии, но и проведение 

комплексного функционального обследование почек. 

У данного пациента были выявлены нарушения гомеоста-

за в виде гиперкалиемии до 5,3 ммоль / л в сыворотке, 

в действующих нефронах – осмотический диурез. Экс-

креция осмотически активных веществ оставалась 

в пределах нормальных значений, так же как и кис-

лотно-регулирующая функция почек, клиренс креати-

нина, концентрационный индекс креатинина; СКФ 

116,6 мл / мин по формуле MDRD (Modification of Diet in 

Renal Disease Study). Однако уже отмечена протеинурия 

средней степени тяжести с экскрецией белка 1,24 г / сут. 

В результате обследования установлен диагноз ХБП 

I стадии.

При оценке функции внешнего дыхания выявлены 

скрытые нарушения проходимости бронхов за счет уме-

ренного бронхоспазма при отсутствии рестриктивных 

нарушений, требующие наблюдения в связи с возмож-

ностью дальнейшего прогрессирования, описанного 

при БФ [9].

По серии магнитно-резонансных (МР) томограмм 

(томограф GE Signa 1,5T) головного мозга на Т1- 

и Т2-взвешенных изображениях (в том числе в режиме 

FLAIR) в 3 проекциях очаговых изменений и объемных 

образований в ткани мозга не выявлено. Незначительно 

расширены периваскулярные пространства Вирхова–Ро-

бина. Боковые желудочки мозга симметричны, не расши-

рены; III и IV желудочки и базальные цистерны не изме-

нены. Субарахноидальное ликворное пространство 

минимально неравномерно расширено по конвекситальной 

поверхности лобных и теменных долей. На серии МР-ан-

гиограмм, выполненных в режиме 3D TOF, визуализиро-

ваны внутренние сонные, позвоночные артерии, основная 

артерия и их интракраниальные ветви. Вариант разви-

тия Виллизиева круга в виде отсутствия кровотока 

по правой задней соединительной артерии. Просветы 

сосудов равномерные, кровоток симметричный, призна-

ков аневризматических расширений, мальформаций со-

судов головного мозга не выявлено.

По заключению офтальмолога у пациента имелись 

ранние проявления БФ. Роговица и оптические среды 

прозрачны, сосуды конъюнктивы отличаются незначи-

тельной извитостью. Бледно-розовый диск зрительного 

нерва имеет круглую форму с четкими границами, арте-

рии сужены, вены расширены; избыточная извитость 

ретинальных сосудов. ОD: в роговице в средних слоях 

нитевидные помутнения (рис. 4).

Обследование лор-органов выявило двустороннюю 

тугоухость легкой степени, отмечен периодический ле-

восторонний ушной шум низкочастотного характера 

(рис. 5).

В 2007 г. диагноз БФ был верифицирован на основании 

энзимодиагностики методом тонкослойной хромато-

графии олигосахаридов: выявлено снижение актив-

ности альфа-Д-галактозидазы в лейкоцитах крови – 

1,00 (норма 26,2–49,0) нмоль / мг / ч.

У больного М., 1987 г. р. (21 год), первые симптомы 

БФ появились в возрасте 6 лет. Пациент отмечает, 

что ему «трудно вспомнить первые симптомы болезни. 

Рис. 4. Результаты исследования роговицы больного Н. на приборе Confoscan: тело эндотелиальных клеток в пределах возрастной нормы 

(3000 / мм2), дегенеративные изменения эпителия, поверхностного нервного сплетения роговицы, диффузные отложения в поверхностной строме 

роговицы

а б

Рис. 5. Аудиометрия больного Н.: начальные проявления хронической 

двусторонней нейросенсорной тугоухости, с преимущественным пора-

жением в области 4 кГц
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По словам матери, долго страдал от чувства жара, 

болей в животе и сыпи на коже, от сильных болей 

в пальцах рук и ног, которую нельзя было облегчить 

никакими средствами». С учетом фебрильной лихорад-

ки без признаков инфекции, абдоминальных болей, 

полиморфной кожной сыпи был заподозрен диагноз 

болезни Шенлейна–Геноха (кожно-абдоминальная фор-

ма), назначена терапия преднизолоном. Отмечен рег-

ресс симптомов заболевания, однако при попытках 

снижения дозы препарата боли в животе и лихорадка 

возвращались. Через 6 мес появились генерализованная 

лимфаденопатия с вовлечением внутригрудных, 

внутри брюшных, переднешейных лимфатических уз-

лов, умеренная гепатомегалия, что потребовало про-

ведения дифференциального диагноза для отграничения 
саркоидоза, туберкулеза, лимфопролиферативного 

заболевания. Назначена трехкомпонентная противо-

туберкулезная терапия ex juvantibus, не давшая эф-

фекта: сохранялись лихорадка, лимфаденопатия. 

При морфологическом исследовании шейного лимфати-

ческого узла выявлена саркоидная реакция (саркоидоз 

Бека?), в связи с чем терапия преднизолоном была 

возобновлена, что привело к медленному регрессу лим-

фаденопатии при сохранении субфебрилитета. По-

пытки отмены глюкокортикоидов были безуспешны 

в связи с рецидивирующей лихорадкой.

Диагноз БФ был верифицирован через 12 лет после 

первых клинических проявлений заболевания в октябре 

2005 г. Выявлено снижение активности альфа-Д-галак-

тозидазы лейкоцитов до 1,00 нМ / мг / ч при норме 9,20–

39,0 нМ / мг / ч), что также было подтверждено в Ин-

ституте детского здоровья в Польше в том же году 

при повторном ферментном исследовании. Генетическое 

исследование выявило мутацию Cys63Arg в гемизиготном 

состоянии. Интересно, что к этому времени у пациента 

не было признаков поражения жизненно важных органов 

и систем, характерных для БФ: отсутствовали проте-

инурия и признаки ХБП, поражение сердца по данным 

ЭКГ и ЭхоКГ, а также цереброваскулярные проявления. 

На фоне проводимой с января 2007 г. ФЗТ агалсидазой 

бета в дозе 1 мг / кг каждые 2 нед отмечено значительное 

улучшение самочувствия и состояния больного в виде 

существенного уменьшения болевого синдрома, в том 

числе абдоминальных болей, отказа от приема анальге-

тиков, уменьшения выраженности гастроинтестиналь-

ных нарушений и субфебрилитета вплоть до полного 

исчезновения. Из сопутствующих патологий отмечены 

анорхизм, гипергонадотропный гипогонадизм (в настоя-

щее время получает заместительную гормональную 

терапию препаратами тестостерона), а также недо-

статочность коры надпочечников вследствие длитель-

ной терапии глюкокортикоидами (в настоящее время 

получает преднизолон по интермиттирующей схеме: 

15 мг в день / 5 мг в день). При контрольных обследовани-

ях не выявлено какой-либо отрицательной динамики 

со стороны органов-мишеней.

Пациент М., 1968 г. р. (40 лет), наблюдается с де-

кабря 2008 г. Первые признаки заболевания появились 

в 1994 г., в возрасте 26 лет, когда при обследовании 

по поводу травмы была выявлена изолированная проте-

инурия. В 1996 г. выполнена нефробиопсия; морфологи-

ческий диагноз: неклассифицируемые изменения с пре-

обладанием тубулопатии нефротического типа. В связи 

с прогрессирующим повышением уровня мочевины, креа-

тинина сыворотки крови с мая 2006 г. проводится по-

стоянная терапия гемодиализом. В возрасте 36–37 лет 

появились боли и онемение в кистях и стопах, нарушение 

потоотделения, которые на момент осмотра носили 

нестерпимый характер. По данным ЭхоКГ выявлена 

прогрессирующая концентрическая гипертрофия мио-

карда ЛЖ. Цереброваскулярных осложнений до настоя-

щего времени не отмечалось, клинической картины 

ишемической болезни сердца, а также кожных проявле-

ний (ангиокератом) нет. Диагноз БФ верифицирован 

по активности а-галактозидазы лейкоцитов 5,4 (норма 

48,6–150,3) нмоль / мг / ч, при генетическом исследовании 

в 2008 г. выявлена мутация R301L в 6-м экзоне гена GLA 

в гемизиготном состоянии. Препараты нефробиопсии 

пересмотрены: морфологическая картина соответст-

вует БФ.

Данный клинический случай подтверждает необхо-

димость проведения не только стандартного морфоло-

гического исследования биоптата почки, но и электрон-

ной микроскопии («золотой стандарт» диагностики 

нефропатиии бри БФ) в тех случаях, когда диагноз 

не установлен [13].

Обследованы члены семьи. Сестра пациента З., 

1974 г. р., до 35 лет не обследовалась. Периодически 

ее беспокоят акропарестезии конечностей. Отмечено 

наличие синусовой брадикардии, обусловленной 

занятиями спортом. По данным ЭхоКГ выявлена 

умеренная гипертрофия ЛЖ при отсутствии артери-

альной гипертензии. Активность α-галактозидазы 

лейкоцитов 14,3 нмоль / мг / ч, в 2009 г. выявлена му-

тация R301L в 6-м экзоне гена GLA в гемизиготном 

состоянии.

Следует обратить внимание на то, что диагностика 

БФ у женщин требует обязательного генетического 

исследования, так как активность фермента может 

быть снижена в допустимых пределах.

Показано, что у большинства женщин-носителей 

дефектного гена развиваются те или иные симптомы 

заболевания [14]. Разная выраженность симптомов 

у женщин, как полагают, зависит от инактивации Х-

хромосомы. При этом явлении 1 из 2 гаплоидных набо-

ров Х-сцепленных генов в каждой клетке инактивиру-

ется и не имеет фенотипической экспрессии [15]. 

Инактивация бывает неодинаковой в разных органах, 

поэтому у пациенток могут быть серьезные симптомы 

со стороны одной системы органов без изменений дру-

гих систем. Клинические проявления у гетерозиготных 

женщин варьируют от бессимптомных с нормальной 
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продолжительностью жизни до выраженных измене-

ний, как у мужчин с БФ. Большинство гетерозиготных 

женщин из семей, в которых есть больные мужского 

пола с классическим фенотипом, имеют более мягкое 

течение и лучший прогноз, чем больные мужчины. 

Умеренные проявления включают характерное помут-

нение роговицы (в 70–90 % случаев) и помутнение 

хрусталика, которые не нарушают зрение, боль / пока-

лывание в конечностях (в 50–90 % случаев), ангиоке-

ратомы (в 10–50 % случаев). Кроме того, женщины-

носители могут иметь хронические боли в животе 

и диарею [16]. С возрастом у женщин-носителей могут 

развиваться от легкой до умеренной степени выражен-

ности расширение левых отделов сердца (гипертрофия 

ЛЖ) и клапанные заболевания. Более серьезные прояв-

ления включают значительную гипертрофию ЛЖ, 

кардиомегалию, ишемию миокарда и нарушения ритма 

и проводимости, транзиторные ишемические атаки, 

инсульты и хроническую почечную недостаточность 

[17, 18]. Возникновения цереброваскулярных заболева-

ний, включая преходящие нарушения мозгового кро-

вообращения и инсульты, связаны с микрососудистой 

патологией данного заболевания [19].

У пациентки З. значимые клинические проявле-

ния заболевания в виде ригидной синусовой брадикар-

дии до 40 уд / мин начались только в возрасте 39 лет. 

Именно это послужило показанием к началу ФЗТ 

агалсидазой бета, которую, в отличие от пациентов 

мужского пола, у женщин начинают только при нали-

чии значимых клинических проявлений.

Приведенное описание клинических случаев БФ 

демонстрируют различные варианты проявления болез-

ни, с которыми связана задержка постановки диагноза. 

Так, данный тип наследственной патологии часто про-

является поражением сразу нескольких органов и сис-

тем, включая головной мозг, периферические нервы, 

почки и сердце. Включение БФ в перечень дифферен-

циального диагноза при ряде заболеваний диктуется ее 

выраженным клиническим полиморфизмом, а в случае 

постановки диагноза – возможностью лечения при по-

мощи ФЗТ, доказавшей свою эффективность.

Перечислим клинические проявления, насторажи-

вающие относительно возможного наличия БФ:

• непонятные акропарестезии или нейропатиче-

ские боли в руках и ногах, появившиеся в подростко-

вом возрасте, возникающие и усиливающиеся при по-

вышении температуры тела, физических нагрузках, 

эмоциональном стрессе или повышении температуры 

окружающей среды;

• персистирующая протеинурия неясного генеза;

• прогрессирующее нарушение функции почек 

неясного генеза (микроальбуминурия / протеинурия, 

снижение СКФ, повышение уровня креатинина в сы-

воротке крови, изостенурия);

• гипертрофическая кардиомиопатия, особенно 

с выраженной диастолической дисфункцией; пони-

женная вариабельность сердечного ритма;

• помутнение роговицы, извитость сосудов 

конъюнктивы и сетчатки, помутнение хрусталика 

(капсулярная или субкапсулярная катаракта);

• острое нарушение мозгового кровообращения 

неизвестной этиологии или криптогенные транзитор-

ные ишемические атаки;

• семейный анамнез с Х-сцепленным типом на-

следования поражения почек, перенесенный инсульт, 

гипертрофическая кардиомиопатия, преимуществен-

ное поражение мужчин;

• неясные, персистирующие боли в животе, тош-

нота, диарея, тенезмы.

Настороженность относительно возможного нали-

чия у пациентов разного возраста такого курабельного 

заболевания, каким сегодня является БФ, позволит 

существенно сократить число недиагностированных 

случаев с данным типом болезни накопления.
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АД – артериальное давление

ВАШ – визуальная аналоговая шкала

ВНС – вегетативная нервная система

ВОЗ – Всемирная организация здравоохранения

БАС – боковой амиотрофический склероз

в/в – внутривенно, внутривенный

ИВЛ – искусственная вентиляция легких

КФК – креатинфосфокиназа

ЛФК – лечебная физкультура

МР – магнитно-резонансный

МРТ – магнитно-резонансная томография

НК – недостаточность кровообращения

НМЗ – нервно-мышечное заболевание

НПВП – нестероидные противовоспалительные пре-

параты 

Список наиболее употребительных сокращений

ОИТ – отделение интенсивной терапии

ПДЕ – потенциалы двигательных единиц

п/к – подкожно, подкожный

ПМД – прогрессирующая мышечная дистрофия

ПНС – периферическая нервная система

ПЦР – полимеразная цепная реакция

СКТ – спиральная компьютерная томография

СРВ – скорость распространения возбуждения

УЗИ – ультразвуковое исследование

ЦНС – центральная нервная система

ЭМГ – электромиография

ЭНМГ – электронейромиография
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Результаты применения 

транскраниальной магнитной стимуляции 

у пациентов с хроническим алкоголизмом

М. К. Илларионова, В. А. Кузьмина
ФГБУ «Федеральный центр травматологии, ортопедии 

и эндопротезирования» Минздрава России, Чебоксары

При хроническом алкоголизме двигательные рас стройства 

встречаются довольно часто. Неврологичес кую симптоматику 

за счет длительного токсического влияния этанола, продуктов его 

метаболизма, дефи цита витаминов группы В условно можно разгра-

ничить на поражение периферической и центральной нервной 

систе мы. В хронической, поздней стадии заболевания эти симптомы 

бывают более грубо выра женными и стойкими.

Стандартно при обследовании пациентов с хрони ческим алко-

голизмом проводится стимуляционная электронейромиография 

(ЭНМГ) для диагностики поражений периферических нервов, чаще 

нижних конечностей, выявляют аксональ но-демиелинизирующее 

поражение сенсорных и мотор ных волокон периферических нервов. 

Стимуляционная ЭНМГ не всегда позволяет объяснить двигатель-

ные нарушения за счет пареза нижних конечностей (стоп).

Дополнительную возможность оценить состояние двигатель-

ной системы предоставляет применение магнитной стимуляции. 

Транскраниальная магнитная стимуляция (ТКМС) представляет 

собой неинвазив ный метод, который дает возможность вызвать 

в ней ронах головного мозга деполяризацию или гиперпо-

ляризацию. ТКМС основана на применении принципа электро-

магнитной индукции в целях создания слабых электрических 

токов посредством использования быс тро меняющихся магнит-

ных полей, что позволяет вызвать определенную активность 

в конкретных час тях головного мозга. ТКМС позволяет исследо-

вать эфферентную про водимость от коры к мышцам, иннервиру-

емым терми нальными веточками периферических нервов, в част-

ности большеберцового. При ТКМС происходит возбуждение 

коркового мотонейрона, нисхождение импульса по пирамидным 

волокнам приводит к воз буждению сегментарного аппарата и со-

кращению мышц-мишеней.

Следует отметить, что характер нарушения процес сов проведе-

ния возбуждения по центральным структу рам спинного и головного 

мозга не является специфич ным – подобные изменения имеют 

место при различных формах патологии.

В группу обследованных вошли пациенты, направ ленные 

с диагнозами экзоген ной интоксикации, полинейропатии нижних 

конеч ностей, с длительным периодом употребления алкоголя 

в анамнезе. Пациенты приходили в сопровождении род ственников 

в связи с грубыми проявлениями алко гольной энцефалопатии, 

выраженными двигательными нарушениями. Пациентам стандарт-

но проводилась стимуляционная ЭНМГ малоберцовых 

и большебер цовых нервов с обеих сторон с определением мотор-

ных ответов и скорос ти распространения возбуждения (СРВ) 

по моторным волокнам, определение потенциала действия и СРВ 

по сенсорным нервам (глу бокий малоберцовый и икроножный 

нервы). Также проводили запись вызванных моторных ответов 

(ВМО) с m. abductor hallucis на стимуляцию корковых струк тур 

и стимуляцию на сегментарном уровне (L4–L5). Оценивали ам-

плитуду и латентность этих ВМО, по разности латентностей вычи-

сляли время централь ного моторного проведения (ВЦМП) – вре-

мя прове дения импульса на участке от коркового мотонейрона 

до сегментарного уровня (L4–L5). ВЦМП характеризуется наи-

большей информативностью среди обнаруживае мых изменений. 

При исследовании мышц ног нару шение ВЦМП встречается не-

сколько чаще, чем при исследовании ответов с рук, вероятнее, 

за счет большей анатомической протяженности кортикоспиналь-

ного пути для ног.

Обследование проводили на электронейромио графе с магнит-

ным стимулятором «Нейро-МВП» про изводства ООО «Нейрософт». 

Всего было обследовано 26 пациентов (из них 23 мужчины). Возраст 

больных колебался в диапазоне 34–53 года.

Из этой группы у 22 пациентов выявлены грубые и умерен-

ные аксональные, аксонально-демиелинизи рующие нейропа-

тии малоберцовых и большеберцовых нервов с обеих сторон. 

У 4 пациентов амплитуды ВМО, СРВ по моторным волокнам 

при стимуляции мало берцовых и большеберцовых нервов бы-

ли в пределах нормы. Наличие сенсорной полинейропа тии 

(отсутствие ответов при стимуляции глубокого малоберцового 

и икроножного нервов) не объясняло наличия выраженных 

двигательных нарушений у дан ных пациентов. При проведении 

ТКМС, тестирования с m. abductor hallucis наблюдалось увели-

чение ВЦМП более 23 мс (максимальное заре гистированое 

значение ВЦМП составило 26 мс) при норме 16,0–18,0 мс 

(согласно рекомендациям С. С. Никитина, А. Л. Куренкова. 

Магнитная стимуляция в диагности ке и лечении болезней 

нервной системы). Увеличение ВЦМП подтверждало замедле-

ние проведения по кор тикоспинальному пути у данных паци-

ентов.

Таким образом, учитывая, что для алкогольной бо лезни харак-

терен полиморфизм поражения центральной и периферической 

нервной системы, считаем целесо образным проведение ТКМС 

для выявления нарушений про ведения по кортикоспинальному 

пути наряду с про ведением стандартной стимуляционной ЭНМГ 

пери ферических нервов нижних конечностей.

Локальная ишемия нерва в оценке 

невральной моторной проводимости 

у детей в норме и при воспалительной 

полиневропатии

А. В. Климкин, В. Б. Войтенков, Н. В. Скрипченко
ФГБУ «Научно-исследовательский институт детских инфекций» 

ФМБА России, Санкт-Петербург

Невральная проводимость по периферическим нер вам при тур-

никетной пробе, заключающейся в кратко временной локальной 

ишемии конечности, является важным показателем, отражающим 

индивидуальную реактивность организма в целом и перифериче-

ской нервной системы в частности. Количество работ, по священных 

изучению этого параметра, ограничено; при демиелинизирующих 

полиневропатиях у детей он не изучался.

Цель исследования – изучить надежность, инфор мативность 

и диагностическую значимость исследования невральной проводи-
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мости при локальной ишемии периферического нерва на предплечье 

у детей в норме и при воспалительной полиневропатии.

Материалы и методы. Проведено ЭНМГ-исследование с оцен-

кой скоро сти проведения импульса (СПИ) по моторным волок нам 

локтевого нерва у 25 здоровых детей (1-я группа) в возрасте от 6 до 16 

(11,4 ± 2,7) лет и 9 детей с перене сенной воспалительной поли-

нейропатией (ПВПНП) (2-я группа) в возрасте от 12 до 17 (15,0 ± 

2,0) лет в 7 временны�х срезах: до ишемической пробы, на 2, 5, 10-й 

минутах пробы и на 1, 5, 10-й минутах после ишемии. Дети с ПВП-

НП имели сниженные показате ли невральной проводимости вслед-

ствие перенесен ной в анамнезе воспалительной полинейропатии 

в сроки от 60 до 180 дней, в среднем 57 дней.

Проводилась супрамаксимальная стимуляция лок тевого нерва 

прямоугольными электрическими им пульсами (0,1 мс) дистально 

(запястье) и проксималь но (локоть) относительно компрессионной 

манжеты. Запись моторных ответов (М-ответов) и оценка их ла-

тентностей с расчетом СПИ по моторным волокнам осуществлялась 

с m. abductor digiti minimi. Кратковре менная ишемия конечности 

создавалась с помощью манжеты сфигмоманометра. Манжета ши-

риной 14 см накладывалась на предплечье. Давление в ней нагнета-

лось на 20–30 мм рт.ст. выше систолического давления (в среднем 

140–160 мм рт.ст.) и поддержи валось в течение 10 мин.

Результаты и обсуждение. Исходно СПИ у здоро вых испытуемых 

составляла от 54,7 до 70,0 (61,0 ± 4,6) м / с, во 2-й группе СПИ была 

достоверно ниже: от 32,9 до 51,4 (43,5 ± 7,4) м / с (p < 0,05). В тече ние 

10 мин ишемии происходило постепенное сни жение СПИ в обеих 

группах. Уже на 2-й минуте ишемии в 1-й группе наблюдалось досто-

верное по сравнению с фоном снижение СПИ до 59,3 ± 4,9 м / с (p < 

0,05), которое нарастало и было максимальным на 10-й минуте ише-

мии – 55,6 ± 3,9 м / с (p < 0,05). Достоверное сни жение СПИ во 2-й 

группе имело место только на 10-й ми нуте – 41,8 ± 7,5 м / с (p < 0,05). 

После снятия компрессии у здоровых испытуемых отмечалось быст-

рое достовер ное повышение СПИ уже на 1-й минуте с прак тически 

полным восстановлением исходных значений к 10-й ми нуте после 

ишемии – 59,6 ± 4,4 м / с (p < 0,05 по сравне нию с 10 мин ишемии). 

Во 2-й группе после снятия компрессии изменение СПИ было недо-

стоверно вплоть до 10-й минуты после ишемии, однако имело тен-

денцию к повышению (p > 0,05).

Сравнение динамики СПИ в 2 группах показывает значитель-

но сниженную реактивность изменения СПИ при ПВПНП по срав-

нению со здоровыми испытуемыми. Для нор мирования изменения 

индивидуальных показателей в группах расчет динамики СПИ был 

проведен в про центах от фоновых значений и позволил 

характеризо вать степень изменения невральной проводимости 

в ответ на кратковременную ишемию. На высоте ишемии (10 ми н) 

СПИ в у здоровых испытуемых снижалась на 6,1–11,9 %, составляя 

в среднем 8,8 ± 2,2 %. Во 2-й груп пе на максимальной длительности 

ишемии (10 мин) СПИ снижалась только на 3,3–5,9 %, составляя 

в сред нем 4,3 ± 1,1 %. Таким образом, степень снижения невраль-

ной проводимости во 2-й группе на 51 % достоверно меньше (p < 

0,05), чем у здоровых детей. Снижение СПИ в ответ на компрессию 

нерва на предплечье у детей в норме происходит на 2-й минуте 

ишемии, более значимое – на 10-й минуте. Использовать более 

длитель ную по времени ишемию нецелесообразно ввиду боль шего 

времени исследования, продолжительной стиму ляции нерва и вы-

раженных болевых ощущений. Максимальное снижение СПИ 

на 10-й минуте ишемии у здоровых детей составило 8,8 ± 2,2 %, 

что почти в 2 раза меньше по сравнению со снижением СПИ 

при компрессии нерва на уровне плеча у взрослых, кото рое состав-

ляет, по данным литературы, 15,6 %. Меньшее снижение СПИ 

при ишемии на предплечье по сравне нию со снижением при ком-

прессии на уровне плеча может быть обусловлено меньшей миели-

низацией нерва на дистальном участке по сравнению с прокси-

мальным участком или связано с возрастным факто ром, 

что требует дальнейшего изучения.

Выводы. Десяти минутная невральная ишемия на уров не пред-

плечья у детей является диагностически хорошо переносимой ин-

формативной для надежной оценки реактивной динамики невраль-

ной проводи мости как в норме, так и при ПВПНП. При 

поли нейропатии с исходно сниженной невральной прово димостью 

имеет место менее выраженное снижение невральной проводимости 

(на 51 %), чем у здоровых детей (p < 0,05). Возможно, это снижение 

нормальной физиологической реакции периферического нерва 

на ишемию может быть обусловлено нарушением полно ценного 

формирования потенциалов действия в усло виях демиелинизации 

нервного волокна.

Клинический случай сочетания лице-

лопаточно-плечевой прогрессирующей 

миодистрофии и муковисцидоза

О. А. Клочкова, А. Л. Куренков, А. М. Мамедъяров
ФГБУ «Научный центр здоровья детей» Минздрава России, Москва

Цель работы – представить клинический случай ред кого соче-

тания 2 несвязанных наследственных за болеваний: муковисцидоза 

(мутации F508del и Е92К) и лице-лопаточно-плечевой миодистро-

фии (ЛЛПМ) (мозаичная делеция 4q35 хромосомы), описать подхо-

ды к комплексной реабилитации ребенка с комбини рованной гене-

тической патологией.

Клинический случай. Девочка, 6 лет 8 мес. Наследственность 

не отягощена; наличие производс твенных и иных вредностей 

до и во время беременнос ти мать пациентки отрицает. Беременность 

и роды протекали благополучно. Масса тела при рождении 3070 г, 

рост – 51 см. Оценка по шкале APGAR 8 / 9 баллов. Вакцина ция БЦЖ, 

против гепатита В – в роддоме.

С рождения находилась на искусственном вскар м ливании в связи 

со слабостью сосания и перифери ческим парезом левого лицевого не-

рва. В 3 мес на основании результатов неонатального скрининга 

проведено молекулярно-генетическое обследование на муковисцидоз, 

диагноз подтвержден (мутация F508del). С 6 мес проходила курсы 

обследования и комплексной реабилитации в пульмонологическом 

отделении ФГБУ НЦЗД Минздрава России, получала симпто-

матическое лечение. Раннее психомоторное развитие протекало 

по возрасту. В 2 года проведено эндоваску лярное закрытие ранее 

выявленного дефекта межпред сердной перегородки. В этом же воз-

расте проявились и нарастали воронкообразная деформация грудной 

клетки, гнусавый оттенок голоса, который связали с раз растанием 

аденоидов II–III степени. После проведе ния аденэктомии гнусавость 

незначительно уменьши лась, но продолжала прогрессировать в даль-

нейшем.
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Пациентка получала вакцинопрофилактику по ин дивидуальному 

графику. После вакцинации в 4 года мать заметила быструю утомля-

емость ребенка, изме нилась походка – ходила «на носочках», «утиной 

походкой», с рекурвацией в коленных суставах. К 5 го дам ребенок 

практически перестал самостоятельно подниматься по лестнице, 

прогрессировали слабость проксимальных мышц конечностей, пояснич-

ный ги перлордоз, стали заметны отстоящие «крыловидные» лопатки, 

сохранялись остаточные явления перенесен ной нейропатии лицевого 

нерва слева.

Впервые исследован уровень КФК в крови (1131 Ед / л). Заподозре-

но наличие сопутствующей нервно-мышеч ной патологии. При обсле-

довании молекулярно-гене тическими методами исключен вело-кардио-

фациальный синдром, обнаружены мутации в генах SMN1 (спинальная 

амиотрофия) и CAPN3 (поясно-конечностная мио дистрофия 2А типа). 

Кариотип 46, ХХ, нормальный женский.

Результаты МРТ головного, спинного мозга, позвоночни ка: МР-

данных, подтверждающих объемное и очаговое поражение ве щества 

головного мозга, не получено, патологических изменений со стороны 

шейного и пояснично-крестцо вого отделов позвоночника не выявлено. 

МРТ мышц не проводили. При игольчатой ЭМГ (дельтовидная мышца, 

передняя большеберцовая мыш ца) выявлен первично-мышечный харак-

тер поражения.

При обследовании за рубежом выявлена 2-я мутация, ответст-

венная за развитие муковисцидоза (Е92К). Проводился дальнейший 

поиск нервно-мы шечного заболевания, биопсия прямой мышцы бедра 

с иммуногистохимическим исследованием, патологии не выявлено.

К 6 годам у пациентки отмечалось дальнейшее прогрессирование 

поясничного гиперлордоза, прокси мальной мышечной слабости и слабо-

сти мимических мышц лица. Появилась тугоподвижность в голенос-

топных суставах с формированием эквинусной уста новки стоп. 

При повторном осмотре генетиком на основании вышеописанных 

жалоб и симптомов кли нически установлен диагноз прогрессирующей 

мышеч ной дистрофии Ландузи–Дежерина. Для молекулярно -

генетического подтверждения диагноза пациентка была направлена 

на обследование в клинику «Шарите» (Берлин, Германия) и Институт 

миологии (Париж, Франция). При исследовании локуса FSHD выявлена 

мозаичная делеция 4q35 хромосомы (укорочение повторяющегося реги-

она D4Z4 в размере 2 + / – 1 повторяющихся единиц в состоянии сома-

тического мозаицизма в высокой частоте). Диагноз лице-лопа точно-

плечевой миодистрофии подтвержден молеку лярно-генетически. 

С учетом отсутствия отягощенно го наследственного анамнеза, 

а также клинических приз наков заболевания у родителей последним 

также было рекомендовано молекулярно-гене тическое обследование 

в целях уточнения сегрегации выявленных аллелей.

Окончательный диагноз: лице-лопаточно -плечевая прогрессирующая 

миодистрофия (мозаичная делеция хромосомы 4q35: укорочение 

повторяющего ся региона D4Z4). Муковисцидоз (гетерозигота F508del, 

Е92К), легочно-кишечная форма, течение средней тяжести. Врожденный 

порок сердца: дефект межпредсердной перегородки. Состояние после 

опе рации устранения дефекта окклюдером 24.12.2008. НК0. Воронкоо-

бразная грудная клетка II степени. Вторич ный левосторонний лордоско-

лиоз. Двусторонняя хро ническая сенсоневральная тугоухость I степени.

Лечение. В настоящее время пациентка использует ортопеди-

ческую обувь с жесткой фиксацией стопы, компенса торными скошен-

ными стельками-подпяточниками, ночные лонгеты на голеностопные 

суставы в положе нии нормокоррекции, полужесткий корсет. При пере-

мещении на большие расстояния использует прогулочное кресло- 

коляску, для занятий и перемещений дома – кресло с анатомической 

спинкой и фиксацией тазового пояса. Рекомендовано чередование си-

дения в креслах с ак тивным перемещением в корсете. На время пребы-

вания в кресле разрешено снимать корсет. Медикаментозное лечение: 

креон, ингаляции пульмозима – постоянно, курсами – урсодезоксихо-

лиевая кислота, элькар, ку десан, цитофлавин, витамин Е; физические 

методы реабилитации, психолого-педагогические занятия, занятия 

с логопедом.

Заключение. Данный клинический случай пред ставляет интерес 

не только с точки зрения описания редкого сочетания 2 несвязанных 

наследственных заболеваний, опровергающего мнение 

о невозможно сти наличия у 1 ребенка нескольких генетических 

патологий, тем более при отсутствии отягощенного наследственно-

го анамнеза и благоприятном течении беременности. Настойчивый 

поиск и подтверждение нервно-мышечной патологии важен и с точ-

ки зрения правильного выбора тактики лечения пациентки.

Подход к лечению данных пациентов должен быть мультидис-

циплинарным, предполагающим макси мально возможную профи-

лактику будущих осложне ний, учет сопутствующей патологии 

и проведение оперативных вмешательств по строгим показаниям.

Выбор вспомогательных средств реабилитации должен быть 

основан на максимальном учете компен саторных возможностей 

ребенка. С учетом прогрес сирующего характера обоих наследствен-

ных заболева ний важную роль играет психологическая поддержка 

больного и членов его семьи.

Информативность зрительных 

вызванных потенциалов при ранней 

диагностике рассеянного склероза

А. В. Коваленко, Б. Л. Гаврилюк, С. А. Букин
Военно-медицинская академия им. С. М. Кирова, 

Санкт -Петербург

Введение. Высокий уровень заболеваемости рассе янным склеро-

зом (РС) в Северо-Западном регионе, большая стоимость медицин-

ских затрат на лечение и реабилитацию больных обуславливают по-

вышенное внимание исследователей к вопросу углубленного изу чения 

клинических проявлений и патогенетических механизмов РС. На на-

чальной стадии заболевания в результате иммунопатологического 

процесса прои с ходит повреждение миелина нервных волокон в цен-

тральной нервной системе и нередко в процесс вовлекаются проводя-

щие пути зрительного анализатора. Максимально раннее выявление 

зрительных наруше ний позволяет диагностировать РС на начальной 

стадии, своевременно назначать патогене тическую терапию с целью 

избежать быстрого про грессирования иммунопатологического про-

цесса, что особенно актуально для регионов с повышенным риском 

заболеваемости.

Цель исследования – повысить эффективность диа гностики 

субклинического вовлечения зрительного анализатора в патологи-

ческий демиелинизирующий и нейродегенеративные процессы 

у пациентов с РС.

Материалы и методы. Обследовано 92 пациента (30 мужчин и 62 

женщины) с достоверным диагнозом РС в соответствии с критери-
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ями W. I. McDonald и тя жестью заболевания по шкале инвалидиза-

ции J. Kurtzke от 1,0 до 5,5 балла (2,5 ± 1,5). Возраст пациентов – 

от 18 до 55 (36,7 ± 8,5) лет. Пациенты с РС были разделены в 2 

группы: с ретробульбарным невритом (РБН) в анам незе (n = 27) 

и без него (n = 65); последняя группа разделена на подгруппы в за-

висимости от длительно сти заболевания: до 5 лет (n = 35), 

от 5 до 10 (n = 17), более 10 лет (n = 13).

Проведено комплексное нейроофтальмологичес кое обследо-

вание. Для оценки зрительных вызванных потенциалов (ЗВП) 

на реверсивный шахматный пат терн (РШП) использовали много-

функциональный компьютерный комплекс «Нейро-МВП» («Ней-

роСофт», Иваново), с 1- и 2-канальным методом регистрации ЗВП 

по международной схеме 10–20 %, проводилась монокулярная 

стимуляция полного поля с фиксацией взгляда на центральную 

точку. Частота реверсии обращения шахматных паттернов 1–2 Гц, 

размер ячейки паттерна 24–52 мин, с последую щим анализом по-

казателей латентности, амплитуды и формы комплекса NРN ЗВП. 

Исследование 75 100 145 проводили с оптимальной коррекцией 

для дали с це лью исключить влияние рефракционного фактора 

и получить максимальную амплитуду ответа.

Результаты и обсуждение. Исследование ЗВП РШП у 74,4 % 

обследуемых выявило увеличение ла тентного периода компонента 

Р
100

 ЗВП от 10 до 60 мс по сравнению с верхней границей норматив-

ных зна чений. По результатам непараметрического дисперси онного 

анализа с расчетом критерия Kruskal Wallis test выявлена зависимость 

показателей латентности ком плекса Р
100

 ЗВП от длительности РС 

и наличия РБН в рас сматриваемых группах пациентов (Н = 50,2; 

р < 0,001). В группе пациентов с РБН в анамнезе независимо от дли-

тельности РС регистрировали увеличение латен т ности комплекса Р
100

 

ЗВП у 26 (96,3 %) из 27, которое сочеталось со снижением ампли-

туды у 26 (96,3 %) и раздвоением комплекса Р
100

 у 23 (85,2 %) паци-

ентов.

Аналогичные изменения были у пациентов без РБН при дли-

тельности РС более 10 лет (n = 13): увели чение латентности комплек-

са Р
100

 ЗВП у 12 (92,3 %), сочетающееся со снижением амплитуды 

в 100 и в 92,3 % с раздвоением комплекса Р
100

. Данные изме нения 

выявлены и в группе с длительностью РС до 5 лет (n = 35): увеличе-

ние латентности комплекса Р
100

 ЗВП и снижение амплитуды у 17 

(58,6 %), раздво ение комплекса Р
100

 у 15 (42,9 %). При длительности 

РС от 5 до 10 лет (n = 17): изменение латентности комплекса Р
100

 

ЗВП у 9 (81,9 %), уменьшение ампли туды – у 9 (52,9 %) и изменение 

комплекса – у 7 (41,2 %) больных. При этом раздвоение комплекса 

Р
100

 (W-форма) и умень шение амплитуды регистрировали 

как при замедлен ной, так и при нормальной латентности комплек-

са Р
100 

ЗВП. При РС у пациентов отмечена повышенная ис-

тощаемость зрительных функций. При анализе комп лекса NPN ЗВП 

РШП выявлено снижение амп литудных показателей и увеличение 

латентности пиков: в конце исследования показатели были ниже 

по сравнению с результатами, полученными в начале исследования.

ЗВП РШП является чувствительным методом для обнаружения 

признаков демиелинизации и аксо нопатии (нейродегенерации) 

на ранней стадии забо левания РС, даже без РБН. Увеличение вре-

мени латен тности и изменение амплитудных параметров ЗВП 

у пациентов без РБН в анамнезе можно объяснить диффузной де-

миелинизацией и аксональной нейроде генерацией, которая имеет 

место при хроническом вялотекущем воспалительно-дегенератив-

ном процес се, характерном для РС. В развитии нейродегенерации, 

помимо утраты защитной функции миелина, играют роль иммуно-

опосредованные нейротоксич ность, нарушение трофической под-

держки, повреж дение митохондрий, метаболические сдвиги, вну-

триклеточные изменения и другие факторы. Изменения со стороны 

проводящих путей зрительного анализато ра нарастают по мере 

прогрессирования заболевания. У большинства пациентов с РС 

без РБН в анамнезе (не имеющих жалоб на зрение и без патологии 

при стандартном нейроофтальмологическом обследо вании) выяв-

лены характерные изменения при иссле довании ЗВП РШП в виде 

увеличения латентности пика Р
100

 (64,4 %), снижения амплитуды 

(61 %) и изме нения формы комплекса NРN (54,2 %).

При оценке параметров выполненного исследования следует 

всегда обращать внимание на снижение амп литуды ЗВП, W-подоб-

ную форму волны Р
100

, повы шенную истощаемость функций зри-

тельного анализа тора и межокулярную разность. Ответы в норме 

при стимуляции левого и правого глаза мало различа ются, и по ста-

тистике эти различия в среднем состав ляют 3 мс, а межокулярная 

разница по латентности пика Р
100

 не превышает в норме 5–6 мс. 

Наличие ме ж окулярной разности по латентности или амплитуде 

является важным признаком при установлении нали чия патологии, 

даже если абсолютные значения этих параметров не выходят за гра-

ницы нормы. Наличие устойчивой межполушарной асимметрии 

со снижени ем амплитуды или увеличением латентности пика Р
100 

в одном полушарии при стимуляции как левого, так и правого 

глаза больше 30 % может говорить о пост хи азмальном уровне по-

ражения.

Преимущество ЗВП перед другими ме тодами диагностики РС – 

высочайшая чувствитель ность в определении «немых» очагов, т. е. 

электрофи зиологических изменений в белом веществе, не сопрово-

ждающихся неврологическими симптомами, а также объективность 

и неинвазивность метода. Элек трофизиологически демиелинизация 

при проведении ЗВП проявляется замедлением проведения 

в поражен ных волокнах зрительного пути. Зрительные ответы, гене-

рируемые на резкое изменение контраста, значи тельно стабильнее 

по своей конфигурации и более точно отражают функции зрительной 

системы.

Кроме использования в диагностике, ЗВП приме няют для из-

учения патофизиологических механиз мов демиелинизации, мо-

ниторирования состояния мозга в процессе экзогенного и эндо-

генного воздейс твия на организм и, в частности, в процессе 

лечения.

Заключение. При углубленном офтальмологичес ком обследо-

вании с использованием современного офтальмологического обо-

рудования даже при отсутст вии в анамнезе РБН можно выявить 

субклиническое вов лечение зрительного анализатора в патологиче-

ский нейродегенеративный процесс на ранней стадии за болевания 

РС. Это позволит своевременно назначить патогенетическую тера-

пию и избежать быстрого про грессирования иммунопатологическо-

го процесса и инвалидизации пациентов.

Таким образом, установлены высокая чувстви тельность ЗВП 

РШП в диагностике аксональной деге нерации и демиелинизации 

зрительного нерва при РС даже при отсутствии жалоб пациента 

на снижение зрения, возможность объективного анализа и монито-

ринга патологического процесса и оценки эффектив ности патоге-

нетической терапии РС.
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Дифференциальная диагностика 

генерализованной миастении 

и конверсионного расстройства. 

Наблюдение из практики

А. С. Козловский, С. И. Дедаев
ФГБУ «Российская детская клиническая больница» 

Минздрава России, Москва; Московский миастенический центр

Миастения – аутоиммунное нервно-мышечное заболевание, 

характеризующееся патологической сла бостью и утомляемостью 

и связанное с повреждением ацетилхолиновых рецепторов постси-

наптической мембраны поперечно-полосатых мышц специфичес-

кими антителами. Клиническая картина миастении разнообразна 

и включает глазодвигательные, бульбар ные нарушения, слабость 

жевательных и мимических мышц, слабость мышц шеи и конечно-

стей. Распро страненность патологического процесса может быть 

весьма вариабельной: от одностороннего птоза до вовлечения пра-

ктически всех произвольных мышц. Отличием всех симптомов 

ми астении является динамичность в течение суток, уси ление после 

нагрузки, обратимость или уменьшение степени их выраженнос ти 

после отдыха. Диагноз миа стении ставится на основании анамне-

стических дан ных, клинического осмотра, положительной пробы 

с антихолинэстеразными препаратами (АХЭП), электрофизиологи-

ческого обследования, динамического наблюдения. Специфическим 

тестом для диагностики миастении является проба с АХЭП прозе-

рином. Доза подбирается индивидуально из расчета 0,125 мг / кг 

массы тела. Обычно делается подкожная инъекция. Оценивают 

действие препарата через 30–40 мин. Положительной полной проба 

считается при восстановлении мышечной силы до 5 баллов с ком-

пенсацией бульбарных и глазодвигательных на рушений; положи-

тельной неполной – при нарастании силы на 2–3 балла, но без пол-

ного ее восстановления и / или при сохранении редуцированного 

бульбарного или глазодвигательного дефекта. Оправдано выделе ние 

сомнительной прозериновой пробы, когда отмеча ется некоторая 

положительная динамика в отношении отдельных симптомов 

(уменьшение птоза на 1–2 мм, некоторое увеличение объема дви-

жений глазных яб лок, несколько более звонкий голос, впечатление 

о некотором нарастании силы мышц конечностей и т. д.). Сомни-

тельная реакция на АХЭП может встре чаться и при других нервно-

мышечных заболеваниях.

В связи с тем, что существуют определенные, достаточно чет-

кие клинические и электрофизиологи ческие критерии диагноза, 

«миастения», ее дифферен циальная диагностика с другими видами 

нервно- мышечной патологии не должна представлять серьезных 

затруднений для современных специалистов. Однако при конвер-

сионном расстройстве клиническая картина, наблюдаемая у паци-

ента, может выглядеть достаточно убедительно, и только знание 

всех нюансов заболевания поможет врачу в постановке правиль-

ного диагноза.

Пациентка О., 11 лет. Жалобы на выраженную слабость в конеч-

ностях, затруднение при ходьбе, чувс т во першения и инородного тела 

в горле, нарушение речи, глотания, тремор в руках и ногах. Отмечает 

пол ное восстановление через 10–15 мин после введения 1 мл прозерина 

п / к, длящееся до 7–8 ч с последу ющим возвратом к прежнему состоянию. 

При осмотре птоза и офтальмопареза не выявлено. Слабость мими-

ческих мышц до 3 баллов. Мягкое небо подвижно, сила жевательных 

мышц не изменена. Отмечается из менение речи по типу «лающей». 

Жевание не наруше но, однако после каждого проглатывания пищи отме-

чается навязчивый лающий кашель. Сам акт глотания при этом не на-

рушен. Сила мышц шеи до 4 баллов. Отмечено диффузное симметричное 

снижение силы мышц конечностей до 3–4 баллов (по шкале MRC). Са-

мостоятельно передвигается мелкими шажками. Крупно- и среднеам-

плитудный тремор кистей и стоп, купирующийся при отвлечении вни-

мания. При про ведении ЭМГ-исследования признаков нарушения 

нервно-мышечной передачи не выявлено. С учетом симптоматики, 

не укладывающейся в типичную кар тину миастении, признаков аграва-

ции и отсутствия изменений при ЭМГ-обследовании требовалось ис-

ключение психогенного генеза нарушений, в связи с чем было принято 

решение о проведении пробы с плацебо. Была проведена подкожная инъ-

екция ви тамина B
1
 (пациентке сообщили, что вводился прозерин). Через 

15 мин наблюдалось купирование симптоматики, полное восстановление 

двигательных функций и речи.

Заключение. Пациентка с конверсионным расстрой ством де-

монстрировала симптоматику, схожую с тако вой при генерализо-

ванной миастении, и по этой при чине ей была назначена и прово-

дилась специфическая терапия, в том числе иммуносупрессия. 

Однако чрез мерная «вычурность» симптоматики, слишком быстрое 

и «драматичное» действие прозерина позволили запо дозрить пси-

хогенную природу данного состояния.

Сравнительная характеристика клинико-

электронейро мио графической 

и ультразвуковой диагностики 

поражения периферических нервов 

при полиневропатиях

И. В. Комягина, К. М. Беляков
ГБУЗ НО «Нижегородская областная клиническая больница 

им. Н. А. Семашко», Нижний Новгород

Цель работы – выявить особенности эхографиче ской картины 

поражения периферических нервов при различных видах поли-

невропатий, провести кор реляцию между данными неврологиче-

ского статуса, ЭНМГ и УЗИ.

Материалы и методы. В основную группу включены 35 пациен-

тов с полиневропатиями в возрасте от 18 лет до 71 года. Из них 

с диабетической полиневропатией 6 пациентов, ток сико-

дисметаболической полиневропатией – 9, наследственной поли-

невропатией – 12, острой воспалительной демиелинизирующей 

поли невропатией – 4, хронической демиелинизи рующей поли-

невропатией – 4. Всем больным проведено клиническое обследова-

ние (неврологичес кий статус), ЭНМГ, УЗИ обоих срединных 

и большеберцовых нервов. Контрольную группу составили 20 паци-

ентов без клинических признаков заболеваний периферической 

нервной системы.

ЭНМГ-диагностика вы полнялась на компьютеризированном 

диагностичес ком комплексе «НЕЙРО МВП-4». Оценивали сле-

дующие показатели: амплитуда М-ответов, потенциалов действия 

и вызванного кожного симпатического по тенциала, СРВ по мотор-
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ным и сенсорным волокнам, терминальная ла тентность вызванно-

го кожного симпатического потен циала.

Ультрасонография проводилась на аппаратах iЕ33 (Philips, 

Нидерланды) широкополосным линейным датчиком 3–11 МГц 

и DC-7 (Mindray, Китай) линейным датчиком 4–10 МГц с исполь-

зованием серошкальной визуализации, цветового допплеровского 

картирова ния, энергетического допплеровского картирования.

При УЗИ нерв представ ляет собой округлое или овальное обра-

зование со слож ной внутренней структурой, напоминающей кабель. 

Отдельные нервные волокна состоят из аксонов, мие линовой обо-

лочки и шванновских клеток. Несколько таких волокон формируют 

пучок, а некоторое количество таких пучков составляют отдельный 

нерв. Размер каж дого отдельного пучка и число пучков, входящих 

в нерв, зависят от размера нерва, его локализации (расстояние от ме-

ста начала) и его типа (количество двигатель ных или чувствительных 

элементов). Отдельные нерв ные пучки и сам нерв пронизаны и окру-

жены поддер живающей тканью, межфасцикулярным и поверхност-

ным эпиневрием. Последние могут быть распознаны с определенной 

точностью при сонографии, однако соединительная ткань, которая 

состоит из эндоневрия, окружающего отдельные нервные волокна, 

и перинев рия, окружающего пучки, представляет собой очень тон-

кую оболочку, не доступную для разрешающей способности соно-

графии. На поперечной сонограмме здоровый нерв имеет эхострук-

туру в виде крошечных гипоэхогенных пятнышек – пучки 

(или группы пуч ков) – внутри гиперэхогенной сетчатой структуры – 

межфасцикулярный и поверхностный эпиневрий.

По результатам УЗИ оцени вали размеры нервов в поперечном 

сечении, пло щадь, четкость контуров, эхогенность, дифференци-

ровку нервных волокон, наличие кровотока. Измерения срединных 

нервов проводились на 4 уровнях: в средней трети плеча, в области 

локтевой ямки, на се редине предплечья и перед входом в карпаль-

ный канал. Большеберцовые нервы измерялись на 3 уровнях: в мес-

те отхождения от седалищного нерва, по нижнему краю подколен-

ной ямки и в области тарзального ка нала.

Результаты. По данным клинического осмотра и ЭНМГ мы раз-

делили пациентов на несколько групп: в 1-ю вошли 7 пациентов 

с вегетативно-сенсорной и сенсорной полиневропатий верхних и ниж-

них конечностей (диабети ческие, токсико-дисметаболические поли-

невропатии), во 2-ю группу – с моторно-сенсорной полиневропа тией 

верхних и нижних конечностей (наследственные полиневропатии) – 

12, в 3-ю – с мо торно-сенсорно-вегетативной полиневропатией верх-

них и нижних конечностей (диабетические и токсико-дис-

метаболические полиневропатии) – 8, в 4-ю – 8 пациентов 

с моторно-сенсорными демиелинизиру ющими полиневропатиями 

(острая воспалительная демиелинизирующая и хроническая воспали-

тельная демиелинизирующая полиневропатия).

В 1-й группе изменений по сравнению с конт рольной группой 

не выявлено. Колебания по размер ным характеристикам состави-

ли не более 30 % от средних значений. Эхогенность нервов 

и диффе ренцировка нервных волокон соответствовали норме.

Во 2-й группе размеры оставались в пределах средних значений, 

отмечалось изменение дифферен цировки нервных волокон в ди-

стальных отделах боль шеберцовых нервов у всех пациентов. 

При этом изме нения и в проксимальных отделах большеберцовых 

нервов были у 4 пациентов, а нарушения структуры срединных не-

рвов – у 2. Эхогенность нервов оставалась средней.

В 3-й группе изменений по размерам и эхоген ности не отмеча-

лось. Были выявлены нарушения дифференцировки в дистальных 

отделах большебер цовых нервов у 8 пациентов, а у 2 еще 

и в проксималь ных отделах и в срединных нервах.

В 4-й группе у пациентов с острой воспали тельной демиелини-

зирующей полиневропатией отме чали снижение эхогенности нервов, 

нарушение диф ференцировки нервных волокон. Изменений в раз-

мерах не выявлено. При хронической воспалительной демиелини-

зирующей полиневропатии эхогенность нер вов оставалась средней 

или немного повышенной у всех пациентов, дифференцировка 

умеренно нарушалась у 2 больных. Также отмечали увеличение раз-

меров нер вов и площади в поперечном сечении более чем на 30 % 

по сравнению с контрольной группой.

Заключение. Таким образом, УЗИ позволяет оценить опреде-

ленные морфострук турные изменения, происходящие в перифе-

рических нервах при достаточно выраженных полиневропатиях, 

а в случае хронической воспалительной демиели низирующей по-

линевропатии – выявить характерные эхографические особенно-

сти: увеличение размеров, умеренное повышение эхогенности 

нервов.

Периферические нейропатии 

при вибрационной болезни в условиях 

Севера

Э. Э. Конникова1, А. А. Кожевников2, 
С. Н. Николаева2, А. Б. Нимаева1

1Северо-Восточный федеральный университет 

им. М. К. Аммосова, Медицинский институт; 
2 Республиканская больница № 2 – Центр экстренной медицинской 

помощи, Якутск

Цель исследования – изучить особенности клини ческого тече-

ния периферических нейропатий (ПН), факто ры риска, влияющие 

на степень тяжести их клиничес кого проявления в различных про-

фессиональных группах рабочих, подвергающихся воздействию 

общей вибрации (ОВ) и локальной вибрации (ЛВ) в условиях Край-

него Севера.

Материалы и методы. Углубленное обследование 150 пациентов 

с ПН при вибрационной болезни (ВБ) проводилось в усло виях ре-

спубликанского профцентра. Были выделены 4 профессиональные 

группы: 1-я – бульдозерис ты (n = 45), подвергавшиеся комплексному 

воздейс твию ОВ и ЛВ, 2-я – экскаваторщики (n = 22), подвергающи-

еся воз действию ОВ, ЛВ и охлаждающему действию микроклимата, 

3-я – водители большегрузных машин (n = 56), под вергающиеся 

воздействию ОВ, 4-я – шахтеры (n = 27), подвергающиеся воздей-

ствию ЛВ. По возрасту и стажу работы по профессии группы были 

сопоставимы.

При обследовании, кроме неврологического иссле дования, 

всем больным проведены рентгенография шейного и пояснично-

крестцового отделов позвоноч ника, локтевых, плечевых суставов, 

кистей, холодовая проба, паллестезиометрия, проба Алексеева, 

Боголе пова, исследование мышечной силы и вынос ливости. Сти-

муляционную ЭНМГ проводили 127 (80 %) больным, МРТ шейно-

го отдела позвоночника – 76 (50,7 %), МРТ пояснично-крестцово-

го отдела – 95 (63,3 %).
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Для изучения факторов риска развития более вы раженных 

стадий ПН при ВБ выявляли такие произ водственные и медико-

биологические факторы, как стаж работы в профессии, уровни 

производственной вибрации, сочетанное воздействие ОВ и ЛВ, 

наличие физической нагрузки, вынужденной позы и переох-

лаждения, напряженность трудового процесса, возраст на начало 

работы по профессии, клинически выра женный остеохондроз 

шейного и пояснично-крестцо вого отделов позвоночника, наличие 

в анамнезе травм или обморожений конечностей, заболевания со-

судов нижних конечностей, аномалии развития позвоноч ника.

Результаты. Ведущими были жалобы на ноющие боли в руках 

и ногах, преимущественно в покое, онемение и парестезии в конеч-

ностях, повы шенную зябкость рук и ног. При этом частота жалоб 

на боли в дистальных отделах рук была достоверно выше у шахтеров 

(77,8 %), чем у бульдозеристов (40 %, p < 0,01), экскаваторщиков 

(45,5 %, p < 0,05) и води телей большегрузных автомашин (37,5 %, 

p < 0,01). Жалобы на боли в ногах достоверно чаще предъявляли 

экскаваторщики (68,7 %, p < 0,05) и водители больше грузных ма-

шин (66,1 %, p < 0,01), чем шахтеры (37 %), а на онемение рук – 

шахтеры (74,1 %) по сравнению с бульдозе ристами (44,4 %, 

p < 0,01). Достоверно выше была часто та жалоб на боли в пояснич-

ном отделе поз воночника у водителей (66,1 %, p < 0,001), чем у шах-

теров (33,1 %), а на боли в шейном отделе позвоночника – у шах-

теров (66,7 %, p < 0,05) по сравнению с бульдозеристами (26,7 %) 

и во дителями (39,2 %).

Исследование рефлекторной сферы показало, что снижение 

трицепитального рефлекса выявлялось у 37 % шахтеров, что достовер-

но чаще, чем у бульдозе ристов – 15,6 % (p < 0,05) и водителей – 17,9 % 

(p < 0,05). У 62,5 % водителей выявляли снижение ахилловых рефлек-

сов, что было достоверно чаще, чем у шахтеров (29,6 %, p < 0,01).

Исследование чувствительности выявило наличие гипалгезии 

в дистальных отделах рук достоверно чаще у шахтеров (70,4 %, p < 

0,05), чем у бульдозеристов (44,4 %), экскаваторщиков (40,9 %) 

и водителей (50,0 %), в дистальных отделах ног – у бульдозеристов 

(40 %, p < 0,05) по сравнению с шахтерами (14,8 %). Гипалгезия 

по типу «лампасов» в нижних конечностях выявлялась чаще у буль-

дозеристов (31,1 %, p<0,05), экскаваторщиков (40,9 %, p < 0,05) 

и водителей (35,7 %, p < 0,05), чем у шахтеров (11,1 %). В группе 

экскаваторщиков досто верно чаще, чем в других группах, выявля-

лась гипалге зия в зоне иннервации локтевого нерва справа (22,7 %, 

p < 0,05). В группе бульдозеристов данный синдром выявлялся 

у 2,2 %, в группе водителей – у 3,5 %, в группе шахтеров – у 3,7 %.

Стимуляционная ЭНМГ определила во всех 4 группах у прева-

лирующего большинства больных снижение скорости проведения 

импульса по дистальному отрезку сенсорных волокон срединного 

нерва (67,7; 64,7; 68,3 и 65,0 % соответственно в 1, 2, 3 и 4-й груп-

пах). В группе шахтеров чаще (68,4 %, p < 0,05), чем в груп пах буль-

дозеристов (40 %), экскаваторщиков (57,9 %) и водителей (50,0 %), 

выявляли снижение скорости проведения импульса по дистальному 

отрезку сенсорных волокон локтевого нерва.

При изучении частоты влияния производственных факторов 

риска развития выраженных стадий ПН при ВБ выявлено достовер-

ное превалирование рабочих со стажем работы свыше 25 лет в груп-

пе ВБ II–III стадии со стойкими проявлений ПН, чем в группе ВБ 

I–II стадии с субкомпенсированными проявлениями ПН. В груп пе 

ВБ II–III стадии также достоверно чаще, чем в группе ВБ I–II ста-

дии, отмечали воздействие ОВ, превышаю щей предельно допусти-

мый уровень на 6–12 дБ, сочетанное воздействие ОВ и ЛВ, охлажда-

ющего микроклимата рабочей зоны, так же начала работы 

в виброопасной профессии после 40 лет, остеохондроза шейного 

отдела позвоночника выраженной стадии. Вынужденная рабочая 

поза более 50 % рабочей смены с региональным мышечным пе-

ренапряжением отмечалась одинаково часто в обеих группах у пре-

валирующего числа исследуемых.

Выводы. Таким образом, в результате обследования во всех 

4 группах наиболее часто среди ПН вы являли полиневропатии сен-

сорного характера. Компрессионно-ишемическую нейропатию 

локтевого нерва на локтевом уровне и шейные рефлек торные син-

дромы достоверно чаще выявляли у экскаваторщиков. Превалиро-

вание более выраженных стадий ПН при ВБ у экскаваторщиков, 

возможно, свя зано с характерным для условий труда данной профес-

сиональной группы комплексным воздействием ОВ, ЛВ и низких 

температур окружающего воздуха при ре монтных работах на откры-

той площадке. Выявлено значительное превалирование частоты 

пояснично -крестцовых радикулопатий в профессиональных груп-

пах, подвергающихся воздействию ОВ по сравнению с группами 

рабочих, контактирующих с ЛВ. Прогностически значимыми фак-

торами риска развития более выраженных стадий ПН при ВБ в усло-

виях Крайнего Севера являются такие про изводственные и медико-

биологические факторы, как стаж работы по профессии свыше 

25 лет, воздейс твие ОВ, превышающей предельно допустимый 

уровень на 6–12 дБ, сочетанное воздействие ОВ и ЛВ, переохлажде-

ние, начало работы в виброопасной профессии после 40 лет, остео-

хондроз шейного отдела позвоночника выраженной стадии.

Метод неинвазивной оценки композиции 

скелетных мышц у пациентов 

с заболеваниями опорно-двигательного 

аппарата и улучшение их функционального 

состояния методом функционального 

биоуправления

И. С. Косов, С. А. Михайлова
ФГБУ «Центральный институт травматологии и ортопедии 

им. Н. Н. Приорова» Минздрава России, Москва

Нейрофизиологические методы оценки функцио нального 

состояния периферического опорно-двига тельного аппарата явля-

ются необходимым условием разработки тактики лечения и крите-

рием его эффектив ности. При этом исследование сократительной 

функ ции скелетной мускулатуры, определяющееся компо зицией 

фазических и тонических волокон, в клинике проводится достаточ-

но редко.

Цель исследования – изучение адаптационных изме нений 

нервно-мышечного аппарата пациентов с забо леваниями опорно-

двигательного аппарата, разработка принципов реабилитационных 

программ и критериев эффективности их использования в клинике 

травма тологии и ортопедии.

Материалы и методы. В исследование включены данные 125 

больных с врожденными и приобретен ными заболеваниями опорно-
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двигательного аппарата нижних конечностей, прошедших обследо-

вание в период 2005–2013 гг. в лаборатории клинической физиологии 

и биомеханики ЦИТО им. Н. Н. Приорова, при этом были исключены 

пациенты с признаками поражения ПНС и центральной нервной 

системы. Исследовали кине матические и ЭМГ-параметры при реа-

лизации автоматизированных локомоций – при стоянии и ходьбе 

(биомеханика походки, методика Motion Capture), а также данные 

суммарной ЭМГ с пост процессорным спектральным анализом запи-

сей, тонусометрии, механомиографии (ММГ) с использова нием 

разработанного малогабаритного механодатчика в условиях изоме-

трического напряжения мышц (на ком плексном анализаторе ConAn). 

В целях достижения достоверных повторяемых результатов проводи-

ли несколько проб в течение 1 исследования. Срав нивали с данными 

здоровых лиц (n = 12) и / или неповрежденной конечности (n = 57) 

перед лечением, в процессе и после окончания курса лечения.

Основные изменения мышц пораженной конеч ности характе-

ризовались снижением мышечной силы до 1,0–2,5 балла по шкале 

ММТ, амиотрофией различ ной степени выраженности. При анали-

зе показателей были выявлены типичные изменения биоэлектричес-

кой активности мышц, коррелирующие с изменениями ММГ. 

Средняя амплитуда биоэлектрической актив ности пораженных 

конечностей была снижена незна чительно относительно поражен-

ной стороны, при этом спектральный анализ по методу Фурье по-

казал, что максимум частот диапазона осцилляций ЭМГ «здоро вой» 

стороны располагался в диапазоне 20–160 Гц (в зависимости от пре-

обладания тонической или фа зической функции мышцы), на сто-

роне повреж дения смещался в высокую часть спектра – 90–260 Гц, 

там же прослеживалось снижение тонуса (индивидуально от 8,8 

до 71,2 кПа) и изменение формы ММГ по соот ношению длитель-

ности фаз сокращения и расслабления.

Выявленные изменения свидетельствовали о пе рестройке ар-

хитектоники двигательных единиц мышц пораженных конечностей 

в сторону снижения тони ческих и фазических функций относитель-

но «здоро вых» мышц.

В целях коррекции патологических изменений использовали 

метод биологической обратной связи по ЭМГ с процессом обуче-

ния избирательному напряжению мышц. Методики лечения со-

ставляли индивидуально, эффективность применения подтверди-

ли данные клинического ста туса пациентов, с приближением 

биомеханических и электрофизиологических параметров к норме 

у 87 % пролеченных больных.

Выводы. Разработан и апробирован метод оценки композиции 

скелетных мышц, позволяющий дать качественную и количествен-

ную оценку сократитель ной функции мышечной ткани.

Использование метода функционального управле ния позволя-

ет значительно улучшить функциональное состояние околосустав-

ных мышц и повысить эффек тивность реабилитации.

Митохондриальные нарушения 

при наследственных нервно-мышечных 

заболеваниях и миастении

С. В. Котов, Б. В. Агафонов, И. А. Казанцева, О. П. Сидорова, 
Е. В. Бородатая

ГБУЗ МО «Московский областной научно-исследовательский 

клинический институт им. М.Ф. Владимирского», Москва

Цель работы – изучить функцию митохондрий при наслед-

ственных нервно-мышечных заболеваниях.

Материалы и методы. Обследовано 55 взрослых пациентов с на-

следственной нервно-мышечной патологией: с наследственной мо-

торно-сенсорной нейропатией (НМСН) – 26, миотонической дистро-

фией – 3, боковым амиотрофическим склерозом (БАС) – 3, 

прогрессиру ющей мышечной дистрофией (ПМД) – 22 (Ландузи –Де-

жерина – 7, глазной – 3, Беккера – 3, болезнью центрального стер-

жня – 3, с синдромом Кернса–Сейра – 2, с неуточненной формой – 3, 

поясно-конечност ной – 1) и с миастенией – 1. Проводили цитохими-

ческий анализ лимфоцитов в периферической крови. Оцени вали 

4 фермента митохондрий, участвующих в угле водном обмене (лактат-

дегидрогеназа – ЛДГ), обмене аминокислот (глутаматдегидрогеназа – 

ГДГ), обмене жирных кислот (α-глицерофосфатдегидроге-

наза –α-ГФДГ) и II комплекс дыхательной цепи митохонд рий 

(сукцинатдегидрогеназа – СДГ). Определяли уро вень лактата в крови 

до и после еды (нагрузки углево дами). Для коррекции митохондри-

альных нарушений применяли идебенон (нобен) в дозе 90 мг / сут 

(2 капсулы по 30 мг утром и 1 днем до 16.00). Исследова ли мышечную 

силу по 5-балльной системе и когнитив ные функции по шкале MMSE.

Результаты. При НМСН уровень лактата был уве личен в 76 % 

случаев, после нагрузки углеводами по вышался в 50 %. СДГ увели-

чена у половины больных, снижена в 33 %. α-ГФДГ снижена у 67 % 

больных, ГДГ– у 75 %, ЛДГ повышена у 45 %. При миотонической 

дистрофии, БАС, синдроме Кернса–Сейра, болезни центрального 

стержня, поясно-конечностной, глазной ПМД, миопатии Беккера 

и неуточненной ПМД отме чено изменение как цитохимических 

показателей, так и уровня лактата в крови (повышение). При мио-

патии Ландузи–Дежерина изменение цитохимических пока зателей 

отмечали у всех пациентов, у половины боль ных уровень лактата 

в крови был в норме. При миас тении также отмечено увеличение 

уровня лактата и изменение цитохимических показателей, 

свидетель ствующих о гипоксии.

Для коррекции митохондриальных нарушений 14 пациентам (8 

с ПМД, 5 с НМСН, 1 с миастенией) был назначен идебенон (нобен). 

В общей группе больных ПМД отмечено увеличение мышечной 

силы (статис тически достоверно дельтовидной, двуглавой мышцы 

плеча, подвздошно-поясничной мышцы). Сила ос тальных мышц 

увеличилась менее значительно. При НМСН также отмечена поло-

жительная динамика: улучшилась вибрационная чувствительность 

в пальцах стоп, болевая чувствительность в конечностях, увели-

чилась сила в дистальных отделах конечностей. При миастении 

мышечная сила увеличилась на 1–2 балла. У всех пациентов наблю-

дали улучшение когнитивных функций.

Заключение. Таким образом, при наследственной нервно-мы-

шечной патологии, даже не являющейся первично-митохондриаль-

ным заболеванием, отмеча ется нарушение функции митохондрий, 
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проявляющееся как изменением цитохимических показателей, так 

и повышением уровня лактата в крови, что служит показанием 

для назначения энерготропной терапии – препаратов коэнзим Q
10 

(кудесан, кудевита, нобен (идебенон)) и карнитина (карнитон, 

карни цетин). Учитывая не 100 % нарушения различных видов обме-

на в митохондриях, перед назначением лекарственных препаратов 

следует провести цитохи мическое исследование. Следует назначать 

одновре менно определение уровня лактата в крови до и после на-

грузки углеводами и цитохимическое исследование, так как уровень 

лактата в крови не всегда повышен, а в некоторых случаях отмечает-

ся повышение уровня лактата при нормальных цитохимических 

показателях.

Принципы проведения 

нейрофизиологического 

интраоперационного мониторинга 

в условиях Федерального центра 

травматологии, ортопедии 

и эндопротезирования (Чебоксары)

В. А. Кузьмина1, М. К. Илларионова1, И. В. Михайлова2, 
А. Р. Сюндюков1, А. Л. Владимиров1

1ФБГУ «Федеральный центр травматологии, ортопедии 

и эндопротезирования» Минздрава России, Чебоксары; кафедра 

функциональной и лабораторной диагностики 2ФГБОУ ВПО 

«Чувашский государственный университет 

им. И. Н. Ульянова», Чебоксары

Применение интраоперационного нейромонито ринга (ИОНМ) 

при хирургических вмешательствах, в ходе которых могут быть за-

тронуты нервные струк туры, в настоящее время становится миро-

вым стан дартом. Важным этапом развития интраоперационной 

нейрофизиологии в России стало придание ей статуса «обязатель-

ного условия» выполнения высокотехноло гичных хирургических 

вмешательств в большой груп пе нейрохирургических и спинальных 

операций.

Под нейромониторингом следует понимать непре рывное наблю-

дение за состоянием структур нервной системы для своевременного 

обнаружения опасных отклонений от исходного уровня 

их функционирова ния.

Проведение ИОНМ при операциях на позвоноч нике включает 

4 основных этапа.

1. Тест на миорелаксанты (TOF) используется для измерения 

степени нервно-мышечной блокады. Этот тест позволяет исключить 

ложноотрицательные ре зультаты, обусловленные эффектами пара-

литических средств. Мониторинг нервно-мышечного блока осу-

ществляется путем стимуляции соответствующего нерва и регистра-

ции вызванного суммарного моторного потенциала 

в ин нервируемой им мышце.

2. Режим контроля приближения к нерву (N. Proxy) позволяет 

контролировать корректное формирование канала для транспеди-

кулярного винта. На инструмен те хирурга фиксируется петля, 

на которую подается электрический стимул. Ответы, полученные 

при низ ких значениях мощности стимуляции, указывают на то, 

что инструмент приблизился к нерву. Кроме того, контролировать 

приближение к нерву позволяет звуковой сигнал обратной связи. 

Тональные сигналы высокой и низкой частоты указывают на то, 

что инс трумент, на который подается ток, находится соответс твенно 

ближе к нерву или дальше от него.

3. Режим проверки целостности транспедикуляр ного винта 

(Screw Integrity) предназначен для быстрого автоматического конт-

роля правильности его установ ки во время фиксации позвоночника. 

Для контакта с винтом и его стимуляции используется зонд, направ-

ляемый хирургом. О корректной установке винта сви детельствует 

появление ЭМГ-ответа на стимул вы сокой мощности либо его от-

сутствие.

4. Транскраниальная электростимуляция мотор ных вызванных 

потенциалов (TCeMEP) предназначе на для мониторинга двигатель-

ных путей и регистрации ответов в соответствующих областях 

мышц. Для сти муляции моторных вызванных потенциалов электро-

ды устанавливают под кожу волосистой части головы по линии, 

отстоящей на ширину одного пальца вперед (по направлению 

к носу) от точек C3 и C4 и соответс твующей проекции моторной 

зоны коры.

При нейрохирургических операциях дополнитель но проводит-

ся исследование спинномозговых кореш ков с помощью автомати-

ческой электростимуляции. Здоровые нервные корешки, обеспечи-

вающие иннер вацию мышц, обычно дают ЭМГ-ответы при 

мощнос ти стимула < 2 мА.

При проведении хирургических вмешательств под контролем 

ИОНМ для получения достоверных данных и исключения лож-

ноотрицательных результатов ис следования необходимо учиты-

вать депрессорный эффект анестетиков на параметры вызванной 

актив ности. Оптимальной для ИОНМ является внутри венная 

анестезия с помощью гипнотика пропофола и анальгетика фен-

танила в сочетании с вдыханием кис лородно-воздушной смеси 

и ингаляционных анесте тиков, доза которых контролируется 

по максимальной альвеолярной концентрации (МАК). При 

необходи мости использования миорелаксантов применяют пре-

параты средней продолжительности действия.

В Федеральном центре травматологии, ортопедии и эндопро-

тезирования г. Чебоксары с мая по декабрь 2013 г. было проведено 

53 операции под контролем ИОНМ. По поводу идиопатического 

сколиоза грудного, поясничного или грудо-поясничного отделов 

позво ночника прооперирован 41 больной, по поводу травмы позво-

ночника – 2, истмического спондилолистеза – 2, спондилолиза 

дужек L5 – 1, врожденных пороков развития шейного, грудного, 

поясничного отделов позвоночника – 3, стеноза позвоночного ка-

нала – 4 пациента.

ИОНМ выполнялся с применением системы NIM – Eclipse 

System фирмы Medtronic. Игольчатые элект роды устанавливали 

в миотомы, соответствующие сегментам спинного мозга на уровне 

проводимого хирургического вмешательства, перед обкладыванием 

пациента операционным бельем и созданием стериль ного операци-

онного поля.

Эндотрахеальный наркоз базировался на единых стандартах. 

В состав премедикации входили атропин, сибазон (реланиум) 

или дормикум, димедрол, которые вводились в / в за 5 мин до начала 

анесте зии. Индукцию анестезии проводили в / в введением пропо-

фола. Интубацию осуществляли оро трахеальным методом после 
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в / в введения миорелаксанта суксаметония хлорида или цисатраку-

рия безилата. После интубации больных переводили на искусствен-

ную вентиляцию легких (ИВЛ). Для поддерживающей анестезии 

использова ли фентанил, пропофол, севофлюран в МАК 0,3–2,0 %.

Проведение нейромониторинга в процессе опера ции позволи-

ло хирургам действовать более точно и уве ренно, избежать возмож-

ных неврологических ослож нений и сократить временя на восста-

новление и затраты на реабилитацию.

Таким образом, на сегодняшний день интраопера ционный 

контроль целостности нервных проводящих путей все шире вне-

дряется в ежедневную практику, так как снижение риска ятроген-

ных неврологических осложнений становится одной из ключевых 

задач в условиях постоянно увеличивающегося количества прово-

димых оперативных вмешательств.

Случай митохондриальной 

нейрогастроинтенстинальной 

энцефаломиопатии с декрементом 

при ритмической стимуляции

С. А. Курбатов1, В. П. Федотов2, П. Г. Цыганкова3, 
Е. Ю. Захарова3

1 АУЗ ВО «Областной клинический консультативно -диагностический 

центр», Воронеж; 
2 БУЗ ВО «Воронежская областная клиническая больница № 1»; 

3 ФГБНУ «Медико-генетический научный центр», Москва

Введение. Выраженный клинический полиморфизм и мно-

гообразие форм наследственных нервно-мышеч ных заболеваний 

ставят перед практикующими врача ми-неврологами сложную 

диагностическую задачу. Современные молекулярно-генетиче-

ские методы рас ширяют диапазон возможностей для верифика-

ции диа гноза. Мы представляем первый случай диагностики 

в России митохондриальной нейрогастроинтестиналь ной энцефа-

ломиопатии (Mitochondrial neuro gastrointestinal encephalomyopathy, 

MNGIE, MIM: 603 041) с новой мутацией гена тими-

динфосфорилазы (TYMP). MNGIE крайне редкое аутосомно-ре-

цессивное заболевание, относится к мен делирующим митохонд-

риальным заболеваниям с дебю том во 2-й декаде и средней 

продолжитель ностью жизни 37 лет, с поражением нервной, мы-

шечной и пи щеварительной систем.

MNGIE обусловлена мутациями ядерной ДНК (локус 22q13). 

Мутантный ген приводит к нарушению работы фермента и нако-

плению тимидина в моче и плазме пациентов. В клетках крови 

и мышцах обна руживают множественные делеции и истощение 

мито хондриальной ДНК. Клинически MNGIE проявляется про-

грессирующим птозом и / или офтальмопарезом, нейросенсорной 

глухотой, полинейропатией, миопа тией, лейкоэнцефалопатией, 

тяжелым нарушением моторики кишечника, кахексией, сокраще-

нием про должительности и качества жизни. Полисистемный ха-

рактер поражения и манифестация с поражения различных орга-

нов требуют проведения дифференци альной диагностики 

с большой группой заболеваний.

Материалы и методы. Мы представляем оригинальное наблю-

дение больной К. с MNGIE.

Проведены клинико-генеалогический анализ семьи, невроло-

гический осмотр, стимуляционная и игольча тая ЭНМГ, МРТ голов-

ного мозга, ДНК-анализ образ цов крови пробанда и членов семьи.

Больная К., 37 лет, направлена после неврологического приема 

c диагнозом: миастения (?), лей кодистрофия (?). С жалобами на про-

грессирующую глу хоту, опущение век, ограничение движения глазных 

яблок, вздутие и урчание в животе, болезненные спаз мы передней 

брюшной стенки, редко тошноту и рвоту, низкую массу тела.

Больная от здоровых родителей, состоящих в близ кородственном 

браке, по национальности хемшилка (субэтническая группа армян), 

от нормально проте кавшей беременности и родов. Первые симптомы 

за болевания отмечались с раннего детства в виде быст рого чувства 

насыщения едой и дефицита массы тела. С дошкольного возраста поя-

вились болезненные взду тия кишечника, спазмы передней брюшной 

стенки, периодически тошнота и рвота. Течение заболевания с перио-

дическими обострениями гастроинтестиналь ных нарушений. Невроло-

гическая симптоматика при соединилась позже: опущение век и ограни-

чение движения глазных яблок с 11 лет, прогрессирующая нейросенсорная 

тугоухость с 33 лет, слабость в руках и ногах с 35 лет.

При осмотре: больная с выраженным дефицитом массы тела 

34 кг, при росте 161 см. Неврологичес кий статус: когнитивных нару-

шений не выявлено. Черепно-мозговые нервы: птоз, офтальмопарез, 

сила в круговых мышцах глаз и рта не нарушена, снижены глоточные 

рефлексы, глотание не нарушено. Речь легко смазанная. Легко выра-

женный вялый тетрапарез. Сухожильные рефлек сы с бицепсов и три-

цепсов средней живости D = S; арефлексия коленных, карпорадиальных 

и ахилловых. Полиневритический тип нарушения поверхностной чув-

ствительности.

Заключение окулиста: OU птоз верхнего века I степени, час тичная 

офтальмоплегия, миопия слабой степени.

Заключение сурдолога: нейросенсорная тугоухость IV степени.

При проведении ЭМГ выявлены признаки демиелинизирующей 

полинейро патии. Установлен декремент амплитуды М-ответа (47 %) 

при 50 Гц. В проксимальных и дистальных мышцах ног при игольчатой 

ЭМГ выявлена нормальная структура ПДЕ, без патологической спон-

танной активности.

Данные МРТ головного мозга: обширные диффузные демиелинизи-

рующие изменения белого вещества по лушарий головного мозга, моз-

жечка и ствола.

В лаборатории НБО МГНЦ проведена ДНК-диа гностика: уста-

новлена ранее не описанная миссенс-мутация в гене TYMP (c. 1001 T > 

G) в гомозиготном состоянии.

Обсуждение. В представленном нами случае сим п томы, выявляе-

мые при MNGIE, перекрывались с большим спектром неврологиче-

ской наследственной и соматической патологией. При диагностике 

MNGIE у нашей больной мы исключали: миастению – не выявлена 

патологическая мышечная утомляемость и декремент на 3 Гц при рит-

мической стимуляции; наследственные и приобретенные 

лейкоэнцефало патии – отсутствовали симп томы поражения централь-

ной нервной системы при выраженных диффузных изменениях голов-

ного мозга при МРТ; хроническую воспалительную демиели-

низирующую полинейропатию и наследственные моторно-сенсорные 

нейропатии в связи с поздним дебютом легкого тетрапареза; миопа-

тии – исключен миодистрофический паттерн в мышцах при игольча-

той ЭМГ. Лишь сочетание полного набора диагностически значимых 

симптомов для MNGIE у нашей больной: тяжелого нарушения мото-
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рики кишечника, кахексии, птоза и офтальмопареза, полинейропатии, 

лейкоэнце фалопатии, – позволили исключить синдром Кернса–Сей-

ра. Учитывая возможный дебют с неврологической симптоматики, 

полагаем, что MNGIE может протекать длительное время под маской 

различных неврологических болез ней. Поэтому при выявлении опи-

санных симптомов необходимо включать MNGIE в список болезней 

для дифференциальной диагностики.

Заключение. Мы представили случай MNGIE с новой мутацией 

в гене TYMP, ранним дебютом, начавшимся с гастроинтестинальных 

нарушений и классической клинической картиной заболевания. 

Особенностью представленного случая является установленный де-

кремент амплитуды М-ответа при высокочастотной ритмической 

стимуляции на ЭМГ, ранее не описан ный в доступной отечествен-

ной и иностранной лите ратуре.

Диагностика полиневропатий, вызванных 

производственной вибрацией

Г. Н. Лагутина, О. П. Бобкова, О. В. Скрыпник, 
С. Н. Рябинина, А. П. Лагутина

ФГБНУ «НИИ медицины труда» РАМН, Москва

Множественное поражение периферических не р вов (поли-

нейропатии, ПН) имеет различную этиологию, включая помимо 

метаболического, воспалительного и, наследственного генеза 

воздействие вредных произ водственных факторов токсической 

и физической природы. Среди последних ведущее место 

на протяже нии последних лет занимают ПН, вызванные производ-

ственной вибрацией, преимущественно локальной, воздействую-

щей на ру ки работника, входящие в синдромокомплекс клини-

ческих проявлений такого профессионального забо левания, 

как вибрационная болезнь (ВБ), которая зарегистрирована в офи-

циальном Перечне профессиональных заболеваний в России. ВБ 

возникает при длительном воздействии производственной вибра-

ции выше предельно допустимого уровня, характеризуется соче-

танным поражением периферической сосудистой системы, нерв-

ной системы (НС) и опорно-двигательного аппарата в месте 

воздействия вибрации. Ведущим клиническим проявлением ВБ 

являются ПН с сенсорными и веге тативно-трофическими наруше-

ниями.

В патогенезе ВБ первоочередное значение имеет повреждение 

рецепторного аппарата в точке воздейс т вия вибрационного раздра-

жителя, а в дальнейшем и самого нервного волокна, афферентного 

звена со матической НС и эфферентного звена симпатической НС. 

Наиболее чувствительными и реактивными на воздействие вибра-

ционного факто ра являются периферические отделы симпатиче-

ской НС верхних конечностей, регулирующие тонус пери-

ферических сосудов, повреждение которых приводит к развитию 

помимо ПН к вазоконстрикторным наруше ниям с формированием 

ангиоспастического синдрома (синдром Рейно). Исследованиями 

установлено, что длительное воздействие вибрации приводит к пов-

реждению волокон А-β-типа, преимущественно виб рационной 

чувствительности (ВЧ), что выражается в повышении порогов ее 

восприятия и в меньшей степени – тактильной чувствительности. 

Повреждение термо- и ноцицепторов клинически проявляется ги-

палгезией по полиневритическому типу и расстройс т вом восприя-

тия теплового и холодового воздействия на кожные покровы ди-

стальных отделов рук.

Алгоритм диагностики ПН вибрационного генеза в настоящее 

время включает применение стимуляци онной ЭНМГ и паллестези-

ометрии, которые позволя ют оценить невральную проводимость 

различных пе риферических нервов и дать количественную оценку 

ВЧ соответственно. Помимо указанного в обязатель ном порядке 

анализируются профессиональный мар ш рут, показатели уровня 

воздействующей вибрации, исключаются иные этиологические 

факторы развития полиневритических нарушений у пациента.

До настоящего времени остается проблемой ко личественная 

оценка нарушений температурной чувст вительности, имеющая 

место у больных с ПН вибрационного генеза. Такая оценка необхо-

дима для решения диагностических вопросов и правильного при-

нятия экспертного решения по дальнейшей трудоспособности па-

циентов с ВБ. Ранее для выявления таких нарушений 

использовался метод физикального осмотра с качест венной оценкой 

восприятия холодового и теплового воздействия на кожные покро-

вы. В последние годы все более широкое применение находит метод 

количест венного сенсорного тестирования (КСТ), позволяю щий 

количественно оценить степень сенсорного де фицита различной 

модальности с определением порогов тепловой и холодовой чувст-

вительности, теп ловой и холодовой боли, ВЧ, в том числе в дисталь-

ных отделах верхних конечностей.

Цель исследования – изучение возможности количествен ной 

оценки сенсорных нарушений различной модаль ности при развитии 

ПН верхних конечностей у паци ентов, страдающих ВБ.

Материалы и методы. Исследование проводилось на базе кли-

ники НИИ медицины труда и включало 54 пациента с установлен-

ным диагнозом ВБ. Все лица мужского пола. Средний возраст обсле-

дованных составил 55,31 ± 8,21 года при среднем стаже работы 

в условиях воздействия локальной вибрации 25,6 ± 9,5 года. Из ис-

следования были исключены лица, которые мог ли иметь иную эти-

ологию ПН, в первую очередь стра дающие сахарным диабетом, 

злоупотребляющие алко голем и лекарственными препаратами, име-

ющие на следственную патологию. Помимо физикального невроло-

гического обследования всем пациентам про водили ЭНМГ, палле-

стезиометрию по стандартной методике на фиксированных 

среднегеометрических частотах 63, 125 и 250 Гц на приборе 

Вибротестер Вт-02–1 (МБН, Россия) и метод КСТ с помощью при-

бора TSA-II (Medoc, Израиль). Метод КСТ приме нялся для количе-

ственного исследования температур ной и болевой чувствительности. 

Вначале определялась температура адаптации между 30 и 32 °С, 

для измере ния порогов подавался нарастающий температурный 

стимул и регистрировался количественно измеренный индивидуаль-

ный порог чувствительности. С помощью опции виброанализатора 

измерялись пороги ВЧ на час тоте 100 Гц. Полученные результаты 

сравнива ли с нормативными показателями.

Результаты. Методом КСТ у пациентов с ПН виб рационного 

генеза было установлено повышение по рогов холодовой и тепло-

вой чувствительности с обеих сторон в 100 % случаев. Превышение 

порогов холодо вой боли выявлено у 74,7 % пациентов на правой 

руке и у 63,3 % – на левой. При этом отмечена значительная ва-

риабельность данного показателя у пациентов с ПН при ВБ. 

В то же время для показателей тепловой боли была характерна 

бо�льшая стабильность, выявлено по вышение порогов справа 
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у 87,2 % пациентов, слева – у 85,1 %. Исследование ВЧ на пальцах 

обеих верхних конечностей на частоте 100 Гц показало повышение 

порогов ВЧ справа у 68,6 %, слева – у 66,7 % пациентов без суще-

ственной разницы сторон.

Показатели ВЧ, полученные методом КСТ, были сопоставимы 

с результатами исследования ВЧ, полу ченными с использованием 

другой методики, которая давно применяется для оценки ВЧ 

при ВБ. У пациен тов с ВБ выявлены изменения в сторону повыше-

ния порогов ВЧ на обеих руках (справа на частоте 63 Гц у 74,4 % 

пациентов, 125 Гц – у 71,8 %, 250 Гц – у 51,3 %, слева на частоте 63 

Гц у 69,2 % пациентов, 125 Гц – у 64,1 %, 250 Гц – у 51,3 %) с неко-

торой разницей в сторо ну ухудшения показателей справа на частотах 

63 и 125 Гц.

Заключение. Результаты проведенного исследова ния позволяют 

говорить, что метод КСТ может быть использован для верификации 

нарушений темпе ратурной чувствительности при диагностике ВБ. 

По лученные результаты свидетельствуют о повышении порогов 

температурной чувствительности, холодовой и тепловой боли у па-

циентов с ПН вибрационного генеза, что может указывать на повре-

ждение рецепто ров и волокон С-типа и A-β-типа под воздействием 

вибрации.

Методы измерения ВЧ взаимно подтверждают по вышение 

порогов у большинства обследуемых с ПН вибрационного генеза, 

что указывает на повреждение A-β-типа волокон. При этом палле-

стезиометрия с ис пользованием более широкого частотного спек-

тра позволяет корректнее характеризовать наруше ние ВЧ.

Проведенные исследования позволяют говорить о том, что дан-

ный комплекс методов может быть использо ван для диагностики 

ПН вибрационного генеза в ус ловиях стационара для количествен-

ной оценки сен сорных нарушений различной модальности.

Влияние различных вариантов 

предоперационной подготовки на течение 

послеоперационного периода тимэктомии 

у пациентов с миастенией

О. В. Лапшина, Е. А. Антипенко, А. А. Кудреватых, 
В. А. Руин, А. В. Густов

Нижегородская государственная медицинская академия, 

Нижний Новгород

Введение. Тимэктомия улучшает прогноз у паци ентов с миасте-

нией при наличии тимомы. Однако вопросы ведения пациентов 

в предоперационном и послеоперационном периодах в настоящее 

время разработаны недостаточно, что приводит к большому коли-

честву послеоперационных осложнений.

Цель исследования – проанализировать течение послеопераци-

онного периода в зависимости от ведения пациентов в предопера-

ционном периоде.

Материалы и методы. Наблюдали 51 пациента в воз расте от 16 

до 65 лет с генерализованной формой ми астении, оперированных 

по поводу тимомы. Пациенты 1-й группы (n = 32) на этапе предо-

перационной подготов ки получали плазмаферез, 2-й груп пы (n = 

33) – кортикостероиды и плазмаферез. Группы были сопоставимы 

по полу, возрасту и клини ческой картине заболевания. Анализи-

ровали длитель ность ИВЛ (часы) и пребывания в ОРИТ (дни) 

после операции, частоту осложнений, возникших в после-

операционном периоде.

Результаты. В послеоперационном периоде дли тельность ИВЛ 

в 1-й группе составила 7,2 ± 0,2 ч, длительность пребывания 

в ОРИТ – 1,7 ± 0,3 дня. Во 2-й группе длительность ИВЛ составила 

6,1 ± 0,3 ч, длительность пребывания в ОРИТ – 1,9 ± 0,5 дня. По-

слеоперационные осложнения име лись у 2 пациентов 1-й группы.

Не отмечено связи течения послеоперационного периода и ги-

стологического строения удаленной ткани вилочковой железы.

Заключение. На этапе предоперационной подготов ки к удале-

нию тимомы у пациентов с генерализован ной миастенией предпоч-

тительно сочетание плазма фереза и кортикостероидной терапии.

Клинический случай ранней детской 

формы амиотрофии Верднига–Гоффмана

И. Г. Ларина
ГУ «Республиканская детская больница», Сыктывкар

Введение. В законе Российской Фе дерации от 21 ноября 2011 г. 

№ 323-ФЗ «Об основах охраны здоровья граждан в Российской 

Федерации» прописано, что к редким заболеваниям, относятся те, 

которые встречаются из расчета 1 на 10 тыс. лиц и реже.

Спинальная амиотрофия Верднига –Гоффма на наследуется 

по аутосомно-рецессивному типу. Впервые его описал Вердниг 

в 1891 г., затем в 1893 г. – Гофф ман. Частота случаев: 7 на 100 тыс. 

новорож денных и 1 на 100 тыс. населения в целом.

Цель исследования – описание клинической картины редкого 

за болевания у пациента с синдромом вялого ребенка.

Материалы и методы. Использовали данные истории болезни 

и клинического осмотра.

Описание случая. Ребенок П., 1 года 4 мес, поступил в отделение 

неврологии РДБ впервые, планово. Жалобы на грубую задержку мотор-

ного развития. Анамнез жизни: От первой фи зиологической беременно-

сти, роды срочные. Период новорожденности – без особенностей. В 1 

мес невро логически здоров. С 6 мес наблюдался у нев ролога с клиникой 

сегментарной цервикальной недо статочности. Курсы лечения каждые 

3 мес – без видимого эффекта.

Анамнез заболевания: С 4 мес, со слов матери, по явились подер-

гивания в пальцах рук, стали постепенно исчезать сухожильные 

рефлексы, начиная с ног. В свя зи с неэффективностью лечения обра-

тились к невро логу РДБ, при осмотре заподозрено нервно-мышеч ное 

заболевание. При обследовании в биохимическом анализе крови обна-

ружены минимально повышенные уровни КФК (590,7 Ед / л), КФК-МБ 

(26,3 Ед / л); по данным ЭНМГ – неврально- переднероговое пораже-

ние. В соматическом статусе патологии не об наружено. При невро-

логическом осмотре: ребенок в сознании. Общемозговых, менингеаль-

ных признаков нет. Голова обычной формы, объем груди 46 см, большой 

род ничок 1,5 × 1,5 см, пульсация не усилена. Глазные щели D = 

S. Зрачки симметричные, фотореакции (+), движения глазных яблок 

в полном объеме. Носогуб ные складки симметричные. Язык во рту 

по средней линии. Глотание, фонация не нарушены. Диффузная мы-

шечная гипотония выраженной степени, грубее в проксимальных 

отделах, D = S. Сухожильные реф лексы с ног отсутствуют, брюшные 

и карпорадиальные отсутствуют, сгибательно-локтевые снижены. 
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Пато логических стопных рефлексов нет. В пальцах рук постоянные 

фасцикуляции. Заметных атрофий на мо мент осмотра нет. Грубая 

вальгусная деформация стоп. Нарушений функции тазовых органов 

и явных нару шений чувствительности нет. При тракции за руки 

не подтягивается, голова запрокидывается. Опоры на ноги практи-

чески нет. При пассивном присажива нии сидит неуверенно с опорой 

на руки. Тянется к иг рушке, манипулирует ею. Эмоции живые, речь 

ле петная. Пароксизмальные нарушения мать отрицает.

При дополнительном обследовании выявлены минимальные повы-

шения показателей КФК (до 587,4 Ед / л), лактатдегидрогеназы 

(до 839,3 Ед / л). Ребенок осмотрен генетиком, по ре зультатам осмотра 

нельзя исключить спинальную амиотрофию Верднига–Гоффмана.

Заключение. По результатам анализа данных анам неза заболе-

вания, неврологического осмотра, допол нительных методов иссле-

дования ребенку поставлен диагноз спинальной амиотрофии Верд-

нига–Гоффмана, ранняя детская форма. Анализ крови 

на ДНК-диа гностику направлен в МГНЦ г. Москвы. Даны реко-

мендации по лечению: курсы нейрометаболической терапии, щадя-

щего массажа, респираторного ухода за ребенком.

Оптимальные сроки проведения 

электронейромиографического 

исследования у детей с острой 

нейропатией лицевого нерва

Е.В. Левитина1, Д.Г. Пичугов2, Е.В. Вахтина3

1 ГБОУ ВПО «Тюменский ГМУ» Минздрава России, 
2 Областная клиническая больница № 2, Тюмень
3 Областная клиническая больница № 1, Тюмень

Цель исследования – определение у пациентов детского воз-

раста с острой нейропатией лицевого нерва оптимальных сроков 

проведения ЭНМГ для выявления наиболее достоверных пока-

зателей, отражающих степень тяжести патологического процесса 

и вероятность полного восстановления пареза лицевой мускула-

туры.

Материалы и методы. Обследовано 22 пациента с острой нейро-

патией лицевого нерва в возрасте от 4 до 17 лет. Для оценки количе-

ственных нарушений функции лицевого нерва использовалась 

шкала Хауса–Бракманна (House–Brackmann). Распределение паци-

ентов в соответствии с данной шкалой было следующим: II степень 

пареза – 1 пациент, III степень пареза – 5 пациентов (2-я группа), 

IV степень пареза – 15 пациентов (1-я группа), V степень пареза – 

1 пациент. Всем больным проводилось динамическое ЭНМГ-иссле-

дование: первично с 1-го по 5-й дни заболевания и повторно после 

10-го дня от начала заболевания. Нейрофизиологическое исследо-

вание выполняли на электромиографе Nihon Kohden. Состояние 

двигательных аксонов лицевого нерва оценивали стандартным ме-

тодом стимуляционной ЭНМГ с отведением суммарных моторных 

потенциалов (М-ответов) накожными электродами. При исследо-

вании лицевого нерва по стандартной методике с отведением с кру-

говой мышцы глаза и с круговой мышцы рта определяли амплитуду 

М-ответа и латентность.

Результаты исследования. В первые дни заболевания (1–5-й 

дни) показатели М-ответа у пациентов 1-й группы (IV степень па-

реза по Хаусу–Бракманну) составили 0,08–0,76 мВ, у пациентов 2-й 

группы (III степень пареза по Хаусу–Бракманну) – 0,14–0,65 мВ. 

Разница показателей М-ответа в 1-й и 2-й группах пациентов не бы-

ла статистически достоверной. Показатели дистальной латентности 

в обеих группах также достоверно не различались. При повторном 

обследовании (после 10-го дня от начала заболевания) показатели 

М-ответа у пациентов 1-й группы составили 0,15–0,9 мВ, у пациен-

тов 2-й группы – 0,31–1,2 мВ. Кроме того, латентность выше нормы 

была выявлена у 7 (46,7 %) детей 1-й группы и только у 1 ребенка 

2-й группы. Таким образом, при первом обследовании идентичный 

показатель амплитуды М-ответа наблюдался как у детей с хорошей 

динамикой восстановления (до II степени), так и у пациентов с ме-

нее значимой динамикой (до III и IV степени в соответствии со шка-

лой). При повторном обследовании низкие значения амплитуды 

М-ответа наблюдались лишь у детей с парезом мимической муску-

латуры, восстановившимся к 3-й неделе заболевания до III и IV сте-

пени по шкале Хауса–Бракманна.

Выводы. Для выявления наиболее достоверных показателей, 

отражающих степень тяжести клинических проявлений нейропатии 

лицевого нерва и вероятность хорошего восстановления детей с па-

резом лицевой мускулатуры, целесообразно проведение ЭМГ-ис-

следования не ранее 10–15-го дня с момента заболевания, посколь-

ку ЭНМГ-изменения запаздывают относительно клинических 

симптомов патологии. Достоверным критерием, отвечающим дан-

ным требованиям, является амплитуда М-ответа.

Поздний дебют недифференцированной 

формы спинальной амиотрофии 

(клиническое наблюдение)

Е. Л. Лейдерман, В. А. Широков
ФБУН «Екатеринбургский медицинский научный центр 

профилактики и охраны здоровья рабочих промпредприятий» 

Роспотребнадзора, Екатеринбург

Атрофии и парезы, сопровождающиеся болевым синдромом, 

постоянно встречаются в практике невро логов. Реже врач имеет 

дело с безболевой формой моно пареза, что становится причиной 

позднего обращения пациентов.

Описание случая. Больной Л., 35 лет, находится под динамическим 

наблюдением в неврологической клинике с 2010 г.

Обратился в клинику в возрасте 31 года с жалобами на похудение 

и слабость правой ноги, неуверенность при ходьбе, частые падения 

из-за усиливающейся слабос ти в ноге, использование рук при подъеме 

по лестнице и вставании со стула, редкие боли в пояс ничном отделе 

позвоночника и правом коленном суставе.

Из анамнеза заболевания: Считает себя больным с 27 лет, когда 

родственники заметили, что он стал прихрамывать на правую ногу. 

После этого пациент отметил, что правое бедро уменьшилось в объеме. 

Чувствительных нарушений и болей не отмечал. Ам булаторно был 

поставлен диагноз: радикулопатия L5–S1 справа. После 2 курсов ле-

чения (нейроме таболическая, сосудистая терапия, электростимуля-

ция) отметил усиление слабости в ноге.

Семейный анамнез не отягощен. В возрасте 8 лет перенес закры-

тую черепно-мозговую травму с потерей сознания. Операции отрица-

ет. Вредных привычек нет.
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Черепные нервы – без особенностей. Выраженная атрофия 

мышц правой ягодичной области, бедра и голени, резкое снижение 

мышечной силы до 1–2 баллов, ограничение объема активных дви-

жений в суставах правой ноги из-за слабости мышц бедра, голени. 

Невозможность стоять на пятке и носке правой ноги. Поверхност-

ная и глубокомышечная чувствительность сохранена. Вер-

тебральный синдром не выражен. Сухожильные рефлексы с верхних 

конечностей живые, без разницы; с нижних конечностей: справа – 

отсутствуют ахиллов, колен ный, кремастерный, анальный, нижний 

брюшной рефлексы, слева – снижены ахиллов, анальный, ниж ний 

брюшной. Патологических рефлексов нет. Выяв ляются спровоциро-

ванные фасцикуляции в мышцах верхних и нижних конечностей, 

мышцах спины, груд ной клетки, а в мышцах правого бедра и голени – 

пери одические спонтанные фасцикулярные подергивания. Наблюда-

ется легкая субатрофия надлопаточных мышц более отчетливая 

справа.

По данным стимуляционной ЭНМГ регистриро вался аксональный 

тип поражения моторных волокон правого бедренного, большеберцово-

го и левого мало берцового нер вов. Показатели сенсорного ответа были 

в пределах нормы. Данные МРТ головного мозга, шейного, грудного 

и поясничного отделов позвоноч ника – в пределах нормы.

Отсутствие клинических признаков поражения пирамидного 

тракта на момент начала и в процессе развития заболевания позво-

лили исключить патологию мотонейрона I. Однако ввиду наличия 

атрофий, гипореф лекии и наличия аксональных моторных нарушений 

следовало провести дифференциальную диа гностику поражения пери-

ферических нервов (моторная полинейропатия), корешков (радикуло-

патия) и собс твенно периферического мотонейрона. Анализ имею-

щихся данных: медленная динамика развития процесса, 

асимметричность поражения, наличие выраженных атрофий и паре-

за мышц правой ноги, отсутствие нару шений всех видов чувствитель-

ности, отсутствие изме нений на МРТ поясничного отдела позвоноч-

ника, данные стимуляционной ЭНМГ (наличие аксонально го типа 

поражения моторных волокон, отсутствие сен сорных нарушений), – 

позволил предположить наличие поражения мотонейрона II на пояс-

ничном уровне и как проявление его поражения – фокальной формы 

спинальной амиотрофии (мономелической).

Через 1,5 года у пациента появились жалобы на слабость в левой 

ноге и руках. После про ведения стимуляционной ЭНМГ верхних и ниж-

них конечностей регистри ровались признаки генерализованного аксо-

нального поражения моторных волокон периферических нервов с при-

знаками вовле чения мотонейронов на шейном и поясничном уров нях.

В ноябре 2011 г. в Научном центре неврологии проведено игольча-

тое ЭМГ-обследование. Ис следовались четырехглавая мышца бедра 

слева и справа, передняя большеберцовая мышца справа, 1-я межко-

стная мышца кисти. Полученные данные соответство вали ЭМГ-кар-

тине, наблюдаемой при спинальной амиотрофии, но с рядом особенно-

стей, не характер ных для данной патологии. Выявлены признаки 

те кущего денервационного процесса во всех мышцах, более выражены 

справа. В проксимальной мышце справа сохранилось лишь небольшое 

число двигательных единиц в глу боких слоях мышцы, мышца находит-

ся в стадии де компенсации и замещается соединительной тканью. 

В остальных мышцах регистрируются потенциалы фасцикуляций, 

указыва ющие на нейрональный характер патологии, в мышцах слева 

выявлены гигантские ПДЕ (13 594 мкВ), свиде тельствующие о более 

раннем начале патологии, чем считает больной.

В июле 2012 г. пациент обследовался в невроло гической клинике 

в Милане, где дополнительно были проведены аутоиммунные тесты 

(ANA, ENA, ANCA, APCA, DNA нативная), исследование на наличие 

антител к глиадину, эндоми зию, трансглутаминазе, генетическое 

тестирование (мутации гена медь-цинк-зависимой супероксиддис-

мутазы), серологические тесты на нейроинфекции (исследование 

спинномозговой жидкости (IEF) и исследования антител к Borrelia). 

Результаты исследований отрица тельные. Патологических измене-

ний при МРТ голов ного мозга, спинного мозга, позвоночника не выяв-

лено. Показатели моторных и соматосенсорных вызванных потенци-

алов в пределах нормы. Из нейровизуализационных методов также 

проведена мультиспиральная КТ инте ресующего отрезка позвоноч-

ника с последующей мультиплоскостной реформацией, что позволило 

вы явить аномалию развития позвонков С7–Th5. По дан ным прове-

денного обследования было сделано заклю чение: нейрогенная амиотро-

фия, в которую вовлечены преимущественно нижние конечности, 

ассоциированная с признаками хронической денервации также 

и в верхних конечнос тях. Отсутствуют изменения чувствительно-

двига тельных путей (как периферических, так и централь ных). 

Снижение амплитуды М-ответа свидетельствует об аксональной 

моторной дегенерации. Такие резуль таты указывают на патологию 

мотонейрона II, генез которой гипотетически можно определить 

как первич ную дегенерацию. С учетом медлен ного развития необхо-

димо выполнить клинико-невро логический контроль и ЭНМГ / ЭМГ 

примерно через 6 мес.

Относительно нашего наблюдения считаем, что имеет место 

атипичный вариант медленного развития спинальной амиотрофии 

Кугельберга–Веландера, вероятно спо радический случай. В литера-

туре имеются данные о позднем начале заболевания. Указывается 

на ауто сомно-рецессивный тип наследования, а также на споради-

ческий характер заболевания. Двигательные нарушения характери-

зуются развитием атрофий и па резов в проксимальных отделах рук 

и ног, в мышцах плечевого и тазового пояса. Мышцы головы оста-

ются интактными. Наблюдается арефлекия, выходящая за зону 

развития атрофий и парезов.

Лекарственно индуцированная миастения

C. А. Лихачев, С. Л. Куликова, А. В. Астапенко, 
Е. Л. Осос, Т. Г. Гвищ

Республиканский научно-практический центр неврологии 

и нейрохирургии, Минск, Республика Беларусь

Введение. Миастения – аутоиммунное заболевание, клини-

ческие проявления которого обусловлены явлениями аутоагрессии 

с образованием антител, направленных к различным антигенным 

мишеням периферического нейромоторного аппарата. Поскольку 

в основе патогенеза за болевания лежит нарушение нервно-мышеч-

ной пере дачи, некоторые лекарственные средства (ЛС), оказы вая 

влияние на работу синапсов, способны вызывать декомпенсацию 

симптомов миастении. В литературе описано немало случаев, когда 

на фоне приема меди каментов по поводу имеющихся сопутствую-

щих забо леваний возникала декомпенсация существующей миасте-

нии, либо развивался дебют заболевания.

Цель исследования – анализ собственных наблюдений лекар-

ственно индуцированной миасте нии.
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Материалы и методы. Работа проведена на базе Республикан-

ского миастенического центра ГУ «РНПЦ неврологии и нейрохи-

рургии». Проанализированы слу чаи лекарственно индуцированной 

миастении за период с 2007 по 2013 г. Для подтверждения диагно-

за миастении использовали данные клинической картины (син-

дром патологической мышечной утомляемости), наличие декре-

мента амплитуды М-ответа по данным ЭМГ, определение антител 

(АТ) к ацетилхоли новым рецепторам (АХР) и фармакологические 

про бы. Степень тяжести заболевания оценивали по 5-балльной 

шкале MGFA Clinical Classification.

Результаты. Из 1078 пациентов, состоящих на учете в Республи-

канском миастеническом центре на 1 декаб ря 2013 г., зарегистриро-

вано 13 случаев лекарственно индуцированной миастении. ЛС, 

спровоцировавшими дебют заболевания, яви лись солифенацин, 

цетрореликс, сибазон (2 случая) и хлорпротиксен. Ухудшение тече-

ния миастении на блюдалось на фоне приема азитромицина, 

ципрофло ксацина (2 случая), сульфата магния (3 наблюдения) 

и тамсулозина.

Приводим собственное клиническое наблюдение, когда ЛС 

спровоцировало дебют миастении.

Пациент Б., 1939 г. р., обратился в Республиканский миастени-

ческий центр в 2010 г. для уточнения диагноза. Из анамнеза стало 

известно, что мужчина страдает добро качественной гиперплазией 

предстательной железы (ДГПЖ), по поводу чего в течение 3 мес по-

лучал солифенацин в дозе 10 мг ежедневно. Спустя 20 дней после от-

мены препарата появились жалобы на выраженное наруше ние глота-

ния, речи, слабость мышц шеи, опущение века. По поводу данных 

жалоб был госпитализирован в стационар по месту жительства, где 

на основании особенностей клинической картины, положительного 

прозеринового теста был установлен диагноз: миасте ния, впервые 

выявленная, 4б класс тяжести, с преи мущественным поражением 

глоточно-лицевой мус кулатуры. На фоне использования высоких доз 

глюкокортикостероидов (ГКС) (пульс-терапия метил преднизолоном 

1000 мг в / в капельно, № 5) и антихоли нэстеразых ЛС (АХЭЛС) сим-

птомы миастении были купированы в течение 7 дней. В последующие 

3 года наблюдения за пациентом рецидивов симптомов мышечной 

слабости не наблюдалось, не было необхо димости в использовании 

АХЭЛС. Уровень АТ к АХР в период ремиссии составил 0,41 нмоль / л, 

что соот ветствует норме (< 0,45 нмоль / л) или критериям серонега-

тивной миастении.

Обсуждение. В инструкции по применению солифенацина зна-

чится, что данное ЛС противопоказано при миастении. Однако 

пациент ранее не имел симп томов мышечной слабости. Таким 

образом, можно предположить, что солифена цин, являясь М-холи-

ноблокатором, спровоцировал симптомы заболевания. Решение 

вопроса, является ли данный миасте нический эпизод аутоиммун-

ным состоянием или по бочным действием солифенацина, требует 

дальнейше го наблюдения за состоянием пациента и динамикой 

титра АТ к АХР. В пользу аутоиммунного состояния свидетельству-

ет хороший ответ на ГКС-терапию. Од нако дебют миастении после 

использования нового ЛС, блокирующего работу нервно-мышеч-

ного синап са, быстрое купирование симптомов, отрицательный тест 

на АТ к АХР, отсутствие рецидива симптомов мышечной слабости 

за последующие 3 года наблюде ния позволяют думать о лекарствен-

но индуцирован ном миастеническом эпизоде. Также при детальном 

изучении инструкции по использованию данного ЛС установлено, 

что после однократного введения 10 мг С-меченого солифенацина 

спустя 26 дней было обна ружено 69,2 % радиоактивности в моче 

и 22,5 % в фе калиях. Таким образом, несмотря на развитие симпто-

мов миа стении спустя 20 дней после его отмены, существует высокая 

вероятность взаимосвязи этих явлений.

Дебют миастении с миастенического криза на фо не введения 

сибазона наблюдался у 2 пациенток, имеющих в анамнезе симптомы 

мышечной слабости в виде преходящей диплопии, слабости конеч-

ностей, которые были неверно расценены неврологами как со-

матоформная вегетативная дисфункция. Назначение седативных 

препаратов привело к развитию дыхатель ной недостаточности, 

потребовавшей ИВЛ. После ку пирования миастенического криза 

в обоих случаях пациентки нуждались в длительной патогенетиче-

ской терапии.

Развитие преходящих симптомов мышечной сла бости в виде 

птоза и офтальмопареза на фоне приема хлорпротиксена является 

одним из возможных ослож нений использования данного ЛС, 

предусмотренных инструкцией по его применению. Сложнее объ-

яснить развитие птоза на фоне приема цетрореликса (регрес-

сировавшего после его отмены), который относится к антагонистам 

гонадотропин-рилизинг-гормона и ис пользуется для экстракорпо-

рального оплодотворения. Ни в одной инструкции по применению 

данного ЛС не описано возможное влияние на нервно-мышечную 

передачу.

Случаи усугубления течения заболевания на фоне приема ази-

тромицина, ципрофлоксацина и сульфата магния описаны в лите-

ратуре, в связи с чем данные ЛС относятся к препаратам с ограни-

ченным применением у пациентов с миастенией. Сложно объяснить 

деком пенсацию симптомов заболевания на фоне приема тамсуло-

зина, который относится к группе α-адрено блокаторов. Приводим 

клиническое наблюдение.

Па циент С., 1949 г. р., имел однократный миастенический эпизод 

в виде птоза и офтальмопареза в 2002 г., который был купирован ко-

ротким курсом ГКС и АХЭЛС. В те чение последующих 10 лет отмечал 

стойкую безме дикаментозную ремиссию. В 2012 г. пациенту был на-

значен тамсулозин по поводу ДГПЖ в средней тера певтической дозе. 

Спустя 2 нед от начала приема воз ник рецидив симптомов миастении 

в виде диплопии и офтальмопареза. Уровень АТ к АХР в сыворот ке 

крови составил 0,46 нмоль / л (норма < 0,45 нмоль / л). Тамсулозин был 

отменен. С учетом отсутс твия эффекта от монотерапии АХЭЛС 

к лечению были добавлены ГКС. Симптомы заболевания рег рессировали 

в течение 3 мес. Известно, что тамсулозин избирательно блокирует 

постсинаптические α1A-адрено рецепторы гладких мышц предстатель-

ной железы, шейки мочевого пузыря и простатической части урет ры. 

Данный вид рецепторов отсутствует в скелетной мускулатуре, 

что затрудняет трактовку взаимосвязи симптомов миастении и при-

ема тамсулозина. Возмож но, обострение заболевания явилось совпаде-

нием, а не следствием использования данного ЛС. Однако от повтор-

ного назначения пациенту тамсулозина воз держались.

Заключение. На фармацевтическом рынке ежегод но появляет-

ся большое количество новых ЛС. Неко торые из них, влияя на нерв-

но-мышечную передачу, могут быть потенциально опасными для па-

циентов с миастенией. В связи с этим назначение дополнительной 

лекарственной терапии требует от врача тщательного изучения 

инструкций по применению ЛС и наблюде ния за течением миасте-

нии на фоне их использования.
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Разработка эффективной системы 

для диагностики делеций и дупликаций 

при мышечной дистрофии 

Дюшенна / Беккера

А. Н. Логинова, Н. В. Комарова, А. В. Поляков
ФГБУ «Медико-генетический научный центр», Москва

Миодистрофия Дюшенна – одно из самых распространенных 

нервно-мышечных заболеваний, встречающееся с частотой 1:3500 

новорожденных мальчиков. Это заболевание обусловлено мутаци-

ями в гене дистрофина (DMD) и характеризуется ранним началом 

(2–5 лет), прогрессирующей мышечной сла бостью, атрофией 

и псевдогипертрофией проксималь ных мышц. Нередко заболевание 

сопровождается кардиомиопатиями и нарушением интеллекта. 

Боль ные умирают на 2–3-м десятилетии, как правило, от ды-

хательной и сердечной недостаточности.

Существует аллельная форма заболевания – мио дистрофия 

Беккера, характеризующаяся более позд ним началом заболевания 

и более мягким течением. Клинически разделенные 2 заболевания – 

миодист рофия Дюшенна и миодистрофия Беккера – генети чески 

являются единой формой миодистрофии Дю шенна / Беккера (Д / Б).

По данным литературы, в 60 % случаев мутации, приводящие 

к миодистрофии Д / Б, представляют собой про тяженные делеции 

(от 1 до нескольких десятков экзонов), в 30 % – точковые мутации, 

в 10 % – дупли кации.

Однако из-за большого размера гена DMD, а также ограниче-

ний применяемых методов молекулярно-генетическая диагностика 

значительно затруднена. В настоящее время стандартным методом 

исследования является детекция 27 «горячих экзонов» гена DMD, 

позволяющая выявлять около 98 % всех крупных делеций. Детек-

цию дупликаций гена DMD и анализ носительства делеций у род-

ственниц больного до настоящего времени не проводи. Целью 

нашей работы была разработка методов количественного анализа 

дупликаций и деле ций гена DMD и определение частоты дуплика-

ций в выборке больных миодистрофией Д / Б из России. Для реше-

ния поставленной задачи нами был разработан количе ственный 

метод на основе специфической лигазной реакции. С помощью 

данного метода мы проанализировали данные 237 больных миоди-

строфией Д / Б, у которых не обнаружено делеций «горячих экзо-

нов». Среди 191 больного делеции и дупликации в гене DMD 

не обнаружены. Дуп ликации выявлены у 37 пациентов. Делеции 

не «горячих экзонов» обнаружены у 9 больных. Таким образом, 

дупликации обнаружены в 6 % случаев, что совпадает с данными 

литературы. Кроме того, данный метод позволяет выявлять деле-

ции / дуплика ции у женщин, что позволяет определить носительст-

во мутаций в гене DMD.

Подозрение на хроническое течение 

клещевого боррелиоза

Р. В. Магжанов, Р. А. Ибатуллин, В. Ф. Туник
Башкирский государственный медицинский университет, Уфа

Цель исследования – оценка возможности диа г ностики хрони-

ческого течения клещевого боррелио за (КБ) согласно существую-

щим критериям.

Материалы и методы. Проанализированы 12 клинических слу-

чаев с подозрением на хроническое течение КБ у больных, прохо-

дивших обследование и лечение у невролога Республиканской 

клинической больницы (РКБ) (г. Уфа) в 2010–2014 гг. Средний 

возраст больных составил 43,4 ± 12,2 года. Из 12 пациентов было 8 

(66,7 %) женщин, 4 (33,3 %) мужчины. Все больные отмеча ли укус 

или укусы клещей в прошлом, давностью от 1 до 20 лет и более. 

Лишь у 5 больных были указания на перенесенный острый КБ. 

На перенесенный ост рый клещевой энцефалит указывали еще 4, 

однако лабораторное подтверждение забо левания у них либо отсут-

ствовало, либо были титры отрицательные. У остальных 3 пациентов 

не было ука заний на отчетливый острый период болезни. Всем 

боль ным проводили иммуноферментный анализ (ИФА) крови 

на КБ, в 3 (25 %) случаях отмечены положи тельные реакции крови 

в незначительных концентра циях (IgM или IgG). Люмбальная пунк-

ция была про ведена у 6 (50 %) больных, в остальных случаях получен 

отказ на предложенную процедуру.

Результаты. Ведущими синдромами при обращениях к невро-

логу явились: сочетание энцефалопатии и по ли- / радикулонейропа-

тии (n = 5), поли- и / или мононей ропатия (n = 3), энцефалопатия (n 

= 1), астено-веге тативный синдром (n = 2). У 1 больного наблюдал-

ся синдром паркинсонизма. По данным анализа ликвора лишь в 1 

случае было отмечено небольшое повышение уровня белка (до 0,66 

г / л). Проведенный ИФА ликво ра на КБ ни в одном случае не дал 

положительного результата. В 7 случаях был проведен курс антиби-

отикотерапии (цефтриаксон), в 4 из которых отмечен умеренный 

положительный эффект. В 3 случаях эффект от лечения не установ-

лен. В данной группе больных обращал на себя внимание случай 

пациентки с повторными обращени ями и госпитализациями в ста-

ционар.

История болезни. Пациентка К., 19 лет, заболевание развива-

лось постепенно, с 2009 г., когда впервые возникло опущение левого 

века, через некоторое время появились наруше ния глотания, речи, 

возникла слабость лицевой мус кулатуры. В прошлом были укусы 

клещей, последний в 2008 г. Пациентка клещевую эритему отрицала. 

Не однократно проводился курс стационарного лечения в РКБ, вклю-

чая гормональную терапию (пульс-тера пия), антибиотикотерапию. 

Субъективно состояние несколько улучшалось. Однако неврологически 

со хранялась стойкая симптоматика. Течение заболева ния стацио-

нарное, с периодами ухудшения состояния. В августе 2013 г. больная 

вновь обратилась к неврологу с жалобами на нарушение речи, голоса, 

глотания, за крывание век, частую головную боль, шаткость 

при ходьбе, общую слабость, боли в лопаточных областях, в мышцах 

голеней. В анамнезе: криптогенный сепсис в 18-дневном возрасте, 

анемия, миокардит в 2006 г. Менструации регулярные с 14 лет. 

Больная была гос питализирована в неврологическое отделение РКБ. 

При осмотре отмечено: состояние удовлетворительное, недоста-
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точность питания (масса тела 39 кг). Кожные покровы бледные. 

В легких везикулярное дыхание, хрипов нет. Частота дыхания 18 

в минуту. АД 100 / 60 мм водн.ст. Пульс 64 уд. / мин. Язык суховат. 

Живот умеренно болезнен в эпи гастральной области. Мочеиспуска-

ние, стул не наруше ны. Двусторонний птоз, больше слева. Моноку-

лярный нистагм. Гипотрофия жевательных мышц, снижение их силы 

до 4 баллов. Двусторонний прозопарез более выраженный слева. Ги-

потрофия и фасцикуляции под бородочных мышц. Отмечает попер-

хивание при еде. Гипотрофия языка больше слева. Фасцикуляции 

язы ка. Объем движений языка ограничен. Голос тихий. Речь смазан-

ная. Диффузная мышечная гипотония. Глу бокие рефлексы Д = S, 

с рук – невысокие, коленные – умеренно живые, ахилловы оживлены. 

Патологических стопных знаков нет. Сила мышц рук и ног в прокси-

мальных отделах конечностей снижена до 4 баллов. В позе Ромберга 

неустойчива. Координаторные пробы выполняет с легкой интенцией. 

Чувствительность не нарушена. Проведено обследование. Общий 

анализ кро ви: лейкоциты – 5,4 × 109 / л, эритроциты – 4,59 × 1012 / л, 

гемоглобин – 115 г / л, Скорость оседания эритроцитов 7 мм / ч. Глю-

коза крови 4,0 ммоль / л. Общий анализ мочи, биохимический анализ 

крови – без патологии. Анализ крови на сифилис, ВИЧ, вирусный 

гепатит В – отри цательный. Результаты электрокардиографии: 

синусовая аритмия; частота сердечных сокращений 60–74 / мин, 

умеренные нарушения реполяризации в передне-пе регородочой обла-

сти левого желудочка. Результаты эхокардиог рафии: пролапс мит-

рального клапана I степени. Рентгенография органов грудной клет-

ки, УЗИ органов брюшной полости особенностей не выявило. Данные 

МРТ: очаговые изменения правой лобной и затылочной долей с обеих 

сторон по типу демиелинизации, без на копления контрастного ве-

щества. Повторное прове дение исследования не выявило какой-либо 

динамики процесса. Результаты ЭНМГ: аксонопатия ма лоберцовых, 

лицевых, подъязычных нервов. Данные повторного исследования лик-

вора: бес цветный, прозрачный; белок – 0,41–0,66 г / л, цитоз – 4–12 

клеток / мкл. Исследование крови и ликвора на клещевой энцефалит 

показало отрицательные результаты. ИФА ликвора на КБ также 

отрицательный. Повторное проведение ИФА кро ви на КБ разными 

тест-системами показало отрицательный ответ по IgG и положи-

тельный по IgМ. Поставлен диагноз: нейроборрелиоз, III стадия, 

энцефалополи нейропатия с преимущественной вовлеченнос тью кра-

ниальных нервов (III, V, VII, IX, X, XII), боль ше слева, двусторонний 

глубокий прозопарез, бульбарный синдром, легкий периферический 

тетра парез, умеренная вестибулоцеребеллярная недостаточ ность, 

первично хроническое течение.

Заключение. Таким образом, в дифференциальной диагностике 

хронических полинейропатий необходи мо исключение этиологи-

ческой роли возбудителя КБ. Во всех представленных наблюдениях, 

включая пос ледний случай, отсутствовали основные лабораторные 

критерии хронического нейроборрелиоза. В большин стве случаев 

клинические признаки поражения ПНС или ЦНС были минималь-

ными и сопровождались астеновегетативными симптомами. Подоб-

ные состо яния специалисты часто расценивали как функ-

циональные. Отсутствие основных критериев хро нического КБ 

в виде плеоцитоза и интратекального синтеза антител к B. burgdorferi 

не исключают нейро боррелиоз (Н. С. Баранова и др., 2010). Поста-

новка диагноза в таких случаях во многом проводится кли нически 

при условии хронического или медленно прогрессирующего течения 

заболевания, а также с уче том эпидемиологического анамнеза.

Дифференциально-диагностический 

алгоритм при подозрении на синдром 

карпального канала у взрослых

А. А. Маслак1, С. С. Никитин2, Н. А. Супонева3, 
С. Г. Приписнова4

1 ФГБ ЛПУ «Лечебно-оздоровительный центр Министерства 

иностранных дел России»; 
2 ФГБУ «НИИ общей патологии и патофизиологии»; 

3 ФГБУ «Научный центр неврологии»; 
4ФГУП «Центральный научно-исследовательский институт 

травматологии и ортопедии им. Н. Н. Приорова», Москва

Введение. Жалобы пациентов на онемение и покалывание 

(парестезии) в области кисти в практике нев ролога встречаются 

достаточно часто. Синдром карпального канала (СКК) – наиболее 

распространенная форма туннельной нейропатии, диагностика 

которой и по сей день вызывает трудности в клинической прак тике. 

Классическими симптомами СКК считают парестезии в зоне ин-

нервации срединного нерва (СН) с захватом первых 3 пальцев 

и радиальной половины безымян ного пальца, усиливающиеся 

в ночное время и нару шающие сон пациентов. Тем не менее суще-

ствует большая вариабельность клинической симптоматики СКК, 

например, боль и парестезии могут проявляться в запястье или пол-

ностью во всей кисти, иногда рас пространяются в проксимальном 

направлении до локтя или еще реже в плечо. Несмотря на высокую 

чувстви тельность и специфичность клинических проявлений СКК, 

вариабельность симптоматики в популяции обусловливает необхо-

димость проведения таким па циентам ЭНМГ. Комплек сное исполь-

зование соответствующих методик ЭНМГ позволяет определить 

уровень поражения перифери ческого нейромоторного аппарата 

в подавляющем большинстве случаев.

Цель исследования – составить и апробировать дифферен-

циально-диагностический алгоритм у пациентов со спорным диаг-

нозом СКК, клиническая картина которого не полностью соответ-

ствует критериям кли нического диагноза СКК Американской 

ассоциации нервно-мышечной и электродиагностической меди-

цины (AANEM) пересмотра 2002 г.; на собственном клиническом 

материале определить и сравнить выяв ляемость наиболее распро-

страненных патологий (но зологических единиц), сходных по сим-

птомам и тече нию с СКК.

Материалы и методы. Отбор пациентов для дифференциально-

диагнос тического поиска проводился из лиц, амбулаторно обращав-

шихся в кабинет ЭНМГ поликлиники МИД России с направитель-

ным диагно зом СКК. В группу исследования входили пациенты, 

имевшие клиническую картину, которая лишь частич но соответст-

вовала клиническим критериям AANEM. Например, онемение 

беспокоило только в 1 из первых 4 пальцев кисти, а согласно перво-

му клиническому критерию включения AANEM подоб ная симпто-

матика должна быть минимум в 2 из первых 4 пальцев. А также 

симптомы онемения и покалывания были постоянными с момента 

возник новения и не усугублялись во сне, статичной позой и много-

кратными повторяющимися движениям руки. Болевой синдром 

тоже имел «нетипичную» локализа цию и преобладал в зоне прокси-

мальнее запястья. Обследованные пациенты не имели таких забо-

леваний, как сахарный диабет, гипотиреоз, системные заболе вания 
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соединительной ткани, отрицали травмы и хи рургические вмеша-

тельства в области шейного отдела позвоночника и верхних конеч-

ностей, химио- и луче вую терапию.

Таким образом, в исследование вошло 60 пациен тов, каждому 

из которых ЭНМГ проводилась на обеих руках (120 кистей). Среди 

обследованных было 42 жен щины (84 кисти) и 18 мужчин (36 ки-

стей) в возрасте от 25 до 75 (в среднем 55) лет. Основой для состав-

ляемого алгоритма дифференциальной диагностики послужил 

протокол исследования нейропатии СН, предложен ный D. C. Preston 

и B. E. Shapiro (1998), который был скорректирован нами в части 

игольчатой ЭМГ в целях расширения дифференциаль но-

диагностического поиска.

Исследовали проводящую функцию сенсорных и моторных 

волокон срединного и локтевого нервов (ЛН), причем СН и ЛН 

были тестированы на всем протяжении, включая стимуляцию в точ-

ке Эрба. Для СН ответы регистрировались с m. abductor pollicis brevis, 

для ЛН – с m. abductor digiti minimi; во всех случаях по стандартной 

схеме анализировали М-ответ, F-вол ны. Игольчатую ЭМГ прово-

дили в случае снижения амплитуды (Амп) М-ответа m. abductor 

pollicis brevis свыше 30 % от нижней границы нормы (4 мВ), а также 

в случае исключения поражения проксимальнее запяс тья. При об-

наружении денервационных изменений исследовали мышцы, по-

лучающие иннервацию от проксимальных ветвей СН (m. flexor carpi 

radialis, m. pronator teres, m. flexor digitorum superficialis), а так же мыш-

цы, иннервируемые ЛН, исходящим из кореш ка С8-Тh1 (m. first 

dorsal interosseus, m. flexor digitorum profundus, m. flexor carpi ulnaris), 

и параспинальные мышцы на уровне С7-Th1.

Диагноз СКК подтверждался согласно электро-

нейрофизилогическим критериям AANEM для СКК пересмотра 

2002 г., рекомендованным к использованию в клинических иссле-

дованиях для обеспечения вос производимости результатов. Син-

дром круглого про натора диагностировали при наличии блока 

проведе ния при стимуляции СН выше локтя и при наличии денерва-

ционных изменений в m. flexor digitorum super ficialis. Диагноз шейной 

радикулопатии ставили при выявляемости F-волн по СН и ЛН ниже 

50 % и реги страции денервационных изменений в m. ab ductor pollicis 

brevis, m. first dorsal interosseus, m. pa raspinalis C7-Th1. Диагноз плече-

вой плексопатии медиального и латерального пучков подтверждал-

ся снижением Амп М-ответов и сенсорных ответов СН и ЛН, выяв-

лении денервационных изменений в m. ab ductor pollicis brevis, m. first 

dorsal interosseus, m. flexor digitorum superficialis и отсутствии денерва-

ции в m. pa raspinalis muscle C7-Th1.

Для подтверждения установленного уровня пора жения в соот-

ветствующих случаях проводили МРТ шейного отдела позвоночни-

ка, УЗИ СН и плечевого сплетения.

Результаты. Из 60 обследованных пациентов электронейрофи-

зиологическим критериям СКК AANEM соответствовало 46 паци-

ентов, из них у 34 был двусто ронний СКК (68 кистей), а у 12 паци-

ентов признаки СКК были выявлены с 1 стороны (12 кистей). У 2 

пациентов на 1 руке был диагностирован синдром круг лого прона-

тора. В 7 случаях выявлены признаки односторонней шейной ради-

кулопатии С8-Тh1 с де нервационным процессом в соответствующих 

мыш цах. У 2 пациентов была выявлена плечевая плексопатия с во-

влечением медиального и латерального пучков на 1 руке. У 3 паци-

ентов (3 кисти, так как жалобы были односторонние) при ЭНМГ 

не выявили нарушений проводимости по нервам, описанным 

в протоколе при наличии симптомов, в том числе и при повторном 

исследовании через 6 нед. МРТ шейного отдела у этих пациентов 

не показала значимых дегенератив ных изменений межпозвонковых 

дисков и позвонков, УЗИ выявило признаки медиального эпикон-

дилита.

Такие нозологии, как рефлекторная симпатическая дистрофия, 

ишемическая мономелическая нейропа тия, описанные в литературе 

как возможные причины изучаемого клинического симптомокомп-

лекса, не бы ли диагностированы в представленной выборке.

Заключение

• СКК является самой частой причиной жалоб на онемение 

и / или парестезии в области кисти. В 2 / 3 случаев СКК имеет двусто-

роннюю локализа цию. Вторая по частоте причина – корешковая 

дис функция уровня С8-Th1. Гораздо реже встречаются плечевая 

плексопатия и синдром круглого пронатора.

• Используемый в работе ЭМГ-алгоритм позво ляет успешно 

проводить диагностику СКК, разграничивая с другими патологиями 

СН и соответствующих сегментов шей но-плечевого сплетения.

• В дифференциальной диагностике СКК УЗИ яв ляется ком-

плементарным методом относительно ЭНМГ.

Молекулярно-генетическая диагностика 

и частота заболевания врожденной 

мышечной дистрофии (мерозинзависимой) 

в России

Т. Б. Миловидова, Е. Л. Дадали, Г. Е. Руденская, 
А. В. Поляков

ФГБУ «Медико-генетический научный центр», Москва

Введение. Врожденные мышечные дистрофии (ВМД) представ-

ляют собой группу нервно-мышечных заболеваний, характеризую-

щихся тяжелой гипотони ей, мышечной слабостью и контрактурами. 

Заболева емость ВМД оценивается как 7 на 1 000 000, причем вклад 

врожденной мышечной дистрофии, мерозин зависимой (ВМД1А), 

составляет в 30–50 % случаев ВМД в европейских странах. Однако 

точная частота ВМД1А и частота носительства данного заболевания 

на данный момент не определены. К фенотипу ВМД1А приводят 

мутации гена LAMA2, кодирующему α
2
-цепь мерозина, который 

принимает участие в межклеточ ном взаимодействии, развитии не-

рвов и миграции шванновских клеток. Классический фенотип 

ВМД1А проявляется дефицитом мерозина при иммуногисто-

химическом исследовании, патологическими симпто мами мышеч-

ной дегенерации, фиброзом и характер ными изменениями белого 

вещества головного мозга. Ген LAMA2 расположен на длинном 

плече хромосомы 6, покрывает 633.43 kb и состоит из 64 экзонов, 

что де лает молекулярно-генетическую диагностику ВМД1А трудо-

емкой, длительной и дорогостоящей.

Цель исследования – определение частоты ВМД1А и носи-

тельства данного заболевания, разработка дешевых и быстрых 

способов молекулярно-генетической диа гностики ВМД1А в отяго-

щенных семьях.

Материалы и методы. В исследование включены 26 се мей с ди-

агнозом ВМД1А. Поиск мутаций осущест вляли методом прямого 

автоматического секвениро вания по Сенгеру, как с прямого, так 
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и с обратного праймеров, на приборе ABI Prism 3100 (Applied 

Biosystems) с использованием протокола фирмы-про изводителя. 

В качестве матрицы для секвенирования использовали фрагменты 

ДНК, полученные после проведения ПЦР с использованием ориги-

нальных олигонуклеотидных праймеров. Анализ результатов секве-

нирования осуществляли с помощью программ Chromas и BLAST 

(http: //www.ncbi.nlm. nih.gov/blast).

Разработку системы детекции частых мутаций гена LAMA2 

осуществляли методом мультиплексной ПЦР с последующей ре-

стрикцией.

Для определения частоты ВМД1А использовали ДНК 1000 

здоровых неродственных человек, прожи вающих на территории 

России.

Результаты. В результате исследования 26 пробан дов с ВМД1А 

мутации в гомо- или гетерозиготном состоянии были выявлены в 21 

случае, что составляет 81 %. Определен спектр мутаций гена LAMA2 

у россий ских больных. Примечательно, что были выявлены частые 

мутации гена LAMA2: с. 2049_2050delAG (ех 14), составляющая 

9,5 %, c. 7536delC (ех 54), составляющая 19 %, и c. 7732C > T (ех 55), 

составляющая 7,1 %. На основании этих и мировых данных были 

вы браны 6 мутаций, описание которых многократно встречается 

в литературе, была разработана система детекции частых мутаций 

гена LAMA2, информатив ность которой составила не менее 35,6 %.

С помощью данной системы был проведен поиск частых мута-

ций гена LAMA2 у 1000 здоровых неродс т венных человек. В резуль-

тате исследования выявлены 2 мутации в гетерозиготном состоянии. 

Про ведена оценка частоты заболеваемости ВМД1А и час тоты гете-

розиготного носительства ВМД1А.

Заключение. У настоящей работы есть прямое прак тическое 

применение. У 21 из 26 пробандов с ВМД1А подтвержден клиниче-

ский диагноз. Определен спектр мутаций гена LAMA2 у российских 

больных. Выявлены частые мутации гена LAMA2, что позволило 

создать эффективную систему молекулярно-генетической диагно-

стики ВМД1А в отягощенных семьях. Также в рамках данной рабо-

ты впервые установлены заболе ваемость ВМД1А и частота гетеро-

зиготного носитель ства в России.

Алгоритм клинической и лабораторной 

диагностики различных форм 

митохондриальных энцефаломиопатий

М. Ф. Мир-Касимов, И. А. Иванова-Смоленская, 
С. Н. Иллариошкин, А. В. Сахарова, Р. П. Чайковская, 

Т. С. Гулевская
ФГБУ «Научный центр неврологии», Москва

Цель работы – анализ особенностей алгоритма об следования 

и постановки диагноза у взрослых паци ентов, страдающих митохон-

дриальными энцефало миопатиями (МЭ) с полиморфной невроло-

гической симптоматикой.

Материалы и методы. Обследованы 49 пациентов, из них 31 

женщина и 16 мужчин (средний возраст от 18 до 67 лет), с предполо-

жительным диагнозом МЭ. Использовали следующие методы: 

оценку неврологического статуса, оп ределение уровня лактата и пи-

рувата в крови, ЭКГ, ЭхоКГ, электроэнцефалографию (ЭЭГ), мульти-

модальные вызванные потенциалы (ВП), ЭНМГ, МРТ головного 

мозга, молекулярно-генетический анализ, комплексное морфоги-

стохимическое и ультраструктурное иссле дование биоптатов мышц.

Результаты. В 15 слу чаях диагностированы синдромы: MERRF 

(Myoclonus Epilepsy with Ragged-Red Fibers) – миокло нус-эпилепсия 

с рваными красными волокнами (8344A→G, 8356T→C) – 3 случая, 

MELAS (Mitochon drial Encephalomyopathy, Lactic Acidosis) – 

митохонд риальная энцефаломиопатия, лактатацидоз и инсульто-

подобные эпизоды (3243A→G) – 3 случая, NARP (Neuropathy, 

Ataxia, Retinitis Pigmentosa) – нейропатия с атаксией и пигментным 

ретинитом (8993T→G) – 1 случай, Кернса–Сэйра (делеции мт-

ДНК) – 8 случаев, все верифицирован ные данными ДНК-анализа. 

В зависимости от формы МЭ неврологическая симптоматика была 

представ лена преимущест венно головной болью, снижением крат-

ковременной и долговременной памяти, ин сультоподобными эпи-

зодами, миоклонус-эпилепсией, постурально-кинетическим тремо-

ром рук, вестибуло атактическим синдромом, нейросенсорной 

тугоухос тью, гипотрофией мышц туловища и конечностей, сниже-

нием толерантности к физической нагрузке. В 15 случаях выявлено 

повышение уровней лактата и пирувата в крови и их соотношения 

до и после на грузки.

При проведении ЭКГ в 4 случаях выявлены нару шения внутри-

желудочковой проводимости, а в 1 слу чае – синдром ранней репо-

ляризации желудочков. При ЭхоКГ в 13 случаях выявлен пролапс 

митраль ного клапана I степени, в 2 случаях – митральная ре-

гургитация I–II степени, в 1 случае – недостаточность митрального 

клапана до II степени. В 1 случае – точеч ный мембранозный дефект 

межжелудочковой пере городки и 1 случае – невыраженный гипо-

кинез перед не-перегородочного и переднего сегментов в среднем 

отделе левого желудочка.

У части пациентов выявлен ряд информативных данных ЭЭГ, 

ВП и ЭНМГ, что обосновывает важ ность включения электронейро-

физиологических методов в алгоритм обследования пациентов 

с предпола гаемыми МЭ. При ЭЭГ были выявлены: 1) диффузные 

изменения биоэлектрической активности мозга – в 22 случаях; 2) 

локальные группы медленных волн при гипервентиляции – в 5; 3) 

эпилептифор мная активность – в 8. При исследовании мультимо-

дальных ВП получены следующие результаты: 1) соматосенсорные – 

снижение периферических, шейно-стволовых и корковых отве тов – 

в 14 случаях; 2) зрительные – снижение амплитуды ответов – в 9; 3) 

акустико-стволовые – нару шение функции стволовых структур 

на периферичес ком и медулло-понтинном уровне – в 12; 4) когни-

тивные ВП (Р300) – снижение объема оперативной памяти – в 23 

случаях. При проведении ЭНМГ выявлены: 1) первично-мышечный 

уро вень поражения – в 32 случаях; 2) денервационно-ре-

инервационный процесс – в 6. При МРТ головного мозга были 

обнаружены следующие изме нения: 1) гипоплазия мозолистого 

тела – в 2 случаях; 2) очаги измененного МР-сигнала в коре височ-

ных долей с распространением на теменные доли с нали чием гипер-

интенсивного сигнала в режиме Т1 в коре височных долей – в 2; 3) 

множественные оча ги повышенной интенсивности МР-сигнала 

в режиме Т2 и Т2 d-f в белом веществе обоих полушарий – в 2; 4) 

дегенеративный процесс мозжечка – в 1 случае.

При морфогистохимическом исследовании био п татов мышц 

во всех случаях обнаружены морфологи ческие и гистохимические 

признаки, подтверждающие диагноз МЭ: 1) положительный фено-
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мен RRF при окрас ке Гомори трихром; 2) краевое расположение 

сукци натдегидрогеназы (СДГ), цитохром-С-оксидазы (ЦО) 

и NADH-тетразолийредуктазы, что соответствует субсарколеммаль-

ному расположению митохондрий, а также полное отсутствие ЦО 

или СДГ-реакции в час ти мышечных волокон.

При электронной микроскопии выявлены: 1) кон центрация 

под сарколеммой аномальных митохонд рий; 2) разрушение внутрен-

ней структуры и вакуоли зация матрикса митохондрий; 3) пролифе-

рация митохондрий: появление митохондрий разных разме ров и форм 

с уплотненным матриксом; 4) в ряде слу чаев – в митохондриях 

паракристалли ческие включения.

Заключение. Верификация диагноза МЭ требует проведения 

тщательного дифференциального диагно за с другими нейродегене-

ративными заболеваниями. В данных случаях должен применяться 

системный подход, выходящий за рамки стандартного неврологи-

ческого алгоритма обследования.

Корректная и четкая диагностика МЭ может способствовать 

своевременному назначению адекватного лечения. Знание совре-

менного алгоритма диагностики МЭ может ус корить активное 

вмешательство врача на ранних эта пах заболевания и расширить 

терапевтический арсе нал.

Исследование тактильной 

чувствительности при помощи 

монофиламентов Семмес–Вейнштейна 

в практике врача-невролога

И. Г. Михайлюк, Н. Н. Спирин, Е. В. Сальников
ГБОУ ВПО «Ярославская государственная медицинская академия» 

Минздрава России

Цель исследования – оценка диагностической цен ности иссле-

дования порога чувства легкого прикосно вения при помощи моно-

филаментов Семмес–Вейн штейна в практике врача-невролога.

Материалы и методы. Исследование включило 30 здоровых 

доброволь цев в возрасте от 21 до 60 лет (39,9 ± 10,9) – 16 мужчин 

и 14 женщин; 20 лиц с клинически подтвержден ным синдромом 

карпального канала (СКК) в возрасте от 26 до 46 лет (34,3 ± 4,7) – 10 

мужчин и 10 женщин, а так же 60 линейных крыс в возрасте от 1 го-

да до 3 лет: 30 самцов и 30 самок.

Во всех группах оценивали порог чувства легкого прикоснове-

ния при помощи набора монофиламентов Семмес–Вейнштейна 

производства Patterson Medical (США): у людей – в области дисталь-

ных фаланг обеих кистей, у крыс – в области подушечки обеих пе-

редних лап. У людей дополнительно проводили исследова ние так-

тильной чувствительности при помощи мягкой кисти, широко 

используемой при рутинном невроло гическом осмотре.

Результаты. В ходе исследования нами установлено, что в груп-

пе здоровых лиц, у крыс, а также у лиц с СКК вне зоны иннервации 

срединного нерва во всех возрастных группах пороговые значения 

чувства легкого прикосновения лежат в зоне нормальной чувстви-

тельности (согласно инструкции производите ля монофиламентов); 

при этом у лиц с СКК в зоне иннервации срединного нерва выхо-

дили за данные пределы и находились в зоне снижения чувства 

легкого прикосновения.

Отмечено статистически значимое (p < 0,05) повы шение поро-

га чувства легкого прикосновения у здоро вых добровольцев в млад-

шей возрастной группе (21–30 лет) по сравнению со старшей (51–

60 лет). У крыс также отмечено подобное статистически значимое 

(p < 0,05) повышение порога чувства легкого прикос новения в груп-

пе годовалых крыс, по сравнению с трехгодовалыми.

В группе лиц с СКК вы явлено статистически значимое (p < 0,001) 

повышение порога чувства легкого прикосновения в зоне иннер вации 

срединного нерва. Изменений чувствительнос ти при помощи мягкой 

кисти в данной группе выявить не удалось.

Статистически значимых гендерных различий по роговых зна-

чений тактильной чувствительности не выявлено ни в одной из ис-

следуемых групп.

Выводы. Исследо вание порога чувства легкого прикосновения 

при по мощи набора монофиламентов Семмес–Вейнштейна явля-

ется стандартизированным, легко воспроизводи мым методом, по-

зволяющим обнаружить минимальные расстройства чувствитель-

ности, не выявляемые дру гими рутинными методами.

Получаемые данные при использовании этого метода не зави-

сят от пола, но зависят от возраста. При увеличении возраста увели-

чивается порог так тильной чувствительности, что также было 

подтверж дено экспериментом на крысах, однако эти возрастные 

изменения не затрудняют диагностику патологии пе риферической 

нервной системы при помощи данного метода.

Электронейромиография при впервые 

выявленных заболеваниях системы крови

Т. А. Московская, Т. В. Жбрыкунова, К. А. Панюшин, 
Ю. М. Потапкина

Центр функционально-диагностических исследований ФГКУ 

«Главный военный клинический госпиталь имени академика 

Н. Н. Бурденко» Минобороны России, Москва

С внедрением в клиническую практику ЭНМГ появилась до-

полнительная возможность объективной диагностики поражения 

периферических нервов. Исследование включает оценку проводи-

мости моторных и сенсорных воло кон нервов.

Нами проведено электрофизиологическое обсле дование 32 

пациентов с впервые выявленными забо леваниями системы крови. 

Обследовались пациенты преимущественно с лимфопролифера-

тивными забо леваниями: хроническим лимфолейкозом, болезнью 

Кастельмана, фолликулярной лимфомой, лимфомой Ходжкина, 

диффузной В-крупноклеточной лимфо мой, лимфоплазмацитарной 

лимфомой, а также паци енты с множественной миеломой, остры-

ми миелобласт ными лейкозами, апластической анемией, хрони-

ческим миелобластным лейкозом, врожденной многофактор ной 

тромбоцитофилией.

Среди обследованных 23 мужчины и 9 женщин в возрасте от 19 

до 80 лет. Всем больным проводилось нейрофизиологическое иссле-

дование на элекромио графе Viking IV (Nicolet, США). Протокол 

обследова ния включал: 1) исследование моторных потенциалов 

(М-ответов) срединного, локтевого, большеберцового, малоберцо-

вого нервов; 2) исследование сенсорных ответов (С-ответов) локте-

вого, срединного, икронож ного, поверхностного малоберцового 

нервов. Обсле дование проводили стандартными методами сти-
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муляционной ЭНМГ с использованием накожных электродов. 

Оценивали дистальную латентность, амплитуду М- и С-ответов, 

скорость моторного и сенсорного проведения. Проводили ЭНМГ 

при первой госпитализации (впервые выявлен ное заболевание) 

и последующих госпитализациях в динамике (на фоне лечения).

При первичном исследовании выявлены отклоне ния электро-

физиологических показателей от нормы у 13 (40,7 %) пациентов. 

Выявлены сен сорные, моторные, моторно-сенсорные нарушения 

по полиневритическому типу, а также мононевропатии и мультимо-

ноневропатии аксонального, демиелини зирующего и смешанного 

характера.

Изменения электропроводящей функции перифе рических нервов 

большинства пациентов носили гене рализованный, диффузный, сим-

метричный характер, преобладали в нервах нижних конечностей 

и соответс т вовали полиневритическому типу поражения у 8 (61,5 %) 

па циентов. Из них изолированное симметричное поражение сенсор-

ных волокон наблю далось у 5 (63 %) пациентов, комбинированное 

сен сорно-моторное – у 3 (в 37 %). Среди этих пациентов демиелини-

зирующее поражение выявлено у 25 %, аксональное – у 25 %, смешан-

ное аксонально-де мие линизирующее – у 50 % больных.

У 5 больных были выявлены изолированные мо ноневропатии 

и множественные мононевропатии различных нервов (38,5 % вы-

явленных изменений). У 3 из этих пациентов мононевропатии со-

путствовали сенсорному полиневритическому поражению.

Таким образом, при впервые выявленных заболе ваниях систе-

мы крови отмечено преобладание поли невритического поражения 

сенсорных волокон нервов конечностей аксонально-демиелинизи-

рующего типа. Среди обследованных 5 пациентов имели сопутс-

твующие заболевания, которые могли способствовать нарушению 

функций ПНС: 1) рак прямой кишки, 2) рак желудка, 3) рак моче-

вого пузыря, 4) состояние после острой почечной не достаточности, 

5) сахарный диабет.

Повторно было обследовано 12 пациентов на фоне терапии, 

которая проводилась согласно международ ным протоколам в зави-

симости от нозологической принадлежности заболевания. Практи-

чески все паци енты обследовались после проведения курсов 

полихи миотерапии через 17 дней – 3 мес. Семь (58 %) пациентов 

характеризовались изначально нормальными электрофизиологи-

ческими данными. У 5 пациентов ЭНМГ-показатели не изменились, 

у 2 – по явились признаки легкой демиелинизирующей сенсорной 

полиневропатии, у 2 имело место локальное демиелинизирующее 

поражение нервов в местах типичных туннелей (1 – с по ражением 

малоберцового нерва в области головки ма лоберцовой кости, 1 – 

с поражением локтевого нерва в кубитальн6ом канале). Среди па-

циентов с выявлен ными при первичном исследовании изменения-

ми периферических нервов (n = 5; 42 %) у 2 сохрани лись прежние 

электрофизиологические показатели. У 3 пациентов отмечено 

снижение скоростных пока зателей по сенсорным волокнам в ди-

стальных отделах относительно 1-го обследования (в 1 случае – так-

же по моторным волокнам), у 2 – присоединение полиневритиче-

ских сенсорных нарушений к исход ным мононевропатиям.

Таким образом, у 42 % повторно обследованных на фоне лече-

ния больных отмечено появление патоло гических изменений 

или ухудшение исходно нарушен ных электрофизиологических по-

казателей. Преобладает снижение скорости проведения по сенсор-

ным волокнам в дистальных отделах длинных нервов конечностей – 

изменения демиелинизирующего характера по поли невритическому 

типу. Одна пациентка с первоначально демиелинизирующими на-

рушениями была обследова на трижды – постоянно отмечалось 

дальнейшее сниже ние скоростных показателей.

Анализ полученных при ЭНМГ-исследовании данных позво-

ляет говорить о высокой частоте поражения ПНС у больных с впер-

вые выявленными заболеваниями сис темы крови даже без клини-

ческих проявлений нейропа тии (40,7 % пациентов при первичном 

обследовании). Патологические изменения носят нозологически 

неспе цифичный характер и представлены преимущественно 

(61,5 %) полиневритическим поражением сенсорных волокон не-

рвов конечностей смешанного аксонально- демиелинизирующего 

типа. Также наблюдались моно невропатии и мультимононевропа-

тии. При повторных обследованиях на фоне лечения в 42 % случаев 

отмечено ухудшение электрофизиологических показателей отно-

сительно первичных данных или возникновение пато логических 

изменений при исходно нормальных. Наибо лее часто отмечалось 

диффузное замедление скоростных показателей сенсорных волокон 

нервов конечностей, т. е. проявления демиелинизации.

Поражение нервной системы у гематологических больных 

при первичном ЭНМГ-исследовании (впер вые установленный ди-

агноз) связано с самим заболе ванием и чаще всего может быть 

рассмотрено как паранеопластическая реакция, реже – как инфиль-

трация или компрессия нервов. При повторных ЭНМГ-иссле-

дованиях на фоне нейротоксичной терапии частота выявления из-

менений и их выраженность нарастают.

Метод ЭНМГ позволяет выявить факт поражения нервов 

и уточнить его характер, локализацию и сте пень, а также оценить 

динамику процесса при повтор ных тестированиях. ЭНМГ является 

единственным объективным методом исследования данной патоло-

гии. Выявление поражения нервов дает основания для назначения 

адекватной терапии, что в значитель ной степени улучшает качество 

жизни пациента, поз воляет избежать или уменьшить риск осложне-

ний в виде моторных и сенсорных нейропатий.

Комплексный подход к дифференциальной 

диагностике нетравматических 

заболеваний плечевого сплетения

М. Л. Новиков1, Д. С. Дружинин2, В. А. Буланова2, Т. Э. Торно1

1 ГУЗ Ярославской области «Клиническая больница скорой 

медицинской помощи им. Н. В. Соловьева», Ярославль;
2 кафедра нервных болезней ГБОУ ВПО «Ярославская государственная 

медицинская академия»

Введение. Заболевания периферических нервов являются одной 

из важных проблем современной нейрохирургии и неврологии. Акту-

альность оптимизации диагностики данной патологии обусловлена 

потерей трудоспособности, болевым синдромом, снижением социаль-

ной адаптации у пациентов с брахиоплексопатиями. Наиболее часто 

в клинической практике встречаются травматические поражения пле-

чевого сплетения. В данной работе приведены наблюдения за пациен-

тами с повреждением плечевого сплетения, не связанным с травмой.

Цель исследования – оценка частоты и клинико-нейрофизио-

логических особенностей нетравматических поражений плечевого 

сплетения.
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Материалы и методы. Из 264 пациентов, обратившихся к ней-

рохирургу с клинической картиной повреж дения плечевого сплете-

ния (за 3-летний период), на долю нетравматических повреждений 

пришлось 6,8 % (n = 18), среди которых были пациенты в возрасте 

от 15 до 65 лет. Всем пациентам проводилось исследование методом 

стимуляционной ЭНМГ и игольчатой ЭМГ, а также по показани-

ям – УЗИ плечевого сплетения, МРТ шейно-грудного отдела позво-

ночника, рентгенография грудной клетки.

Результаты. В структуре нетравматических брахио плексопатий 

выявлены следующие подгруппы.

1. Повреждение плечевого сплетения, обусловленное лучевой 

терапией, выявлено у 22,2 % (n = 4) пациентов, из них 1 случай 

лимфогранулематоза, 3 – аденокарциномы молочной железы. Доза 

облучения составляла 6000–7000 рад. Во всех наблюдениях присут-

ствовали сенсорные нарушения, развившиеся в среднем через 5,8 

мес после облучения, парез мышц плечевого пояса (у 1 пациента – 

глубокий парез проксимальной мускулатуры, который сочетался 

с синдромом Горнера на одноименной стороне, у 2 – умеренный, 

у 1 – легкий). Все пациенты жаловались на чувство жжения в руке 

вне связи с движением, в 1 случае имел место симптом Тиннеля 

с подключичной области. Данные ЭМГ указывали на локальный 

денервационный процесс с наличием спонтанной активности, пре-

имущественно за счет положительных острых волн. Ультразвуковые 

методы позволяли оценить изменение эхогенности стволов плече-

вого сплетения с гиперэхогенными тяжами, а также увеличение 

периферических лимфатических узлов в 2 случаях. В патологиче-

ский процесс в 50 % (n = 2) была вовлечена изолированно надклю-

чичная часть плечевого сплетения, в 1 случае – над- и подключичная 

(также с вовлечением ткани легких) и в 1 случае – надключичная 

часть в сочетании со спинномозговыми нервами и корешками. 

За период наблюдения все пациенты отмечали частичное восстанов-

ление функции.

2. Злокачественная опухоль, прорастающая в нижний ствол 

плечевого сплетения из I ребра, наблюдалось у  5,5 % (n = 1). Кли-

ническая картина была представлена плегией мышц кисти и пред-

плечья, умеренным парезом, мучительными болями в области кисти 

и в надключичной области, деформацией лучезапястного и пястно-

фаланговых суставов, утратой чувствительности. Симптоматика 

развивалась в течение 3 мес и сопровождалась интенсивными боля-

ми в пораженной конечности. Опухоль была диагностирована 

по результатам МРТ шейного отдела позвоночника. По данным 

ЭМГ полная денервация в коротких мышцах кисти, частичная – 

в мышцах предплечья, сенсорный ответ отсутствовал. Информацию 

о гистологической структуре опухоли получить не удалось.

3. Компрессия стволов плечевого сплетения псевдо аневризмой 

подключичной артерии у пациентки 72 лет – 5,5 % (n = 1) после 

использования центрального венозного катетера. Развитие сенсор-

ных и моторных нарушений, связанных с поражением стволов 

плечевого сплетения, возникло после удаления венозного катетера, 

который, вероятно, привел к повреждению оболочки артерии и раз-

витию псевдоаневризмы подключичной артерии с компрессией 

первичных стволов. Однако, нельзя исключить и ятрогенного по-

вреждения плечевого сплетения самой иглой. По данным стимуля-

ционной миографии были выявлены признаки частичного блока 

проведения при стимуляции из точки Эрба и легко выраженные 

денервационные изменения в мышцах плеча и предплечья. Сила 

в мышцах руки восстановилась в течение 2,5 мес после резекции 

аневризмы.

4. Синдром выходного отверстия – 38,8 % (n = 7). Острая ком-

прессия стволов плечевого сплетения выявлена в 1 случае, хрони-

ческая – в 6. Причинами оказались: гиперплазированный попереч-

ный отросток С7-позвонка, по данным УЗИ и рентгенографии 

грудной клетки, в 42,2 % (n = 3), косто-клавикулярный синдром (n 

= 1), компрессия между пучками передней и средней лестничных 

мышц, при гипертрофии последних – в 42,2 % (n = 3). В 57,2 % (n 

= 4) присутствовала сильная боль в надключичной области как в по-

кое, так и при пассивном подъеме руки вверх, в 42,8 % (n = 3) – 

только при попытке движения в конечности. В 1 наблюдении у па-

циента развилась острая, позиционно-обусловленная компрессия 

стволов плечевого сплетения после оперативного вмешательства 

на позвоночнике с восстановлением функции конечности за 3-ме-

сячный срок, в остальных случаях присутствовал фактор повышен-

ной нагрузки на мышцы плечевого пояса с хронической болью, 

онемением в конечности, слабо выраженными атрофиями мышц 

плечевого пояса. Важную роль в диагностике принадлежит ЭНМГ, 

выявляющей блок проведения с точки Эрба.

5. Метаболическая плексопатия – 20 % (n = 3). Среди 345 скри-

нинговых ЭНМГ-исследований при сахарном диабете проксималь-

ная диабетическая амиотрофия с вовлечением плечевого сплетения 

выявлена в 0,86 % (n = 3). Все случаи на фоне декомпенсации са-

харного диабета сопровождались атрофиями мышц плечевого поя-

са. По данным игольчатой ЭМГ регистрировались признаки уме-

ренных текущих денервационных изменений мышц плечевого 

пояса, снижение амплитуды моторного и сенсорного ответов, уве-

личение латентности F-волн. Субъективные нарушения чувстви-

тельности при этом были незначительны. Обычно все пациенты 

сообщали о наличии боли и жжения в дистальных отделах конечно-

сти с постепенным распространением на проксимальные отделы. 

Во всех случаях процесс был асимметричным, с менее выраженной 

симптоматикой со стороны 2-й конечнос ти. Нами не отмечено 

взаимосвязи между длитель ностью течения сахарного диабета и вы-

раженностью амиотрофий. Дифференциальный диагноз проводили 

с нейрональным поражением и миелопатией.

6. Рецидивирующая невралгическая амиотрофия Персонейд-

жа–Тернера – 6,6 % (n = 1). Под наблюдением находился пациент 

43 лет. В течение 4 лет возникали боль и жжение в области шеи, 

лопатки, дельтовидной области и правой руки со слабым эффектом 

терапии карбамазепином и НПВП. Постепенно присоединилась 

слабость в проксимальных мышцах с атрофиями. В анамнезе – ча-

стые ангины, артериальная гипертензия. По данным игольчатой 

ЭМГ выявлена спонтанная активность в виде потенциалов фибрил-

ляций и положительных острых волн, умеренно выраженный де-

нервационно-реиннервационный процесс. Сенсорный ответ в ди-

стальных отделах конечности интактный. По данным МРТ 

шейного отдела позвоночника данных, подтверждающих наличие 

миелопатии и корешкового поражения, не получено.

В ходе исследования не было выявлено подтверж денных слу-

чаев наследственной брахиоплексопатии, изолированного инфек-

ционного и токсического поражения плечевого сплетения и «повре-

ждения при подъеме тяжести», описанных в литературе.

Заключение. В структуре патологии плечевого сплетения на долю 

нетравматического повреждения приходится 6,8 % с наибольшим 
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распространением синдрома выходного отверстия (38,8 %), лучевого 

повреждения (22,2 %) и метаболической плексопатии (20 %).

Фармакотерапия спинальной амиотрофии. 

Клинический случай

А. С. Носко, А. Л. Куренков, В. П. Зыков
ГБОУ ДПО «Российская медицинская академия последипломного 

образования» Минздрава России; 

ФГБУ «Научный центр здоровья детей», Москва

Введение. Среди ряда наследственных заболеваний с дебю том 

в детском возрасте спинальная амиотрофия (СА) является одним 

из самых распространенных. Заболе ваемость СА составляет 1 

на 10 000 новорожденных, частота носительства 1:50. Последние 

20 лет ознаме новались значительными открытиями в области ней-

робиологии и генетики СА, а также проведением ряда исследова-

ний, направленных на изучение фармаколо гических агентов, по-

зволяющих уменьшить прогрес сирование симптоматики СА. 

Изучение ведется по не скольким направлениям: увеличение вре-

мени жизни (выживаемости) мотонейронов, увеличение мышечной 

массы, повышение транскрипции SMN протеина, генная терапия 

и лечение стволовыми клетками. Использо вание вальпроевой кис-

лоты, гидроксиуреи и фенил бутирата не показали какой-либо 

значимой эффек тивности. В то же время применение препаратов 

β-агонистов, в частности сальбутамола, позволяет значительно 

улучшить показатели миометрии, объем форсирован ного выдоха 

(ОФВ) и повысить результаты тестирова ния произвольной двига-

тельной активности.

Материалы и методы. Анализ клинического случая лечения 

сальбутамолом в течении 6 мес пациент ки А., 7 лет, страдающей 

СА 3-го типа. Оценка результа тов лечения проводилась по шкале 

Северная Звезда (North Star), разработанной Центром нейромы-

шечных заболеваний им. Дубовитца (Великобритания). Пока-

затели ФОВ соответствовали возрастной норме как в начале лече-

ния, так и при контрольном обследо вании – через 6 мес терапии. 

Также перед назна чением сальбутамола, затем через 3 и 6 мес 

лече ния пациентке проводили ЭКГ для контроля частоты сердеч-

ного ритма.

Клинический случай. Пациентка А., 7 лет. Диагноз: СА 3-го типа. 

Диагноз подтвержден генетически (обнаружена гомозиготная делеция 

гена SMN 1) и поставлен в возрасте 7 лет. Жалобы на быс трую утом-

ляемость, невозможность наравне со сверс тниками быстро бегать 

и прыгать, участвовать в спор тивных играх. При осмот ре обращает 

внимание, что при движениях девочка использует «приемы Говерса». 

В неврологическом статусе: отсутствие ахилловых рефлексов, сниже-

ние коленных рефлексов, снижение силы в проксимальных группах мышц 

и мышцах перо неальной группы до 4 баллов. Отмечается ограничение 

пассивного объема тыльного сгибания стоп до 20°. Оценка по шкале 

Северная Звезда составила 27 / 34, скорость вставания с пола соста-

вила 6 с, бег на 10 м – 15 с. По результатам ЭКГ: ритм синусовый, 

частота сердечных сокращений (ЧСС) 92 в мин.

Пациентке назначен сальбутамол 6 мг / сут, до за разделена на 3 

приема в соотношении 2:3:1. Дли тельность терапии составила 6 мес. 

За это время, на 3-м и 6-м месяце терапии, были проведены контроль-

ные осмотры и ЭКГ. Изменений ЧСС не отмечено.

Результаты осмотра через 3 мес: оценка по шка ле Северная Звезда 

составила 29 / 34, скорость встава ния с пола – 4 с, бег на 10 м – 13 с.

Итоговый осмотр по результатам 6 мес лече ния показал значи-

тельное улучшение по сравнению с результатами первичного обследо-

вания: увеличение оценки по шкале Северная Звезда с 27 / 34 до 31 / 34. 

Также значительно увеличились скорость подъема с пола: с 6 

до 3 с и увеличилась скорость бега (с 15 до 10 с). Таким образом, мы 

получили результаты, сравнимые с данными литературы.

После 6 мес приема сальбутамол был отменен. Через 3 мес был 

проведен контрольный осмотр – отрицательной динамики не отмече-

но. При по явлении отрицательной динамики по результатам пос-

ледующих осмотров терапия сальбутамолом будет возобновлена 

в первоначальной дозировке.

Заключение. Таким образом, сальбутамол целесообразно рас-

сматривать как препарат выбора, позволяющий замедлить прогрес-

сирование клинической симптома тики СА. Механизм действия, 

эффективность и протокол лечения требуют дальней шего изучения 

в рамках серьезных клинических иссле дований.

Обоснованность длительного клинико-

нейрофизиологического наблюдения 

за пациентами после синдрома Гиейна–Барре

М. А. Пирадов, Н. А. Супонева, Д. А. Гришина, Н. Г. Савицкая
ФГБУ «Научный центр неврологии», Москва

Цель исследования – проведение регулярного длительного 

клинического и нейрофизиологического обследования пациентов, 

перенесших синдром Гийена–Барре (СГБ).

Материалы и методы. Пятнадцать пациентов (8 женщин и 7 

мужчин; медиана (МЕ) возраста на момент включения в исследо-

вание – 51 год), перенесших тяжелые формы острой воспалитель-

ной демиелинизирующей полинейропатии (n = 12; 80 %) и аксо-

нальных форм СГБ (n = 2; 20 %), были обследованы в динамике 

через 3 (1-я группа), 5 (2-я группа) и более 7 лет назад (3-я группа). 

Срок наблюдения > 5 лет. В день осмотра пациентам проводили 

неврологический осмотр по шкалам Neuropathy Impairment Score 

(NIS) и Medical Research Council Scale for Muscle Strength (MRC); 

оценку выраженности болевого синдрома по визуальной аналого-

вой шкале боли (ВАШ); стимуляционную ЭНМГ по стандартной 

методике (J. Kimura, 2001) с исследованием смешанных, двигатель-

ных и чувствительных нервов (n.n. medianus, ulnaris, peroneus, 

peroneus superficialis, tibialis и n.suralis); биохимический анализ 

крови.

В остром периоде диагноз СГБ устанавливался на основании 

критериев ВОЗ (1993), форма заболевания – согласно классифи-

кации R. Hadden (1998); всем пациентам своевременно (до 2 нед 

от начала заболевания) была проведена патогенетическая тера-

пия – плазмаферез с эксфузией плазмы от 160 до 250 мл / кг.

Результаты. В ходе исследования было отмечено увеличение 

встречаемости чувствительных нарушений и болевого синдрома 

у пациентов с давностью заболевания > 5 лет (в 3-й группе), 

а также усиление выраженности болей у данной категории боль-

ных: медиана баллов по шкале NIS и ВАШ во 2-й группе соста-

вила 9 и 1 соответственно, тогда как в 3-й группе – 16 и 2 соот-
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ветственно, однако без статистической разницы (p > 0,05). 

При этом оценка двигательной сферы у пациентов на разных 

сроках наблюдения по шкале MRC была равной (медиана баллов 

80 во всех 3 группах).

Оценка ЭНМГ-параметров исследования периферических 

нервов у пациентов после СГБ на разных сроках наблюдения выя-

вила увеличение частоты регистрации отклонений от нормы отдель-

ных нейрофизиологических параметров в 3-й группе пациентов 

по сравнению со 2-й группой (p > 0,05). У данной категории больных 

чаще регистрировались увеличение терминальной латентности 

дистального М-ответа (МЕ 3,3 и 3,7 мс во 2-й и 3-й группах соответ-

ственно), снижение амплитуды S-ответа (МЕ 19 и 11,5 мкВ во 2-й 

и 3-й группах соответственно) и сенсорной СРВ на кис ти (МЕ 55,5 

и 51 м / с во 2-й и 3-й группах соответственно) по n. medianus; сни-

жение амплитуд S-ответов по n.n. peroneus superficialis (МЕ 3,8 и 0 

мкВ во 2-й и 3-й группах соответственно) и suralis (МЕ 4,5 и 0 мкВ 

во 2-й и 3-й группах соответственно); а также увеличение частоты 

выявления блока проведения возбуждения по n. peroneus в типичном 

месте его компрессии (7 и 12 % во 2-й и 3-й группах соответствен-

но). Таким образом, у пациентов с катамнезом заболевания > 5 лет 

(3-я группа) по данным ЭНМГ-обследования было отмечено ухуд-

шение проводящей функции срединного и малоберцового нервов, 

а также чувствительных нервов ног.

Несмотря на то, что выявленные в ходе настоящего клинико-

нейрофизиологического обследования изменения в виде увеличе-

ния встречаемости чувствительных нарушений и болевого синдро-

ма у пациентов после СГБ в отдаленном периоде (катамнез 

заболевания > 5 лет) не были достоверными, они потребовали 

уточнения. При детальном анализе анамнестических данных и ре-

зультатов лабораторного обследования было установлено, что более 

половины пациентов 3-й группы наблюдались по месту жительства 

с диагнозом: остеохондроз позвоночника, в четверти случаев у них 

впервые при биохимическом анализе крови в день осмотра была 

выявлена гипергликемия > 7 ммоль / л (т. е. нельзя было исключить 

наличие впервые выявленного сахарного диабета или преддиабета), 

каждый 4-й не отрицал факта злоупотребления алкоголем; а 1 па-

циент в течение > 5 лет принимал статины в связи с наличием ги-

перлипидемии и атеросклероза. При этом в 2-й группе доля боль-

ных с вышеуказанными сопутствующими заболеваниями была 

значительно ниже. Следует отметить, что более чем в четверти 

случаев по анамнестическим сведениям причину относительного 

ухудшения состояния пациентов 3-й группы установить не удалось: 

остальные анализируемые показатели биохимического анализа 

крови, взятого в день осмотра, оказались в норме, а дополнитель-

ных лабораторных обследований в рамках настоящего исследова-

ния не проводилось.

Заключение. СГБ характеризуется монофазным самоограничи-

вающимся течением с хорошим прогнозом восстановления и край-

не редкими рецидивами. Тем не менее пациенты вне зависимости 

от перенесенной формы и тяжести заболевания, степени восстанов-

ления нарушенных функций требуют длительного клинико-нейро-

физиологического наблюдения в целях раннего выявления и кор-

рекции присоединившихся сопутствующих заболеваний, таких 

как эндокринная патология, остеохондроз позвоночника, экзоген-

ные интоксикации и др., отрицательно влияющих на состояние 

периферического нейромоторного аппарата.

Компьютерная паллестезиометрия 

и термосенсометрия в диагностике 

сенсорной формы хронической 

воспалительной демиелинизирующей 

полинейропатии

Т. Е. Попова, Н. А. Шнайдер, М. М. Петрова, 
Е. А. Кантимирова, К. А. Газенкампф

ГБОУ ВПО «Красноярский государственный медицинский 

университет им. проф. В. Ф. Войно-Ясенецкого» Минздрава России

Хроническая воспалительная демиелинизирующая полинейро-

патия (ХВДП) входит в группу дизиммун ных нейропатий. Зачастую 

ХВДП про текает под маской криптогенной сенсорной полинейро-

патии. Около 20 % из недиагностированных полинейропатий со-

ставляет ХВДП. Частота встреча емости ХВДП в Великобритании, 

Австралии, Италии, Японии и США составляет 0,8–9,0 на 100 000 

населе ния. Патогенез ХВДП остается до конца невыясненным, 

но связан с вовлечением Т-клеточного звена иммуни тета с наруше-

нием гемато-неврального барьера, экс прессией туморнекротизиру-

ющего фактора, интерлей кинов, цитокинов, интерферонов, а также 

с участием гуморального иммунитета. Клинические формы ХВДП 

включают синдром Льюиса–Сам нера (приобретенная мультифо-

кальная демиелинизи рующая сенсорно-моторная нейропатия), 

предоминан тную сенсорную ХВДП, дистальную приобретенную 

демиелинизирующую сенсорную нейропатию, ХВДП с поражением 

ЦНС. Классическая картина ХВДП проявляется мо торными нару-

шениями, преобладающими над чувст вительными, со слабостью 

в проксимальной или дис тальной мускулатуре конечностей, выпа-

дением или снижением сухожильных рефлексов. Моторная форма 

имеет более тяжелое течение. Поражение краниальных нервов 

и бульбарные нарушения развиваются в 10–20 % случаев. Сенсорная 

форма проявляет ся наруше ниями вибрационной и температурной 

чувствительнос ти, болью и редко диагностируется на начальной 

стадии, что сказывается на отсутствии своевременной патогенети-

ческой терапии и неуклонном прогресси ровании патологического 

процесса. Одним из ранних признаков при сенсорной форме ХВДП 

на этапе, ког да наиболее эффективна медикаментозная коррекция, 

являются нарушение вибрационной чувствительности за счет пора-

жения толстых сенсорных волокон Аβ-типа, поскольку доказано, 

что данный вид чувствительности может снижаться уже задолго 

до воз никновения других признаков нейропатии, а также нарушение 

температурной чувствительности. В насто ящее время в диагностике 

ХВДП используются такие методы, как стимуляционная ЭМГ, био-

псия нерва и исследование цереброспинальной жид кости. Данный 

факт требует внедрения новых нейрофизиологических методов ве-

рификации сенсорной формы ХВДП.

Н. А. Шнайдер и соавт. (2009–2011) предло жено применение 

компьютерной паллестезиометрии для оценки вибрационной чув-

ствительности с исполь зованием оригинальной модификации оте-

чественного диагностического оборудования «Вибротестер» (MBN, 

Москва) при диабетической полиневропатии и на следственной 

полиневропатии Шарко–Мари–Тута, а также разработаны рефе-

ренсные коридоры чувстви тельности с дистальных отделов верхних 

и нижних конечностей. Авторами было показано, что нарушение 
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вибрационной чувствительности при компьютерной паллестезио-

метрии у пациентов с различными форма ми нейропатий на высоких 

и низких частотах наблю даются уже на начальной стадии, когда 

пациент уже предъявляет жалобы, а камертональная проба еще от-

рицательная. Компьютерная паллестезиометрия заре комендовала 

себя как высокоточный диагностический метод. Фирмой MBN 

(Москва) также разработан аппарат «Термосенсотестер» для оценки 

состояния температурной чувствительности с возможностью оп-

ределения тепловой и холодовой чувствительности и болевых поро-

гов на воздействие тепла и холода. С учетом простоты использова-

ния, неинвазивности, доступности данные методики 

представляются наибо лее перспективными в проведении 

нейрофизиологи ческой диагностики сенсорной формы ХВДП.

Цель работы – разработка критериев диагностики сенсорной 

формы ХВДП с использованием компью терной паллестезиометрии 

и термосенсометрии.

Материалы и методы. Нами использованы неврологический 

набор для исследования неврологического статуса; амбулаторные 

карты больных, истории болезни паци ентов с сенсорной формой 

ХВДП; индивидуальные карты комплексного обследования паци-

ентов с ХВДП; «Термосенсотестер» фирмы MBN (Москва) с возмож-

ностью проведения термодинамического, термостати ческого тестов 

с определением тепловой и холодовой чувствительности, а также 

порогов болевой чувстви тельности на воздействие холода и тепла 

(в области стоп); компьютерная паллестезиометрия («Вибротес тер-

MBN», Москва) с дистальных отделов нижних ко нечностей (наруж-

ные лодыжки) для оценки состояния вибрационной чувствительно-

сти; прикладная компью терная программа Statistica версия 7.0 

(StatSoft, США).

Результаты. Обследовано 25 пациентов с впервые выявленной 

сенсорной формой ХВДП, из них 18 (72 %) жен щин, 7 (28 %) мужчин. 

Средний возраст пациентов составил 30,6 ± 14,7 года. У всех па-

циентов в анамнезе имелись указания на рецидиви рующий герпес 

лабиальной, назальной или гениталь ной локализации. Среди обсле-

дованного контингента в 28 % отмечались семейные случаи заболе-

вания ХВДП, ассоциированного с герпетической инфекцией. Из жа-

лоб отмечались указания на периодическое онемение в стопах. 

При неврологическом осмотре выявлялись нарушения чувствитель-

ности по полиневритическому типу, преимущественно в нижних 

конечностях, чаще в виде гиперестезии (в 72 % случаев) с переходом 

в ги перпатию, гипестезия отмечалась в 28 %. При иссле довании ко-

ординаторной сферы преобладали симпто мы сенситивной атаксии.

При проведении компьютерной паллестезиомет рии у пациен-

тов с сенсорной формой ХВДП с легкой степенью поражения (11 % 

пациентов) регистриро валось снижение вибрационной чувствитель-

ности в среднем и высоком диапазоне частот (64, 128, 250 и 500 Гц), 

более выраженное на высоких частотах. При умеренной степени 

выраженности патологического процесса (53 % пациента) выявлено 

снижение вибра ционной чувствительности в широком частотном 

диа пазоне с тенденцией к выпадению на 250 и 500 Гц. При выражен-

ной степени ХВДП (у 36 %) зарегистри ровано снижение вибраци-

онной чувствительности с выпадением в широком частотном диа-

пазоне.

При проведении термосенсометрии при сенсорной форме 

ХВДП зарегистрировано снижение тепловой и холодовой чувстви-

тельности симметрично с обеих сторон легкой / умеренной степени, 

сопровождавшее ся снижением болевого порога на воздействие те-

пла и холода. Кроме того, в 32 % случаев при проведении термоди-

намического теста выявлена холодовая дизес тезия.

Заключение. Проведенные иссле дования показали, что наибо-

лее чувствительными для ранней диагностики сенсорной формы 

ХВДП являют ся исследование состояния вибрационной чувстви-

тельности с по мощью усовершенствованного метода компьютерной 

паллестезиометрии на дистальных от делах (лодыжки) нижних ко-

нечностей на отечествен ном диагностическом оборудовании «Ви-

бротестер-MBN» и оценка состояния температурной чувствитель-

ности с использованием аппарата «Термосенсотестер» (MBN).

Клинико-электромиографическая 

диагностика ранних проявлений 

диабетической полиневропатии у детей 

и подростков

Е. Н. Руденко, С. А. Мальмберг
Центральная детская клиническая больница ФМБА России; Москва

Диабетическая полиневропатия (ДП) – одно из са мых частых 

хронических осложнений, выявляемое у детей и подростков, стра-

дающих сахарным диабетом (СД). Вместе с тем, ДП не вызывает 

надлежащей насторо женности в педиатрической практике, так 

как у детей преобладают субклинические и асимптомные формы 

заболевания, субъективные ощущения чаще появля ются в подрост-

ковом и взрослом возрасте. В литерату ре приводятся различные 

данные о частоте встречае мости ДП (от 10 до 100 %). Расхождения 

связаны с отсутствием общего подхода и четких диагностичес ких 

критериев ДП, недостаточными возможностями применения мето-

дов ЭМГ в кли нической практике. Во многих случаях диагноз ДП 

не может быть достоверно установлен без предвари тельного и углу-

бленного клинико-ЭМГ-обследования.

Цель исследования – изу чение наиболее ранних клинических 

(сроки дебюта, характер манифестации невропатических наруше-

ний) и нейрофизиологических паттернов ДП у детей и под ростков, 

которые позволили бы диагностировать в том числе стертые, суб-

клинические и асимптомные фор мы болезни. На основании полу-

ченных данных плани руется разработать алгоритм ЭМГ-обследова-

ния детей с поражением периферического нейромоторного 

аппарата при СД для определения целесообразных сроков начала 

терапевтической коррекции невропати ческих нарушений.

Материалы и методы. В группу изуче ния включали пациентов 

с СД 1-го и СД 2-го типа незави симо от наличия или отсутствия 

симптомов поражения ПНС. Всего обследовано 48 детей и подрост-

ков в возрасте от 7 до 17 лет (сред ний возраст 13,2 ± 2,9 года). Дли-

тельность заболевания СД варьировала от впервые диагностирован-

ного до 9 лет (3,3 ± 2,6 года). Возраст манифестации СД в среднем 

составил 10,3 ± 3,1 года. Диагностика ДП базировалась на оценке 

жалоб пациентов, определе нии болевой, тактильной, вибрационной 

и темпера турной чувствительности, исследовании сухожильных 

рефлексов с анализом данных параметров по обще принятым шкалам 

TSS и NSS. У всех пациентов до включения в исследование проводи-

ли исключение других причин развития полиневропатии (гипотире-

оз, хроническая воспалительная демиелинизирующая полинейропа-



74

4
’2

0
1
5

ТО
М

 5 
VO

L.
 5

Нервно-мышечные Б О Л Е З Н И

Neuromuscular DISEASES Конференции, симпозиумы, совещания

74

тия и др.). Комплекс ЭМГ-методов включал изуче ние проводящей 

функции моторных волокон средин ного, локтевого и большеберцо-

вого нервов (СРВ), амплитуды негативной фазы М-ответа и его 

формы; тест F-волны (40 ЭМГ-реализаций). Для определения 

толерантно сти к ишемической нагрузке исследована СРВ по мо-

торным волокнам срединного нерва через 1 и 5 мин после ишемиза-

ции ствола нерва путем наложения ман жеты тонометра и поддержа-

ния уровня АД на 20 мм рт.ст. выше систолического. Для исключения 

терминальной нейропатии и оценки синаптической функции прово-

дили тест ритмичес кой стимуляции и тетанизации срединного нерва. 

Сенсорные волокна срединного и медиального по дошвенного нервов 

исследовались по антидромной методике, определялись значения 

СРВ и амплитуда потенциала действия нерва. Функцию вегетатив-

ных волокон оценивали при исследовании кожного сим патического 

вызванного потенциала с реги страцией ответов с левой кисти 

по стандартной ме тодике. Амплитудно-частотные характеристики 

интерференционной кривой произвольного мышеч ного напряже-

ния мышцы, приводящей большой па лец кисти, исследовали 

с помощью турн-амплитуд ного анализа по методу Виллисона. 

Контрольную группу по ишемическому тесту составили 22 пациен-

та в возрасте от 9 до 17 лет без каких-либо признаков поражения 

ПНС (10 де вочек и 12 мальчиков).

Результаты и обсуждение. Простая скрининговая диагностика 

с определением состояния поверхностной чувствительности 

или рефлексов выявляет ДП в небольшом проценте случаев (в на-

шем исследовании – 6 %). Более чувстви тельная диагностика 

с фиксацией положительной невро патической симптоматики 

и неврологического де фицита повышает точность диагнос тики ДП. 

Следует учитывать, что при этом не верифицируется субклини-

ческая стадия ДП. При обследовании согласно вы бранным диагно-

стическим критериям с применени ем комплекса ЭМГ-методов 

более чем у половины (52 %) пациентов диагностирована ДП. 

В этой группе в 60 % случаев установлена сенсомоторная форма 

диабетической дистальной полиневропатии, на 2-м месте (24 %) – 

сенсорная ДП, в 8 % – исключительно моторный вариант поли-

невропатии. У 2 детей с впер вые выявленным СД отмечались раз-

личные сенсорные симптомы (парестезии, боль) в дистальных 

отделах ног и умеренное снижение СРВ по сенсорным волокнам 

срединного и медиального подошвенного нервов, что было расце-

нено как острая гипергликемическая ДП. На фоне нормализа ции 

углеводного обмена сенсорные нарушения были купированы, 

а значения СРВ нормализовались. У 4 (17 %) па циентов обнаруже-

но некоторое снижение СРВ по моторным волокнам срединного 

нерва в диапазоне от 44,2 до 48,7 м / с. Снижение СРВ по моторным 

во локнам большеберцового нерва зафиксировано у 7 (30,5 %) боль-

ных. Диапазон снижения СРВ составил от 21,5 до 38,9 м / с. Ампли-

тудные характеристики негативной части максимальных М-отве-

тов, а также их форма были не изменены. У всех пациентов с ДП 

при ис следовании проводящей функции волокон срединно го 

и локтевого нервов выявлено повышение блоков F-волны от 26,0 

± 11,3 % до 68,0 ± 14,3 %, тогда как только у 5 обследуемых были 

зарегистрированы блоки F-волн при оценке проводящей функции 

моторных волокон большеберцового нерва. Амплитудные значе-

ния F-волн и показатели хронодисперсии их латент ных периодов 

соответствовали нормативным значени ям. При проведении нагру-

зочного теста ишемизации периферических нервов в группе детей 

и подростков с СД значения СРВ через 1 мин составили 50,0 ± 

3,0 м / c, а через 5 мин 48,5 ± 2,9 м / с при исходных значениях 52,2 

± 3,5 м / с. В контрольной группе средние показа тели СРВ по мо-

торным волокнам срединного нерва через 1 мин составили 57,5 ± 

2,9 м / с, а через 5 мин – 57,3 ± 3,0 м / с при исходных значениях 58,5 

± 2,7 м / с. Таким образом, выявлена тенденция к более низкой то-

лерантности к ишемической нагрузке в группе па циентов с ДП.

Выводы. Комплекс ЭМГ-методов имеет важное значение, по-

скольку позволяет обнаружить ми нималь ные нарушения функцио-

нирования периферического нейромоторного аппарата, а значит, 

выявить иници альные субклинические проявления ДП, что позво-

ляет проводить своевременную терапевтическую коррекцию у па-

циентов с СД. По нашим данным, чувствительность и информатив-

ность отдельных методов ЭМГ-иссле дования может быть различной. 

Общепринятые стан дартные тесты стимуляционной миографии, 

такие как СРВ, могут выявлять поражение толстых миелини-

зированных волокон далеко не у всех детей и подрос тков с субкли-

ническим течением ДП. Результаты анализа параметров F-волны 

дают основания сделать вывод о высокой информативности иссле-

дования числа блоков F-волны как компонента диагностичес кого 

комплекса при асимптомных и субклинических формах ДП у детей 

и подростков. Интересным фактом представляются данные о наи-

большей представлен ности блоков F-волн, регистрируемых при сти-

муляции нервов рук, нежели большеберцовых нервов. Эти дан ные 

нуждаются в поиске адекватной гипотезы меха низма развития нару-

шений проводящей функции от дельных групп моторных волокон 

в нервах верхних конечностей при СД. Поэтому исследование этого 

вторичного ответа, в том числе с обязательным тести рованием не-

рвов рук, на наш взгляд, должно входить в алгоритм обследования 

детей и подростков с СД и подозрениемна наличие ДП.

Случаи аутосомно-рецессивной патологии 

при направляющем диагнозе 

миодистрофия Дюшенна / Беккера

О. П. Рыжкова, Е. Л. Дадали, Г. Е. Руденская, В. П. Федотов, 
Н. В. Комарова, А. В. Поляков

ФГБУ «Медико-генетический научный центр», Москва

Введение. Прогрессирующие мышечные дистрофии (ПМД) – 

генетически-гетерогенная группа заболеваний, за воз никновение 

генетических вариантов которой ответст венно около 2 десятков 

генов. Мышечная дистрофия Дюшенна / Беккера (МД Д / Б) являет-

ся наиболее распространен ным и изученным заболеванием этой 

группы. Однако существует ряд вариантов, сходных по клинической 

картине, из которых чаще всего наблюдаются поясно-конечностная 

мышечная дистрофия (ПКМД) 2A и 2I типов, а также спинальная 

мышечная атрофия (СМА) 3-го типа.

Цель исследования – генетический анализ частых форм ПКМД 

и СМА в выборке больных маль чиков с направляющим диагнозом 

МД Д / Б.

Материалы и методы. Для исследования были взяты образцы 

ДНК 1355 пробандов мужского пола с направляющим диа гнозом 

МД Д / Б. Контроль ную выборку составил 791 образец ДНК (1582 

хромо сомы), полученный от неродственных жителей различных 
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регионов РФ. Для исследования генов DMD, CAPN3, FKRP, SMNc 

использовали методы ПЦР-полиморфизмов длин рестрикционных 

и амплифицированных фрагментов, анализ MLPA (multiplex ligation-

dependent probe amplification), а также прямое автоматическое сек-

венирование.

Результаты. Из 1355 пациентов c направ ляющим диагнозом 

МД Д / Б частые делеции в гене DMD обнаружены у 555 (41 %) 

мальчиков. Более чем в половине случаев (n = 800) диагноз МД 

Д / Б молекуляр но-генетическими методами не подтверждается. 

У 34 из 791 исследованного пробанда (без мутаций в гене DMD) 

обнаружены мутации в гене CAPN3, в 30 случа ях – мутации в го-

мозиготном или компаунд-гетерози готном состоянии, в 4 случаях 

2-я мутация не об наружена. У 11 из 681 исследованного пробанда 

(без мутаций в гене DMD) обнаружены мутации в гене FKRP. Од-

нако при исследовании контрольной выборки носительство частых 

мутаций в гене CAPN3 в гетерозиготном состоянии обнаружено у 5, 

а частых мутаций в гене FKRP – у 3 пациентов. Таким об разом, 

показано, что пациенты с 1 обнаруженной мутацией являются 

популяционными носителями, а не больными. У 16 из 563 иссле-

дованных пробандов (без мутаций в гене DMD) обнаружены мута-

ции в гене SMNc.

Учитывая долю частых мутаций среди всех мутаций генов, а так-

же аппроксимируя данные, полученные в ходе исследования, на об-

щее число больных без мутаций, определили, что в выборке больных 

с направляю щим диагнозом МД Д / Б в 5,6 % случаев об наруживаются 

мутации в генах CAPN3 (3,1 %), FKRP (0,7 %), SMNc (1,8 %). Среди 

пациентов без мутаций в гене DMD данная частота составляет 9,5 % 

(соответс твенно CAPN3 – 5,3 %, FKRP – 1,2 %, SMNc – 3,0 %).

Заключение. Таким образом, показана необходимость исполь-

зования клинико-молекулярно-генетических алго ритмов исследо-

вания ПМД, основанных не только на клинических данных, 

но и на частотах встречаемости различных вариантов миодистрофий 

со схожими клиническими проявлениями.

Опыт лечения нейрогенных деформаций 

позвоночника

С. О. Рябых, С. Н. Медведева
Российский научный центр «Восстановительная травматология 

и ортопедия им. акад. Г. А. Илизарова», Курган

Цель исследования – изучение течения и результа тов лечения 

деформации позвоночника при нервно- мышечных заболеваниях. 

Дизайн: ретроспективный анализ серии клиничес ких наблюдений. 

Класс доказательности – IV.

Материалы и методы. Проведен ретроспективный анализ ре-

зультатов лечения 19 пациентов с нейромы шечными заболеваниями 

в возрасте от 13 до 28 лет с прогрессирующим сколиозом тяжелой 

и крайне тя желой степени. Предметом изучения были особенно-

сти вертебрального синдрома, динамика неврологическо го стату-

са и функциональных нарушений. Исполь зованы клинический, 

лучевой (рентгенография, КТ, МРТ, сонография), функциональный 

(ЭНМГ, эстези ометрия, спирометрия) и статистический методы. 

Cтепень сколиотического компонента деформации оценивали 

по классификации J. Jamеs. Необходимо отметить, что важным 

является не абсолютная вели чина деформации позвоночника и пе-

рекоса таза, а ее неизбежная прогрессия и связанные с этим статоди-

намические и функциональные нарушения. У данной категории 

пациентов речь идет не о косметическом дефекте, а о качестве и, 

возможно, продолжительнос ти жизни.

Синдром торакальной недостаточности количественно оцени-

вали по индексу SAL и ИАсГК. Статистическая обработку данных 

проводили с по мощью пакета Excel 2010. Функциональный статус 

до и после операции оценивали по классификации RLAH (Rancho 

Los Amigos Hospital) с включением 5 фун к циональных классов (ФК): 

1 – пациенты, способные перемещаться без внешней помощи; 2 – 

пациенты, способные перемещаться с поддержкой; 3 – пациен ты, 

сидящие без внешней помощи; 4 – пациенты, способные самосто-

ятельно сидеть с внешней подде ржкой; 5 – лежачие пациенты. Все 

пациенты проопе рированы, отдаленные результаты операций 

просле жены в сроки от 7 мес до 3 лет.

Из хирургических методик у 12 пациентов с дефор мациями 

до 70° применяли коррекцию и заднюю инструментальную бикорти-

кальную фиксацию с уровня Th2-«таз» системами CD. Комбинация 

методов внешней фиксации (halo-pelvic, аппарат НТПФ) и задней 

CD-инструментальной фиксации использована у 7 больных.

Результаты. При нейрогенных деформациях поз воночника 

преобладали сколиотические различной этиологии (в 17 из 19 слу-

чаев). Величина сколиотичес кой дуги определялась в диапазоне 

56–145°. Только у 1 (5,3 %) пациента определялась деформация 

среднетяжелой степени – 53°, у 8 (42,1 %) – ве личина деформации 

варьировала в пределах 70–100°, дуга более 100° диагностирована 

так же у 8 (42,1 %) паци ентов. Синд ром торакальной недостаточ-

ности встретился в 17 (89,5 %) случаях. Нарушения невроло-

гического статуса обнаружены у всех пациентов с нейрогенной 

деформацией. Неврологический дефицит носил комбинированный 

характер. Тип A констатирован у 2 (10,5 %) больных, тип B – у 10 

(52,6 %), тип C – у 6 (31,6 %), тип D – у 1 (5,3 %) пациента. Из них 

тетрапарез, от уме ренного до грубого, отмечен у 9 (47,4 %) пациен-

тов, нарушения функции тазовых органов выявлены в 8 (42,1 %) 

слу чаях. У всех пациентов были декомпенсиро ванные деформации.

Опорная функция позвоночника восстановлена у всех. Несмо-

тря на отсутствие динамики невро логического статуса, также у всех 

отмечено улуч шение функционального класса с 4–5 до 3 (сидят без 

поддерж ки), снижение высоты скелетотопии купола диафрагмы 

в среднем на 1,5 ребра с улучшением функ ции внешнего дыхания. 

Средняя величина искривле ния более выражена (угол Cobb до опе-

рации – 75°, после – 32°). Средний процент коррекции – 57 %. 

Ос ложнения отмечены у 2 больных: нестабильность винтов и пре-

ходящая тракционно-ишемическая мие лопатия, купированная 

медикаментозно.

Обсуждение. Оперативное лечение является частью комплек са 

реабилитации пациентов этой группы. Корсетное лечение неэффек-

тивно. В связи с комбинированным характером патологии дефор-

мация активно про грессирует и требует раннего оперативного 

лече ния. Показанием к оперативному лечению являются:

– наличие деформации позвоночника во фронталь ной плоско-

сти > 20°, в сагиттальной > 10° вы ше верхней границы нормы физио-

логического сагит тального профиля при форсированной жизненной 

емкости легких (ФЖЕЛ) > 50 %;

– минимальное искривление в любой плоскости < 20° при 

ФЖЕЛ < 50 %;
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– прогрессирующее течение > 5° в год;

– соматическая дисфункция, связанная с де форма цией позво-

ночника (низкие показатели жизненной емкости легких по рес-

триктивному типу, мальпозиция сердца, желудочно-кишечного 

тракта, почек);

– выраженный болевой синдром и неэффектив ность консер-

вативной терапии в течение 6–12 мес;

– вертеброгенная неврологическая симптоматика;

– статодинамический дисбаланс.

Хирургическое лечение может быть реализовано только 

при возможности многопрофильного обследо вания и монито-

ринга. Степень коррекции должна быть необходимой и доста-

точной, чтобы перевести дефор мацию в категорию компенсиро-

ванной.

Выводы.

• Хирургическая коррекция не влияет на динами ку основного 

заболевания, но значительно улучшает качество жизни за счет 

уменьшения функциональных нарушений и улучшения баланса 

туловища.

• План оперативного лечения строго индивидуа лен. При де-

формациях с грубыми функциональными нарушениями показания 

к оперативному лечению следует рассматривать как жизненные.

Нетипичная картина дистальной 

миопатии с кольцевыми вакуолями 

у 24-летнего пациента

А. А. Семенов1, J. S. Park2, N. Y. Jeong 2, J. H. Shin2, Y. C. Choi3, 
D. S. Kim2

1Кафедра неврологии и психиатрии Северо-Восточного федерального 

университета им. М. К. Аммосова, Якутск; 2отделение неврологии 

Янсанского госпиталя Пусанского национального университета, 

Янсан, Южная Корея; 3отделение неврологии медицинского колледжа 

Йонсейского университета, Йонсей, Южная Корея

Введение. Дистальная миопатия с кольцевыми ва куолями 

(ДМКВ) (OMIM: 605 820), также известная как миопатия Нонака, 

представляет собой аутосомно -рецессивное заболевание, которое 

начинается в ран нем взрослом периоде. Данная патология клини-

чески характеризуется преимущественным вовлечением передней 

большеберцовой мышцы без поражения четырехглавой мышцы. 

Гистологическая картина представлена кольцевыми вакуолями 

в миоцитах. Из вестно, что ДМКВ вызывается мутациями в гене 

U D P  N - а ц е т и л г л ю к о з а м и н - 2 - э п и м е р а з а  /  N - а ц е т и л -

маннозаминкиназа (GNE), который играет большую роль в синтезе 

сиаловой кислоты.

Со времени описания болезни в 1981 г. I. Nonaka и соавт. в ли-

тературе приводили случаи нетипичной клинической картины 

данной болезни, такие как пре имущественное поражение прокси-

мальной группы мышц, слабость мышц лица и поражение мышц 

кисти. В таких случаях диагностика ДМКВ может представ лять 

определенную трудность. Мы представляем кли нический случай 

ДМКВ у 24-летнего пациента с про грессирующей слабостью в прок-

симальной группе мышц нижних конечностей в течение 3 лет, 

без коль цевых вакуолей при биопсии, с подтвержденной мута цией 

в гене GNE (компаунд-гетерозиготная мутация).

Клинический случай. Больной, 24 года, кореец, обратился за помо-

щью с жалобами на ухудшающуюся слабость в мышцах нижних конеч-

ностей. Около 2 лет назад пациент заметил, что стано вится трудно 

подниматься вверх по лестнице, связывал это с повышением массы 

тела (около 27 кг). Больной обратился в местную поликлинику, где ему 

провели игольчатую ЭМГ, которая выявила ге нерализованные миопа-

тические изменения в мышцах, немногочисленные потенциалы фибрил-

ляции и поло жительные острые волны. После этого была проведена 

биопсия латеральной широкой мышцы, при гистоло гическом исследо-

вании выявлены мышечная дистро фия с повышенной вариабельностью 

диаметра мы шечных волокон, единичные атрофированные волокна, 

множественные центрально расположенные ядра, а также легкое 

увеличение эндомизиальной тка ни. Кольцевых вакуолей не обнаружено. 

Сла бость прогрессировала, и на момент осмотра больной испытывал 

трудности при ходьбе.

Наследственный анамнез отягощен – у монозигот ного близнеца 

больного были такие же симптомы.

При физикальном осмотре у больного была выяв лена двусторонняя 

гипертрофия икроножных мышц. Дистрофических изменений мышц, 

сколиоза и конт рактур не обнаружено. Походка переваливающа яся. 

Исследование силы мышц выявило значительную слабость проксималь-

ной группы мышц нижней конеч ности. Оценка силы мышц проводилась 

по шкале MRC (Medical Research Council for Muscle Strength): сгибание 

и отведение бедра – 2 балла, приведение бедра – 3, сгибание и разги-

бание голени, разгибание стопы – 4. Отмечался положительный 

симптом Говерса. Осмотр брата-близнеца также выявил схожие 

симп томы.

При лабораторном исследовании крови было выявлено повышение 

концентрации КФК до 1427 ЕД / л. Остальные пока затели, включая 

функцию щитовидной железы, были в норме. КТ мышц показала сим-

метричные атрофические изменения мышц-сгибателей бедра, задней 

группы мышц бедра, а также части камбаловидной мышцы. Остальные 

мышцы, включая четырехглавую и переднюю больше берцовую, были 

относительно сохранившимися. Мультиплек сная амплификация проб 

с помощью лигирования всех экзонов гена DMD не выявила патологии 

(дупликации и делеции).

При обследовании больного через 1 год отмечалось нарастание 

слабости. КТ мышц показала прогресси рование мышечной атрофии 

в верхней группе мышц бедра. Секвенирование выявило компаунд-

гетерози готную мутацию в гене GNE ([p. Cys132Ser] + [p. Val 572Leu]).

Заключение. В настоящее время в литературе опи сываются 

мутации в гене GNE с различной клиничес кой картиной. В нашем 

случае у пациента было несколько атипичных симптомов: преиму-

щественное поражение проксимальной группы мышц нижней ко-

нечности с относительно легким поражением перед ней большебер-

цовой мышцы, отсутствие кольцевых вакуолей по результатам 

биопсии, а также гипертрофия икронож ных мышц. Отсутствие 

кольцевых вакуолей по данным био псии может быть обусловлено 

неправильным выбором мышцы для биопсии. Секвенирование гена 

GNE было обусловлено характерной для мутации этого гена клини-

ческой картиной, такой как повышение содержания КФК и сохран-

ность четырехглавой мышцы.
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Роль мультиспиральной компьютерной 

томографии в диагностике цервикальной 

дистонии

М. М. Сехвейл Салах, И. М. Блинов, О. П. Суханов
Кафедра нервных болезней и нейрохирургии ГБОУ ВПО «Ростовский 

государственный медицинский университет» Минздрава России, 

Ростов-на-Дону

Введение. Цервикальная дистония (ЦД) является наиболее 

распространенной формой дистонии и характеризует ся 2 основ-

ными симптомами: патологическим насильственным движением 

и приданием патологи ческой позы голове и шее. Развитие ЦД 

резко ухудша ет качество жизни и служит основной причиной инва-

лидизации и дезадаптации пациентов. Диагности ка заболевания 

основана на результатах сбора анамне за и клинического осмотра 

пациента. В формировании насильственной установки головы 

и шеи играет роль патологическое напряжение мышц шеи и голо-

вы. В зависимости от патологического положения разли чают ан-

тероколикс при наклоне головы вперед, лате роколикс при накло-

не головы к плечу, ретроколикс при наклоне головы назад 

и тортиколикс при поворо те головы в сторону (Д. В. Артемьев 

и соавт., 2005). Кроме этого, у пациентов нередко имеет место 

комби нированное смещение головы и шеи (сагиттальное и лате-

ральное). При ЦД наблюдается сокращение и мышц-антогонистов, 

при этом создается впечатление взаимной борьбы мышц с 2 сто-

рон, что приводит к появлению тремора головы и затрудняет 

опреде ление вовлеченных напряженных мышц. В на стоящее 

время наиболее распространенным методом лечения ЦД остается 

инъекция ботулинического ток сина типа А в напряженные мыш-

цы. Успешность этого метода лечения определяется правильным 

выбо ром мышц для инъекций и дозы препарата. Затруднение 

возникает при комбинированных формах заболевания.

Цель исследования – определение роли мультиспи ральной КТ 

(МСКТ) в режиме 3D в ди агностике ЦД.

Материалы и методы. На стационарном лечении и наблюдении 

на базе отделения неврологии РостГМУ находилось 15 пациентов 

(из них 12 женщин) с диа г нозом ЦД в возрасте от 25 до 51 года 

(в среднем 40 ± 3,25 года). Всем пациентам до ле чения проводили 

МСКТ (спиральный томограф «Brilliance CT 64 slice» (Philips Medical 

Systems) в режиме 3D для определения состояния напряженных 

мышц, вовлечен ных при ЦД, и уровня ротации головы и шеи. Тя-

жесть проявлений ЦД оценивали с помощью стандартизированной 

балль ной шкалы Toronto Western Spasmodic Torticollis Rating Scale 

(TWSTRS) до и после лечения. Всем пациентам проводили ле чение 

введением ботулинического токсина типа А (ксеомин) в вовлечен-

ные мышцы.

Результаты. У всех пациентов анализируемой груп пы удалось 

определить с помощью МСКТ напряжен ные мышцы. Оценка со-

стояния мышц проводилась как на сагиттальных, так и на гори-

зонтальных срезах. Дистоническая мускулатура имеет больший 

объем по сравнению с одноименной мышцей с другой сто роны, 

при длительном сокращении мышца более за круглена. Кроме ве-

рификации напряженных мышц, нам удалось определить уровень 

ротации головы по направлению ротации шейных поз вонков от-

носительно нижней челюсти на горизон тальных срезах. Иденти-

фикация напряженных мышц с помощью МСКТ в режиме 3D 

позволила улучшить эффект ботулинотерапии у данной группы 

пациентов.

Заключение. МСКТ шейного отдела при ЦД в целях опреде-

ления уровня рота ции головы и шеи и верификации напряжен-

ных мышц, выполненная до проведения инъекций ботулиничес-

кого токсина типа А, является важным этапом диаг ностики 

и способствует улучшению качества лечения па циентов данной 

категории.

Маски миофасциального синдрома 

в лор-клинике

М. В. Тардов, Е. В. Гаров, С. Г. Романенко, З. О. Заоева
Московский научно-практический центр оториноларингологии 

им. Л. И. Свержевского Департамента здравоохранения г. Москвы, 

Москва

Введение. Нередко врачи-оториноларингологи не обнаружива-

ют патологии со стороны лор-органов у пациентов с жалобами 

на боли в области уха, горла, носа и придаточных пазух носа.

Цель исследования – определение роли миофасциаль ных фе-

номенов перикраниальной мускулатуры в гене зе болевых синдромов 

лор-органов.

Материалы и методы. В Московском научно-прак тическом 

центре оториноларингологии в 2012–2013 гг. обследовано 227 паци-

ентов с жалобами на боли в об ласти головы и шеи, у которых не бы-

ло выявлено па тологии со стороны лор-органов. Основное внима-

ние уделялось детализации анамнеза и подробному опи санию 

характера, локализации и иррадиации боли, а также длительности 

болевого синдрома. Всем паци ентам проводилось неврологическое 

исследование, пальпаторное исследование мышц шеи, надплечий, 

жевательной мускулатуры, височно-нижнечелюстных суставов, 

по показаниям – рентгенография шейного отдела позвоночника, 

МРТ головного мозга.

Результаты. У 62 % больных в соответствии со стан дартными 

критериями были диагностированы неврал гии краниальных нервов, 

различные варианты ми грени, головной боли напряжения и др. 

В остальных 38 % случаев прицельное исследование мышц шеи 

и жевательной мускулатуры позволило выявить триг герные точки, 

вызывающие болевую иррадиацию: в ухо – 44 (19 %), область верх-

нечелюстных пазух – 7 (3 %), область лобных пазух – 13 (6 %), 

горло – 16 (7 %), область сосцевидного отростка – 5 (2 %), спинку 

носа – 2 (1 %).

Заключение. Миофасциальные синдромы шейного и краниаль-

ного уровней вызывают боли в области лица и шеи, имитируя забо-

левания лор-органов, что диктует необходимость тесного взаимодей-

ствия врачей различных специальностей – оторино ларингологов, 

неврологов и челюстно-лицевых хирургов.
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Динамика электромиографических 

показателей у детей с травматическими 

нейропатиями в восстановительном 

периоде

Е. Р. Фанаскова, О. Ф. Попова, Е. С. Попова
ФГБУ «Российский научный центр медицинской реабилитации 

и курортологии» Минздрава России; 

ГБУЗ «Детская городская клиническая больница ГКБ № 13 

им. Н. Ф. Филатова», Москва

Введение. В структуре заболеваний ПНС травмы конечностей 

с повреждением пери ферических нервов составляют 17–35 %. Про-

блема медицинской реабилитации детей с посттравматичес кими 

нейропатиями верхних конечностей в связи с нестойкостью резуль-

татов лечения, отсутствием пре емственности реабилитационных 

мероприятий и вы сокой частотой инвалидизации (более 60 % 

от общего числа травм) актуальна до настоящего време ни. Травмы 

нервных стволов конечностей в большинстве случаев требуют дли-

тельного комплексного лечения.

Цель исследования – изучение состояния нервно-мышечного 

аппарата у детей с травматически ми нейропатиями в восстанови-

тельном периоде.

Материалы и методы. Под наблюдением находи лись 25 детей 

с травматическими нейропатиями конеч ностей в возрасте 5–10 лет. 

Двигательные расстройства у всех наблюдаемых характеризовались 

периферичес кими парезами, распространенность которых была 

обусловлена уровнем поражения нерва. Наряду с дви гательными 

нарушениями у 65 % больных наблю дались различные чувствитель-

ные расстройства. Для оценки функционального состояния нервно-

мышеч ного аппарата использовали метод суммарной и сти-

муляционной ЭМГ с регистраци ей на приборе VikingSelect (Nicolet, 

США). Исследовали биоэлектрическую активность мышц в покое 

и при максимальном мышечном сокращении с проведением турно-

амплитудного анализа, скорость проведения импульса (СПИ) 

по нервам пораженной и здоро вой стороны с определением дисталь-

ной латентности, амплитуды и длительности потенциала М-ответа. 

ЭМГ-исследование с использованием накожных электродов прове-

дено 25 детям до и после курса восстановитель ного лечения.

Комплексное восстановительное лечение с исполь зованием 

физических методов, массажа и ЛФК на фоне базовой медика-

ментозной тера пии способствует профилактике рубцово-спаеч-

ного процесса в нерве, стимуляции его регенерации, сохра нению 

функции денервированных мышц, максималь ной компенсации 

движений.

Результаты. Под влиянием проведен ного лечения у всех детей 

с посттравматическими нейро патиями отмечали увеличение объема 

активных дви жений в суставах пораженных конечностей, силы 

мышц и улучшение чувствительных расстройств в зоне ин нервации 

нервов. По результатам ЭМГ-исследования у большинства детей 

отметили увеличение количества турнов в 1 с, повышение амплиту-

ды каждого турна на 25–30 % с сохранением асимметрии сторон; 

уве личение амплитуды М-ответа на 70–80 %, снижение дистальной 

латентности и длительности потенциала М-ответа по моторным 

волокнам. Изменения клини ко-ЭМГ-показателей определялись 

характером пов реждения нервов, объемом последующего оператив-

ного лечения, наличием сопутствующей соматической патологии 

(тиреоидит, сахарный диабет, метаболичес кие нарушения и др.) 

и выполнением родите лями плана реабилитации.

Заключение. Динамическое исследование ЭМГ-показателей 

является объективным методом оценки для определения целесоо-

бразности и эффективности комплексного восстановительного 

лечения детей с травмами конечностей.

Клинико-генетический анализ 

дисферлинопатии в семьях из горных 

районов Дагестана

В. П. Федотов1, З. Р. Умаханова2, П. Г. Ахмедова2, 
Р. М. Магомедова2, О. П. Рыжкова3, А. Г. Чоговадзе4, 

Г. Д. Далгатов4, А. В. Поляков3, А. А. Исаев4, Р. В. Деев4

1 БУЗ ВО «Воронежская областная клиническая больница № 1»; 
2 кафедра неврологии ФПК и ППС Дагестанской государственной 

медицинской академии, Махачкала; 
3Медико-генетический научный центр, Москва; 

4Институт стволовых клеток человека, Москва

Введение. Поясно-конечностные мышечные дистрофии 

(ПКМД) – обширная группа наследственных мышеч ных заболева-

ний, характеризующихся выраженным клиническим полиморфиз-

мом и значительной генети ческой гетерогенностью. К настоящему 

времени опи сано более 40 локусов, для 37 из которых идентифи-

цированы гены, мутации в которых ответственны за развитие мы-

шечных дистрофий. К редким вариантам ПКМД 2-го типа относят-

ся дисферлинопатии (частота 1:200 000) со специфическим 

паттерном клинического течения. Внутрисемейный клинический 

полиморфизм был отмечен в большой 6-поколенной аварской семье 

из Дагестана, исследованной группой НИИ невроло гии (Москва) 

в 1996 г., из 12 больных которой у 9 были проявления ПКМД 2В 

типа, а у 3 – миопатии Миоши. Ген аутосомно-рецессивной ПКМД, 

выявленной в дан ной семье был картирован в локусе хромосомы 

2р13. В последующем ДНК-анализе у всех больных в этой се мье 

была обнаружена одна и та же мутация в гене DYSF с заменой p. 

Val67Asp, что свидетельствует о единой молекулярно-генетической 

природе 2 форм дис ферлинопатии (С. Н. Иллариошкин и др., 2000).

Цель работы – изучить динамику клинической кар тины и уста-

новить феногенотипические корреляции у больных с вариантами 

дисферлинопатии в семьях горного Дагестана.

Материалы и методы. В ходе научной экспедиции в Республику 

Дагестан (организатор – Институт ство ловых клеток человека) нами 

были обследованы 42 че ловека с наследственными нервно-мышеч-

ными заболе ваниями – больные и их родственники c подозрением 

на ПКМД 2В. В ходе исследования применены кли нико-

генеалогический анализ, неврологический осмотр, биохимический 

анализ уровня КФК крови, ЭНМГ и МРТ мышц нижних конечно-

стей. Об разцы ДНК больных исследованы на широкий спектр му-

таций каузативных генов. В 1 случае выполня ли ИГХ-исследование 

архивных биоптатов мышц.

Результаты. Путем секвенирования образцов ДНК у 11 больных 

из 7 семей, родом из одного горного села (9 мужчин и 2 женщины) 

с выраженными признаками прогрессирующей мышечной дистро-
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фии была уста новлена одна и та же мутация в экзоне 3 гена дисфер-

лина (DYSF) с. 573–574 TG>AT в гомозиготном состоя нии с заменой 

p. Val67Asp (валина на аспарагин) в полипептидной цепочке. Эти 

пациенты составили группу с дисферлинопатией среди всех обсле-

дованных в ходе экспедиции.

Средний возраст больных составил 35,0 (22–62) года. Средний 

возраст дебюта симптомов приходи лся на подростковый период 

и составил 17,9 (15–19 года). Предшествующий дебюту период у всех 

больных характеризовался нормальным физическим развитием, 

успешным занятием спортом, 3 паци ента призывались на службу 

в армию. У всех больных заболевание манифестировало с поражения 

мышц ног, нарушения походки из-за слабости в ногах: у 7 из 11 боль-

ных с затруднения стоять и ходить на носках, у 4 – со слабости мышц 

тазобедренного пояса (затруд нения при подъеме из глубокого присе-

дания); походка становилась «утиной». В последующем нарас тала 

слабость и отмечалась атрофия икроножных мышц. Через 7–10 лет 

в патологический процесс вовлекались мышцы предплечий, а затем 

проксимальных сегмен тов плечевого пояса. Больные утрачивали 

возможность самостоятельной ходьбы через 18–23 года после дебю та. 

Следует отметить весьма полиморфную и эволюци онирующую с те-

чением клинику. Так, у 1 из об следованных нами больных (26 лет) 

обнаружились характерные симптомы дистальной миопатии Миоши 

с парезом и атрофией икроножных мышц и легкой слабостью задней 

группы мышц бедер при сохраннос ти мышц плечевого пояса. Его 

старший брат, 42 лет, с расцененным в возрасте 22 лет дистальным 

вариантом (миопатия Миоши), в настоящее время наряду с атрофией 

и парезами икроножных мышц и флексор ных мышц предплечий 

имеет умеренную слабость задней группы мышц бедер и атрофию 

двуглавых мышц пле ча (в возрасте 20–25 лет активно занимался 

вольной борьбой). Двое других больных в возрасте 60 и 62 лет в дебю-

те имели симптомы вялой тетраплегии с вовле чением проксимальных 

и дистальных сегментов рук и ног («колясочные» больные, активные 

движения ко торых ограничиваются шевелением пальцев кистей 

и стоп) с интактной краниальной и мимической мус кулатурой.

При исследовании неврологического статуса у всех больных 

отмечены симптомы вялого парапареза и ат рофий мышц ног: 

у всех – икроножные мышцы и мышцы бедра, из 11 у 7 поражена 

перо неальная группа мышц, у 8 – предплечья (избира тельно пора-

жены мышцы преимущественно медиаль ной группы флексоров), 

мышцы плечевого пояса – у 6 больных. У обследованных отмечен 

высокий уровень КФК в сыворотке – 2000–11 800 Ед / л (в 10–60 раз 

выше нормы), который имел обратную корреляцию с возрастом 

больного и длительностью заболевания. ЭНМГ показала нормаль-

ные СПИ по всем нервам рук и ног. Спон танной активности мы-

шечных волокон не зафикси ровано. Регистрировались ПДЕ преи-

мущественно укороченной длительности, увеличенное число 

поли фазных потенциалов со средней амплитудой в преде лах воз-

растной нормы в сохраненных мышцах.

У 2 больных в возрасте 28 и 30 лет с миопатией Миоши прове-

дена МРТ мышц ног. У обоих установ лены атрофические изменения 

преимущественно в ме диальных головках икроножных мышц с за-

мещением жировой клетчаткой, в меньшей степени передних, 

больше берцовых и задней группы мышц бедер.

Представляет интерес случай 20-летного пациента, у которого 

во время службы в армии на фоне подостро развившегося прокси-

мального парапареза ног в гос питале проведена биопсия мышцы 

бедра. Наряду с некротизированными мышечными волокнами вы-

явлена лимфоцитарно-гистиоцитарная инфильтрация как мышеч-

ного, так и соединительно-тканных компо нентов, что трактовалось 

как проявление острого полимиозита, был назначен курс корти-

костероидной терапии на протяжении 1,5 года без убедительного 

те рапевтического эффекта. При ИГХ-исследовании (мышечная 

панель антител, вклю чая антитела к DYSF) срезов с архивного бло-

ка выявлено резкое снижение количества дисферелин- 

положительных мышечных структур (по сравнению с контролем), 

что наряду с генотипированием позво лило отсроченно уточнить 

диа гноз.

Важно, что удалось обследовать 5 больных старшего возраста 

из 11 генотипированных ранее (20 лет назад группой С. Н. Иллари-

ошкина). У 2 из них был выявлен проксимальный паттерн пора-

жения мышц тазобедренного и плечевого поясов, еще у 2 – дисталь-

ный вариант по типу миопатии Ми оши. Один пациент 

с установленным гомозиготным состоянием по мутации наблюдал-

ся в динамике в воз расте от 7 до 11 лет без клинических проявлений 

мио патии, но имел 3-кратное повышение уровня КФК сыворотки 

(580 Ед / л) и «миопатический» паттерн изменений игольчатой ЭМГ 

мышц.

Заключение. В связи с выраженным клиническим полиморфиз-

мом дисферлинопатий, низкой распро страненностью в популяции 

их дифференциальная диа гностика и наследственных моторно-сен-

сорных нейропатий, полимиозита, а также других фор м наследст-

венных миопатий прежде всего в дебют ной фазе заболевания 

и особенно в спорадических случаях составляет трудную задачу 

для врача-невролога. Выработка четких диагностических критериев 

обеспе чит правильный выбор тактики ведения больного и оптими-

зирует отбор молекулярно-генетических и ИГХ-методов для вери-

фикации диагноза и генетического прогноза в семьях.

Миофасциальный болевой синдром 

у пациентов с синдромом дисплазии 

соединительной ткани

Д. Х. Хайбуллина
Казанская государственная медицинская академия

Введение. Миофасциальный болевой синдром (МБС) является 

одним из наиболее распространенных хронических состояний 

и широко распространен в развитых странах. Непрекращающийся 

интерес к данной проблеме, вероятно, связан с такими нема-

ловажными аспектами, как выраженный болевой синд ром, потеря 

трудоспособности, дорогостоящее и про должительное лечение, 

ухудшение качества жизни. Применяемые же на сегодняшний день 

методы лече ния МБС не всегда эффективны. Сказанное на водит 

на мысль, что существуют определенные причины, которые не по-

зволяют добиться длительных ремиссий у данной категории боль-

ных. Одной из таких причин, по мнению ряда исследователей, яв-

ляется дисплазия соединительной ткани (ДСТ).

Цель исследования – изучение частоты встречаемости феноти-

пических признаков ДСТ среди пациентов с МБС.

Материалы и методы. В целях выявления частоты встречае-

мости признаков ДСТ среди больных с МБС нами было обследо-
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вано 298 пациентов в возрасте от 18 до 60 лет. Всем пациентам 

проведены стандартное неврологическое и вертеброневрологиче-

ское, клини ческое обследование, дополнительные иссле дования 

по показаниям, консультации узких специа листов. Фенотипиро-

вание признаков ДСТ проводили с использованием таблиц «Кри-

терии степени выра женности дисплазии соединительной ткани» 

(по Т. Ю. Смольновой) и «Диагностический коэффициент и коэф-

фициент информативности признаков соеди нительной ткани 

и малых аномалий развития» (по Т. И. Кадуриной). Биохимическое 

исследова ние крови включало определение уровня осте окальцина, 

С-концевого телопептида, щелочной фос фатазы и тартратрези-

стентной кислой фосфатазы.

Результаты. Всего было обследовано 230 больных с МБС. 

Из них 126 (54,7 %) пациентов (62 мужчины и 64 женщины) имели 

следующие признаки ДСТ.

Опорно-двигательный аппарат: синдром гипермо бильности 

суставов – в 78 (61,9 %) случаях, плоскостопие – в 98 (77,8 %), де-

формации по звоночника – в 126 (100 %).

Сердечно-сосудистая система: пролапс митраль ного клапана – 

у 78 (61,9 %) пациентов, эктопическая хорда – у 36 (28,6 %), функци-

ональные шумы – у 56 (44,4 %), извитости экстра- и интракраниаль-

ных артерий (по данным дополнительных методов исследования) – у 62 

(49,2 %), варикозное расширение вен – у 79 (62,7 %).

Нервная система: деформирующий спондилез и спондилоар-

троз диагностирован у всех пациентов, грыжи межпозвонковых 

дисков – у 58 (46,0 %), головок ружения – у 43 (34,1 %), головная 

боль напряжения – у 88 (69,8 %), синдром диффуз ной мышечной 

гипотонии – у 88 (69,8 %).

Желудочно-кишечный тракт: дуоденогастральный рефлюкс 

диагностирован у 10 (7,9 %) пациентов, холециститы либо диски-

незии желчевыводящих путей на фоне аномалий развития или пе-

регибов желчного пузыря – у 49 (38,9 %), гастроптоз – у 8 (6,3 %), 

хронический гастродуоденит – у 45 (35,7 %).

Мочеполовая система: нефроптоз имелся у 24 (19,0 %) больных, 

пиелоэктазии – у 7 (5,5 %), удвоение сосудов почек – у 2 (1,5 %), 

гипотония чашечно-лоханочной системы – у 12 (9,5 %).

Органы чувств: астигматизм – у 23 (18,3 %), миопия – у 33 

(26,2 %), нейросенсорная тугоухость – у 16 (12,7 %).

Заключение. Проведенное исследование показало, что более 

50 % больных с МБС имеют фенотипические признаки ДСТ. Наи-

более часто встречаются: разно образные деформации позво ночника, 

гипермобильность суставов, плоскостопие, деформирующий спон-

дилез и спондилоартроз, диф фузная мышечная гипотония, варикоз-

ное расширение вен, разнообразная патология внутренних органов. 

Таким образом, наличие синдрома ДСТ можно рассматривать 

как фактор, способствующий развитию МБС.

Технология электронейромиографической 

диагностики компрессионных 

повреждений лучевого нерва на разных 

уровнях

В. И. Ходулев
Республиканский научно-практический центр неврологии 

и нейрохирургии, Минск, Республика Беларусь

Введение. Лучевой нерв может повреждаться на разных уров нях. 

Наиболее часто он повреждается на уровне спи рального канала, 

реже – на уровне верхней трети пред плечья в области супинатора. 

ЭНМГ является «золотым стандартом» в диагностике повреж дений 

периферичес ких нервов. Однако в отношении лучевого нерва име-

ются определенные трудности, связанные с отсутстви ем изолиро-

ванной мышцы для регистрации М-ответа, и отсутствием изолиро-

ванных точек стимуляции луче вого нерва проксимальнее 

спирального канала.

Цель исследования – разработать технологию ЭНМГ-диа-

гностики повреждений лучевого нерва на уровне спи рального кана-

ла и супинатора на основании изучения формирования М-ответа 

с задней группы мышц пред плечья при стимуляции лучевого и дру-

гих нервов верхней конечности у здоровых добровольцев, у паци-

ентов с компрессионно-ишемической нейропатией (КИН) лучево-

го нерва на уровне спирального канала и супинатора, а также 

с полным повреждением луче вого нерва.

Материалы и методы. Обследовано 65 пациентов с КИН луче-

вого нерва на уровне спирального канала, 27 – с КИН лучевого 

нерва на уровне супинатора, 36 – с полным повреждением лучево-

го нерва и 34 здоровых лица с помощью ЭНМГ по специально 

разработанным дизайнам исследования. Проводили стимуляцию 

лу че вого, срединного и локтевого нервов на разных уров нях, вклю-

чая плечевое сплетение. М-ответы регист рировали с разгибателя 

пальцев и разгибателя указательного пальца с использованием 

поверхностных электродов. Анализировали: СПИ по нерву, ампли-

туду и площадь М-ответа, степень изменения проксимального 

М-ответа по отношению к дистальному, а также то, какой процент-

ный вклад вно сят М-ответы при стимуляции срединного 

и локтево го нервов (как отдельно, так и совместно) в прокси-

мальный М-ответ, полученный в условиях стимуляции подмышеч-

ной ямки и точки Эрба. Различия между показателями устанавли-

вали по критерию Манна–Уит ни. Статистическая значимость 

считалась при р < 0,05.

Результаты. При стимуляции лучевого нерва в точ ке Эрба 

(проксимальная точка) амплитуда и площадь М-ответов были вы-

ше, чем при стимуляции в области плеча (дистальная точка) на 30,6 

(18,2 / 40,2) % (р < 0,001) и на 43,3 (36,5 / 54,4) % (р < 0,001) соот-

ветственно. При стимуляции отдельно срединного нерва амплиту-

да и пло щадь М-ответа составили 8,8 (7,2 / 9,9) мВ и 30,6 (24,1 / 35,3) 

мВ × мс, отдельно локтевого нерва – 3,1 (2,7 / 3,9) мВ и 6,5 (5,0 / 8,3) 

мВ × мс, а совместно срединного и локте вого (дополнительная 

точка) – 9,8 (8,6 / 11,6) мВ и 32,7 (28,2 / 35,9) мВ × мс, что составило 

35,9 и 32,4; 12,6 и 6,9; 40,0 и 34,6 % соответственно относительно 

М-ответа с точкой Эрба. Не установлено достоверных различий 

между М-ответом, записанным при раздра жении дополнительной 
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точки, и отдельно срединного нерва в области локтя (p = 0,735). 

Сумма площадей дистального и дополнительного М-ответов 

не отлича лась от проксимального (p = 0,078).

У пациентов с полным изолированным поврежде нием лучевого 

нерва на уровне плеча М-ответ с дис тальной точки стимуляции лу-

чевого нерва отсутство вал, тогда как регистрировались М-ответы при 

стимуляции локтевого и срединного нервов в области локтя, плеча, 

подмышечной ямки и точки Эрба. У па циентов с КИН лучевого 

нерва на уровне спирального канала также регистрировались М-

ответы со всех точек стимуляции. Амплитуда дистального М-ответа 

была ниже нормы (р = 0,001), тогда как площадь не от личалась 

от значений в контрольной группе (р = 0,371). Площадь проксималь-

ного М-ответа была достоверно ниже (р < 0,001), а при раздражении 

срединного и лок тевого нервов не изменялась по сравнению с нор-

мой (р = 0,231, p = 0,365). СПИ, расчитанная по латентному периоду 

М-ответа на дистальном «разгибатель паль цев–нижняя треть плеча», 

а также на проксимальном «нижняя треть плеча–точка Эрба» сег-

ментах, была в пределах нормальных значений (p = 0,849, p = 0,733). 

Не выявлено различий по латентности проксимально го М-ответа 

между пациентами с КИН и полным по вреждением лучевого нерва, 

а также лицами контрольной группы (p = 0,536).

Полученные результаты свидетельствуют о том, что дополни-

тельное увеличение амплитуды и площади проксимального М-от-

вета происходит за счет мышц предплечья, иннервируемых средин-

ным нервом, и от сутствует значимое влияние на этот процесс мышц, 

иннервируемых локтевым нервом. На основании этих данных 

предложены новый метод ЭНМГ-исследования лучевого нерва 

при его повреждении на уровне спи рального канала с использова-

нием стимуляции 3 точек и оригинальная формула для расчета 

блока проведения по лу чевому нерву на сегменте нижняя треть 

плеча – пле чевое сплетение: 

100 – П
2
 / (П

1
 + П3) × 100 %, 

где П
1
, П

2
, П

3
 – значение амплитуды / площади М-ответа (мВ 

и / или мВ × мс) при стимуляции в области наружной границы плеча 

(дистальная точка), подмышечной ямки или точки Эрба (прокси-

мальная точка) и допол нительной точки на внутренней поверхности 

плеча соответственно. Блок проведения, рассчитанный по предло-

женной формуле у пациентов с КИН лучевого нерва, был выражен-

ным: по амплитуде М-ответа – 55,3 (47,6 / 62,9) %, по площади – 58,9 

(47,2 / 63,9) %.

Амплитуда М-ответа, записанная с разгибателя указательного 

пальца, в контрольной группе не отли чалась при стимуляции луче-

вого нерва в области пред плечья (дистальная) и плеча (проксималь-

ная точка), но была выше в условиях стимуляции плечевого спле-

тения в подмышечной ямке и точке Эрба, по сравне нию 

с раздражением в области плеча. При раздражении срединного 

и локтевого нервов также зарегистрирова ны М-ответы, что указыва-

ет на участие передней группы мышц предплечья, иннервируемых 

срединным и локтевым нервами, в формировании М-ответа, от-

водимого с разгибателя указательного пальца. СПИ по лучевому 

нерву на сегменте «предплечье–плечо» составила 58,8 (53,7 / 61,6) 

м / с, была ниже (p < 0,001) по отношению к сегменту «плечо–точка 

Эрба» – 67,8 (64,1 / 69,2).

В группе с полным изолированным повреждением лучевого 

нерва выявлено отсутствие М-ответов с дис тальной и проксималь-

ной точек стимуляции лучевого нерва. Однако регистрировались 

М-ответы при раз дражении локтевого и срединного нервов в обла-

сти локтя и плеча, подмышечной впадины и точки Эрба. При КИН 

лучевого нерва на уровне супинатора от мечалось выраженное сни-

жение амплитуды М-ответа при стимуляции проксимальной точки 

(p < 0,001). Это свидетельствовало о наличии блока проведения 

между дистальной и проксимальной точками стимуляции, ко торый 

составил по амплитуде М-ответа 73,3 (63,8 / 91,0)  %, а по площади – 

85,9 (64,2 / 92,1) %. СПИ на сегменте «предплечье–плечо» была 

снижена – 39,6 (25,8 / 45,6) м / с (p < 0,001) по сравнению с контроль-

ной группой, ее колебания составили от 16,5 до 52,5 м / с.

Заключение. На основании проведенных исследо ваний разра-

ботана технология ЭНМГ-диагностики повреждений лучевого нерва 

при его компрессии на уровне плеча и предплечья с помощью 

поверхност ных регистрирующих и стимулирующих электродов. 

При клинической картине повреждения лучевого нер ва на уровне 

плеча в спиральном канале стимуляция производится в 3 точках: 

1) дистальной – на грани це нижней и средней трети наружной сто-

роны плеча; 2) проксимальной – точке Эрба или подмышечной 

ямке и 3) дополнительной – в области внутренней стороны плеча, 

на уровне дистальной точки стимуля ции лучевого нерва. М-ответы 

регистрируются с раз гибателя пальцев. В предложенной оригиналь-

ной фор муле для количественного определения блока проведения 

учтено влияние передней группы мышц предплечья на формирование 

М-ответа. Для подтверж дения повреж дения лучевого нерва на уровне 

предплечья стимуляция осуществляется в 2 точках: 1) дистальной – 

в облас ти средней трети предплечья и 2) прок симальной – в области 

плеча, а регистрация М-ответов проводится с разгибателя указатель-

ного пальца.

Электронейромиографические паттерны 

и механизмы аксональной дегенерации 

периферических нервов при диабетической 

полиневропатии

В. И. Ходулев
Республиканский научно-практический центр неврологии 

и нейрохирургии, Минск, Республика Беларусь

Введение. Аксональная дегенерация, как типичный патоло-

гический процесс, является общим и характерным признаком 

при ряде заболеваний нервной системы. Однако, несмотря на фун-

даментальную значимость данной патологии, в настоящее время 

отсутствует яс ное понимание механизмов ее развития. В развитии 

диабетической дистальной симметричной полиневро патии (ПНП) 

участвует ряд патофизиологических фак торов (основные из кото-

рых – метаболический и мик рососудистый), приводящих впослед-

ствии к аксональной дегенерация нервных волокон.

Цель исследования – определение паттернов и меха низмов 

развития аксональной дегенерации у пациентов с диабетической 

дистальной симметричной ПНП на основании изучения последо-

вательности и степени изменения ЭНМГ-показателей, отражающих 

проводящую и аксональную функции периферических нервов.

Материалы и методы. ЭНМГ-обследование проведено у 107 

па циентов (40 мужчин, 67 женщин) с сахарным диабетом (СД) 2-го 

типа, медиана возраста 59,0 года (межквартиль ный интервал 53,0–
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66,0 года). Длительность забо левания СД колебалась от впервые 

выявленного до 30 лет. Полученные ЭНМГ-данные сравнивали 

с нормативными значениями, полученны ми у 49 здоровых лиц 

в возрасте от 52 до 65 лет. Ис следовали моторные волокна малобер-

цового, боль шеберцового и срединного нервов и чувствительные 

волокна икроножного и срединного нервов с определением ампли-

туды М-ответа, потенциала действия чувствитель ного нерва и СПИ. 

Абсолютные значения ЭНМГ-показателей выражали в нормирован-

ном отклонении.

Кроме того, для определения механизмов развития аксональ-

ной дегенерации пациенты были разделены на 3 группы в зависи-

мости от степени изменения нормированного отклонения ампли-

туды М-ответа при исследовании малоберцового нерва. У 1-й 

группы пациентов амплитуда М-ответа снижалась не более чем 

на 1 нормированное отклонение, у 2-й – от 1 до 2, в 3-й – больше 2 

от клонений. Различия между группами устанавливали с помощью 

критериев Манна–Уитни. Статистическая значимость различий 

считалась при р < 0,05.

Результаты. При анализе степени повреждения срединного, 

большеберцового и малоберцового нервов с использованием норми-

рованного отклонения уста новлено более значительное повреждение 

большебер цового нерва. Медиана нормированного отклонения 

амплитуды М-ответа составила: –0,7 (–1,2 / –0,7), –1,8 (–2,7 / –1,1) 

и –1,4 (–2,0 / –0,5), а СПИ: –2,0 (–2,8 / –1,3), –2,6 (–3,4 / –1,2) и –2,2 

(–3,2 / –1,1) при исследовании срединного, большеберцового и ма-

лоберцового нервов соответственно. Обнаружена до стоверная раз-

ница между амплитудами срединного и большеберцового (p < 0,001), 

срединного и малобер цового (p = 0,003), малоберцового и больше-

берцового нервов (p < 0,001). СПИ, рассчитанная в условиях стиму-

ляции срединного, большеберцового и малобер цового нервов, зна-

чимо не изменялась при сравнении средин ного и большеберцового 

(р = 0,228), срединного и ма лоберцового (p = 0,77), большеберцово-

го и малоберцового (p = 0,442) нервов. Выделено 2 ЭНМГ-пат терна 

по вреждений нервов нижних конечностей.

Первый паттерн характеризовался равномерным вовлечением 

в патологический процесс малоберцовых и большеберцовых нервов 

или преимущественным повреждением малоберцовых нервов на фо-

не патоло гии сенсорных волокон нервов нижних конечностей. 

Форма М-ответа изменялась незначительно. Данный паттерн похож 

на паттерн повреждения при алкоголь ной ПНП. Полученные дан-

ные отражают равномер ный характер повреждения нервных воло-

кон в нерве и самих нервов, что обусловлено метаболическими на-

рушениями в нейроне и патологией аксонального транспорта, 

и соответствуют метаболическому пато генетическому варианту 

развития диабетической дис тальной симметричной ПНП.

Второй паттерн проявлялся преимущественным аксональным 

повреждением большеберцового по от ношению к малоберцовому 

нерву, асимметрией пов реждения нервов нижних конечностей 

или преиму щественным повреждением двигательных волокон 

по сравнению с чувствительными нервами. Изменя лась форма М-

ответа, которая имела на негативном пике дополнительные изгибы 

и турны, причем длитель ность негативного пика не превышала 

границ нор мальных значений. Этот нейрофизиологический пат терн 

отражает неравномерность повреждения волокон в нерве и самих 

нервов и характерен для микрососу дистого патогенетического ва-

рианта повреждения периферических нервов.

В 1-й группе пациентов при ЭНМГ-исследова нии малоберцо-

вого нерва выявлено снижение норми рованного значения СПИ (p 

< 0,001), тогда как амп литуда М-ответа не отличалась от контроль-

ной группы (p > 0,05), что свидетельствует об анатомической це-

лостности аксонов и наличии демиелинизации. По на шему мнению, 

выявляемое снижение СПИ отражает изменения в паранодальных 

областях быстропрово дящих нервных волокон. По сравнению 

с первично демиелинизирующими заболеваниями, такими как 

острая и хроническая воспалительная демиелинизи рующая ПНП, 

имеющаяся демиелинизация незначи тельна. На следующей стадии 

дегенерации (2-я группа пациентов) значимо снижались амплитуда 

М-ответа и СПИ по сравнению с 1-й группой, что свидетель ствует 

о снижении проводимости уже не за счет деми елинизации, а вслед-

ствие дегенерации быстропро водящих аксонов нерва. В 3-й группе 

отмечалось значимое снижение амплитуды М-ответа (p < 0,001) 

по сравнению с предыдущей группой, но отсутствова ло достоверное 

снижение СПИ. Также не установлено различий между степенью 

снижения СПИ и амплитуды М-ответа в этой группе. Получен ные 

данные указывают, что на данной стадии аксональ ной дегенерации 

нерва происходит гибель аксонов среднего диаметра без дальнейшей 

их демиелинизации.

Полученные данные имеют большое значение в кли нической 

ЭНМГ для понимания и интерпретации электрофизиологических 

показателей на разных ста диях заболевания. Указанные результаты 

важны и для понимания механизмов действия тиоктацида, един-

ственного препарата, способного позитивно воздей ствовать на сим-

птомы нейропатии и проводимость нервов. По нашему мнению, 

тиоктацид, как мощный антиоксидант, воздействуя на мембраны 

аксона и шванновской клетки, улучшает их взаимодействие, 

что приводит к уменьшению паранодальной демиели низации пери-

ферических нервов и, следовательно, к улучшению проводимости. 

Принципиальное значе ние имеет применение препарата на ранней 

стадии развития аксональной дегенерации, когда присутствуют 

только функциональные нарушения.

Заключение. Выделены ЭНМГ-паттерны аксональ ной дегене-

рации периферических нервов, которые соответствуют 2 патогене-

тическим вариантам раз вития диабетической дистальной симме-

тричной ПНП: 1) метаболическому варианту, который 

соответствует дегенерации ретроградного типа; 2) микрососудисто-

му варианту, отражающему 2-й тип аксональной деге нерации – вал-

леровскую дегенерацию. Выявленные нейрофизиологические ме-

ханизмы развития аксо нальной дегенерации периферических 

нервов позво ляют определить стадии этого патологического про-

цесса. Обращает на себя внимание тот факт, что на ранней стадии 

заболевания замедление проведения по периферическим нервам 

объясняется дисфункцией шванновских клеток в паранодальной 

области, а не де генерацией быстропроводящих волокон.
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Вейвлет-преобразование поверхностной 

электромиограммы у детей раннего 

возраста с двигательными нарушениями

О. Н. Цышкова1, Е. С. Жванский2, 3, 
Е. С. Кешишян1, А. А. Гришин2

1Московский НИИ педиатрии и детской хирургии Минздрава России; 
2 Институт проблем передачи информации им А. А. Харкевича РАН, 

Москва; 
3Московский физико-технический институт (государственный 

университет)

Введение. Оценка формирующихся двигательных нарушений 

у ребенка первого года жизни имеет ряд сложностей, связанных 

прежде всего с субъектив ностью оценки мышечного тонуса. По-

верхностная ЭМГ уже давно используется в различных системах 

анализа движения. Создание способа, позволяющего количествен-

но оп ределять мышечный тонус у ребенка раннего возраста, востре-

бовано, а с учетом современных математических возможностей 

такая система может быть построена на частотных характеристиках 

поверхностной ЭМГ путем спектрального Вейвлет-анализа.

Цель исследования – разработка критериев объек тивизации 

мышечного тонуса и характера формирую щихся нарушений у детей 

раннего возраста с помощью Вейвлет-преобразования поверхност-

ной ЭМГ.

Материалы и методы. Было обследовано 46 детей в возрасте от 6 

мес до 2 лет с двигательными нарушениями (11 – с атонически-

астатической формой детского церебрального паралича (ДЦП), 

35 – со спас тическими формами ДЦП) и 15 детей соответствующей 

возрастной группы без двигательных нарушений.

В положении лежа проводились пассивные сгиба ния и разги-

бания коленных и тазобедренных суставов, интерференционная 

ЭМГ регистрировалась с основ ных групп мышц бедра и голени 

на 8-канальном ЭМГ-усилителе УМГ2–8.

На основе анализа сигнала ЭМГ вычисляли сле дующие пара-

метры: максимальная скорость нара стания / убывания спектральной 

мощности сигнала, средняя мощность спектра в единицу времени, 

соот ношение времени активного состояния мышц и общего време-

ни на участке записи.

Результаты. Выявлена достоверная связь разных нарушений 

мышечного тонуса у детей раннего возраста с часто тными характе-

ристиками поверхностной ЭМГ.

Заключение. Полученные результаты показали возможность 

ко личественного определения характеристик мышечно го тонуса 

у детей раннего возраста с двигательными нарушениями.

Дисплазия соединительной ткани 

как фактор риска развития инсульта 

у лиц молодого возраста

С. Е. Чуприна, О. В. Елецкая, Д. О. Попова
БУЗ ВО «Воронежская областная клиническая 

больница № 1», Воронеж

Введение. Дисплазия соединительной ткани – ге нетически 

гетерогенное и клинически полиморфное патологическое состоя-

ние, обусловленное нарушени ем развития соединительной ткани 

в эмбриональном и постнатальном периодах, характеризующееся 

дефек тами волокнистых структур и основного вещества соедини-

тельной ткани. Одним из вариантов наследс твенной коллагенопатии 

являются дефекты межпред сердной перегородки, при которых 

имеется риск развития парадоксальной эмболии. По данным разных 

авторов, овальное окно остается открытым у 20–30 % людей зре лого 

возраста. Однако у пациентов с криптогенным инсультом частота 

встречаемости функционирующего овального окна значительно 

выше – приблизительно у 40 %, что определяет актуальность данной 

проблемы в вопросах этиологии острого нарушения мозгового кро-

вообращения (ОНМК), тактики первичной и вторичной про-

филактики.

Цель исследования – изучить факторы, усиливаю щие риск па-

радоксальной эмболии, возрастную струк туру, половой диморфизм, 

тяжесть течения инсульта при открытом овальном окне.

Материалы и методы. Обследовано 25 больных с криптоген ным 

ишемическим инсультом, ассоциированным с функционирующим 

овальным окном, находящихся на лечении в региональном сосуди-

стом центре Воронежской ОКБ № 1. Всем пациентам проведены КТ 

или МРТ головного мозга, трансторакальная и чреспищеводная 

эхокардиогра фия, билатеральное мониторирование кровотока 

в средних мозговых артериях с эмболодетекцией, ультразвуковое 

дуплексное сканирование вен нижних конечностей. Тяжесть невро-

логических нарушений определяли с помощью шкалы Американ-

ского на ционального института здоровья (NIHHS), психоло гический 

статус оценивали по шкалам Бека и Га мильтона.

Результаты. Средний возраст больных составил 50,3 года, среди 

них 11 мужчин и 14 женщин. Треть исследуемых имела повышенную 

массу тела (ИМТ 29,6); 9 пациентов среди вредных привычек отме-

чали курение более 10 лет; артериальная гипертензия вы ступала 

фоновым заболеванием у 19 больных. У всех обследованных в анам-

незе есть указания на психо эмоциональные нагрузки, предшеству-

ющие ОНМК, у 18 выяв лены легкие или умеренные депрессивные 

симптомы, 10 пациентов отмечали значительную физическую 

актив ность перед развитием клиники инсульта. В первые сутки 

средний балл по шкале NIHHS у муж чин составил 6,8, у женщин – 

5,5. Очаг ишемии в 18 случаях был в структурах головного мозга, 

снабжаемых кровью из бассейна основной артерии. У 7 больных 

выявлен большой анатомический размер дефекта (> 4 мм), у 6 ве-

рифицировано открытое овальное окно в анев ризме межпредсерд-

ной перегородки, сопровождавшееся более выраженным невроло-

гическим дефицитом (средний балл по шкале NIHHS на 10-е 

сутки – 5,85) в сравнении с лицами с щелевидным овальным окном 

и без аневризматического выбухания межпредсердной перегородки 

(средний балл по шкале NIHHS на 10-е сутки 4,65). Только у 6 об-
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следованных при проведе нии ультразвукового дуплексного скани-

рования сосу дов нижних конечностей найдена патология со сторо-

ны венозной системы.

Заключение. При наличии наследственной колла генопатии 

с формированием дефекта межпредсердной перегородки увеличи-

вается риск развития ишемичес кого инсульта. ОНМК при функци-

онирующем овальном окне пре имущественно возникает у лиц мо-

лодого и среднего возраста на фоне психоэмоциональных 

или физичес ких нагрузок. При этом факторами, усиливающими 

эмбологенный потенциал, являются избыточная масса тела, курение 

и артериальная гипертензия. Не выяв лено достоверной разницы 

в частоте встречаемости инфаркта мозга среди пациентов мужского 

и женско го пола. Отмечено более тяжелое течение инсульта у муж-

чин, а также у лиц с сочетанием открытого оваль ного окна и анев-

ризмы межпредсердной перегородки. Отсутствие в большинстве 

случаев патологии вен нижних конечностей не исключает риск 

церебральной ишемии при открытом овальном окне, поскольку 

выявить дру гие источники парадоксальной эмболии технически 

невозможно. Таким образом, полученные результаты говорят о не-

обходимости дальнейшего изучения про блемы в целях выработки 

тактики первичной и вто ричной профилактики сосудистых ослож-

нений при соединительно-тканной дисплазии.

Особенности 

электронейромиографического паттерна 

в ранней диагностике миелино- 

и аксонопатий у детей 

с наследственными мотосенсорными 

полиневропатиями

М. Р. Шаймурзин, С. К. Евтушенко, О. С. Евтушенко
Донецкий областной детский клинический центр 

нейрореабилитации, Республика Украина

Нейромышечные заболевания (НМЗ) составляют большую гете-

рогенную группу заболеваний, в основе которых лежит генетически 

детерминированное поражение определенной нейроанатомической 

структуры нейромышечного аппарата. Частота НМЗ составляет 1,3–12,9 

случая на 100 тыс. населения. Но особая категория – пациенты с на-

следственными мотосенсорными полиневропатиями (НМСП). НМСП, 

или невральная амиотрофия Шарко–Мари–Тута, – генетически гете-

рогенная группа заболеваний, в основе которых лежит первичный де-

фект в структуре периферических нервов (миелиновая оболочка 

или осевой цилиндр – аксон), различающихся типом наследования, 

клиническим полиморфизмом, особенностями ЭНМГ-изменений, 

объединенных одним названием ввиду сходства основных клинических 

проявлений заболевания. НМСП составляют до 80 % всех наследствен-

ных нейропатий. Согласно международной базе данных генетической 

информации (2012 г.) выделяют 42 варианта НМСП. По данным Все-

мирной федерации неврологических обществ, НМСП являются одним 

из наиболее распространенных наследственных неврологических рас-

стройств и по распространенности занимают одно из первых мест 

среди всех наследственно-дегенеративных заболеваний нервной систе-

мы с частотой от 1:10 000 до 1:2500 населения в различных популяциях.

В реестре базы данных Центра (2001–2013) зарегистрировано 

348 детей с НМЗ, включая 152 (43,7 %) ребенка с первично-мышеч-

ными заболеваниями, 107 (30,7 %) детей со спинальной мышечной 

атрофией, 89 (25,6 %) детей с НМСП. Экстраполируя подобные 

данные, а также результаты международных эпидемио логических 

исследований, можем предположить, что среднепопуляционная 

распространенность НМСП в Украине составляет 0,9–1,5 случая 

на 10 тыс. Несмот ря на увеличивающуюся распространенность 

данной патологии в структуре инвалидизирующих заболеваний, 

одной из актуальнейших проблем НМСП являются низкая выявля-

емость ранних субклинических проявлений заболевания, высокая 

частота ошибочного диагноза НМСП, как положительного, так 

и отрицательного, недооценка клинических и нейрофизиологиче-

ских прогностических критериев, приводящих к поздней диагно-

стике НМСП, неадекватная тактика лечения, что сопряжено с бы-

строй прогредиенцией патологического процесса, развитием 

тяжелой инвалидизации. Вместе с тем данные литературы последних 

лет подтверждают, что в 65–80 % раннее выявление случаев НМСП 

при активном наблюдении и адекватном лечении способствует до-

брокачественному течению.

С 2001 по 2013 г. на базе Центра реабилитации проанализирова-

но 70 клинических случаев НМСП. В рамках исследования 70 обсле-

дуемых детей проходили тщательный предварительный анамнести-

ческий и клинический отбор, который осуществлялся 

с использованием метода стратифицированной рандомизации с при-

менением критериев включения / исключения. Клинико-диагности-

ческий базис НМСП включал: клинико-неврологическое исследова-

ние (неврологический и соматический статус, нейрофизиологическое 

(ЭНМГ) обследование), молекулярно-генетическое исследование. 

В клинической картине заболевания у обследованных больных на фо-

не общих проявлений НМСП 1-го и 2-го типа (ходьба на носках, 

утомляемость при ходьбе, боли (спазмы) в мышцах голени, умеренное 

снижение силы мышц разгибателей стопы, гипо-, арефлексия, сни-

жение поверхностной чувствительности, контрактуры голеней суста-

вов) выявляли различной степени выраженности симптомы пораже-

ния ПНС и нейромышечного аппарата конечностей. У детей с НМСП 

1-го типа значительно чаще диагностировали дистальную мышечную 

гипотонию и гипотрофию нижних конечностей (89,3 %), деформации 

стоп по типу pes cavus (75 %), снижение вибрационной чувствитель-

ности (75 %) по сравнению с пациентами с НМСП 2-го типа: 68,4; 

52,6; 52,7 % соответственно. Дебют заболевания у детей с НМСП 1-го 

типа достоверно более ранний, чем у пациентов с НМПС 2-го типа: 

5,9 ± 0,5 и 10,1 ± 1,2 года соответственно (р < 0,01).

Для выявления уровня поражения двигательной единицы, во-

влеченности миелина или аксона проводили ЭНМГ. ЭНМГ-марке-

рами при 1-м миелинопатическом типе НМСП на стадии начальных 

проявлений являлось снижение скорости проведения импульса 

по моторным (СПИм) и сенсорным (СПИс) волокнам: 22,7 ± 5,9 

и 11,8 ± 4,8 м / с. По данным игольчатой ЭНМГ на фоне увеличения 

длительности (до 46,4 ± 6,9 %) и амплитуды (1,6 ± 0,2 мВ) выявля-

лись единичные феномены спонтанной активности в виде потенци-

алов фибрилляций (ПФ) и положительных острых волн (ПОВ): 

0,5 ± 0,2 и 1,5 ± 0,7 у.е. ЭНМГ-маркерами при 2-м аксональном типе 

НМСП на стадии начальных проявлений являются выраженное 

снижение амплитуды М-ответа и потенциала сенсорного ответа: 

0,31 ± 0,05 и 0,09 ± 0,02 мкВ соответственно. По данным игольчатой 
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ЭНМГ на фоне увеличения длительности (до 58,3 ± 4,5 %) и ампли-

туды (1,8 ± 0,2 мВ) выявлялась интенсивная спонтанная активность 

в виде ПФ и ПОВ: 9,5 ± 0,3 и 18,8 ± 2,4 у.е.

Для более объективного прогнозирования течения заболевания 

на протяжении 4,2 ± 0,8 года каждые 6–9 (7,1 ± 0,8) мес проводился 

ЭНМГ-мониторинг с сопоставлением с базисными клиническими 

симптомами. По данным клинико-ЭНМГ-мониторинга у пациентов 

с НМСП 1-го типа отрицательная динамика ЭНМГ-параметров 

по сравнению с исходными и промежуточными данными ЭНМГ 

была диагностирована при исследовании СПИм: 33,5 ± 3,8 и 58,9 ± 

7,7 %, СПИс: 39,1 ± 5,0 и 69,4 ± 7,8 %, амплитуды ПДЕ: 43,8 ± 7,4 

и 35,7 ± 6,9 %, спонтанной активности в виде ПФ: 52,1 ± 4,5 и 53,8 

± 9,5 %, ПОВ: 66,7 ± 8,3 и 63,8 ± 5,6 %. Отрицательная динамика 

базисных клинических симп томов составила 7,4 ± 2,5 и 11,0 ± 5,6 %. 

В итоге были получены данные, говорящие о том, что ЭНМГ-пат-

терн в определенной степени опережает клинический, что и дало 

основание нам выделить нейрофизиологический предиктор прекли-

нической прогредиенции, характеризующий миелинопатию 

при НМСП. Подобная тенденция электронейрофизио логических 

показателей была выявлена у пациентов с НМСП 2-го типа. По дан-

ным клинико-ЭНМГ-мониторинга отрицательная динамика ЭНМГ-

парамет ров при сравнении с исходными и промежуточными данны-

ми ЭНМГ диагностирована при исследовании амплитуды М-ответа: 

61,3 ± 1,7 и 50 ± 3,8 %, сенсорного потенциала: 55,6 ± 5,8 и 50 ± 

1,6 %, длительности ПДЕ: 61,9 ± 6,5 и 45,8 ± 6,4 %, амплитуды ПДЕ: 

38,8 ± 2,4 и 32,0 ± 3,6 %, спонтанной активности в виде ПФ: 72,1 ± 

1,7 и 74,8 ± 4,4 %, ПОВ: 69,9 ± 2,2 и 62,5 ± 5,9 %. Отрицательная 

динамика базисных клинических симптомов составила 27,3 ± 3,3 

и 21,9 ± 3,7 %. В итоге ЭНМГ-паттерн также опережает клиниче-

ский, но уже характеризует нейрофизиологический предиктор пре-

клинической прогредиенции аксонопатии при НМСП 2-го типа.

Таким образом, раннее выявление отрицательной динамики 

ЭНМГ-параметров при отсутствии ухудшения клинической симп-

томатики может служить предиктором преклинической прогреди-

енции и дает возможность более точно спрогнозировать и выявить 

тех пациентов, у которых высока вероятность развития ранней инва-

лидизации. Это позволит на ранних стадиях скорректировать и вы-

работать адекватную тактику лечения, направленного на предотвра-

щение развития осложнений и замедление прогредиенции.

Синдром острого вялого паралича 

в России: принципы и результаты работы 

Национальной комиссии по диагностике 

полиомиелита и острых вялых параличей

А. К. Шакарян
ФГБНУ «Институт полиомиелита и вирусных энцефалитов 

им. М. П. Чумакова», Москва

Введение. Согласно определению ВОЗ острый вялый паралич 

(ОВП) – лю бой случай острого вялого паралича у ребенка до 15 лет, 

или любое паралитическое заболевание независимо от возраста 

при подозрении на полиомиелит.

Ввиду полного отсутствия слу чаев полиовирусной инфекции 

на территории России настороженность клиницистов в отношении 

этого вида заболевания существенно ослабла. В связи с этим была 

разработана программа, позволяющая гаранти ровать достоверную 

регистрацию полиовирусной ин фекции при ее возникновении. 

Для облегчения работы клиницистов и эпидемиологов предложено 

проводить надзор и регистрацию всех случаев ОВП. Каждый случай 

ОВП в обязательном порядке регистрируется при выявлении врачом 

меди цинской организации независимо от формы собс твенности 

и типа подчинения. У всех зарегистриро ванных пациентов отбира-

ются 2 образца фекалий для исследования на полиовирусы, прово-

дится комп лексное эпидемиологическое исследование. Все изо ляты 

полиовирусов и неполиоэнтеровирусов, ориги нальные образцы 

фекалий, из которых они были выделены, пересылают в Националь-

ную лабораторию, Институт полиомиелита и вирусных энцефали-

тов. Каждый случай ОВП рассматривается региональной, а затем 

национальной комиссией по диагностике полиомиелита и ОВП.

Цель исследования – комплексный клини ко-лабораторный 

анализ всех случаев ОВП, зарегист рированных в России в период 

с 2008 по 2012 г.

Материалы и методы. Проанализировано 2170 карт исследова-

ния случаев ОВП, на основании представ ленных данных, а также 

при необходимости с при влечением дополнительных сведений 

устанавливалась нозологическая принадлежность.

Карта расследования включает сведения об эпидемиологиче-

ском анамнезе, деталях начала заболевания, локализа ции паралича, 

сроках его развития, данные вирусоло гического исследования, 

а также результаты осмотра пациента через 60 дней от момента на-

чала паралича.

Результаты и обсуждение. За отчетный период зарегистрировано 

8 случаев достоверно установленного вакцинассоции рованного 

паралитического полиомиелита (ВАПП). В 2008 г. было зарегистри-

ровано 3 случая ВАПП, в 2010 г. – 5, в 2009, 2011 и 2012 гг. – ни од-

ного. В 2008 г. был зарегистрирован единственный и пос ледний 

на данный момент случай ВАПП у реципиента первой дозы ОВП 

за этот период. Оставшиеся 7 случа ев ВАПП были «контактными», 

т. е. возникали у детей, не реципиентов оральной полиовакцины. 

Все заболевшие дети не были привиты против полиомие лита. Забо-

левание протекало в виде спинальной формы, с поражением только 

нижних конечностей (2 монопа реза, 1 парапарез). По течению это 

были средне-тяже лые формы, с остаточными параличами при ос-

мотре на 60-й день. Парезы конечностей носили асимметрич ный 

характер, с более выраженным поражением прок симальных отделов 

конечностей.

Чаще всего причиной ОВП у детей становились полирадику-

лонейропатии – 759 (35 %) случаев и моно нейропатии (в том числе 

травматические) – 730 (33,6 %) слу чаев. Гораздо реже регистриро-

вали миелиты, случаи ОВП вследствие объемных образований 

спин ного мозга и других локализаций, другие нозологии. В рамках 

работы Программы надзора ежегодно в Рос сии в среднем регистри-

ровалось от 135 до 170 пациен тов с острыми полинейропатиями. 

По результатам обследования ни в одном случае в качестве причины 

энтеровирусная инфекция не выступала. В других странах, работа-

ющих по аналогичной системе надзора за ОВП, на долю полиради-

кулонейропатий приходит ся более 50 % случаев ОВП (A. Marx, 2000; 

J. M. Olivé, 1997).

Хорошо известно, что число случаев этого заболе вания варьи-

рует в разных возрастных группах, однако большинство исследова-
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ний показывают, что частота колеблется в пределах 0,34–1,34 случая 

на 100 тыс. населения в год (McGrogan et al., 2009). Поэтому мини-

мальное количество случаев ОВП, которые должны быть выяв лены 

в различных возрастных группах, рассчитывается из этого показа-

теля.

Заключение. Вероятно, количество случаев полинейропатий 

в когорте пациентов до 15 лет может послужить пово дом для допол-

нительного изучения. Однако уже сейчас очевидно, что благодаря 

такому многоуровневому и комплексному подходу высокая степень 

достовер ности устанавливаемого диагноза и исключения случая 

полиомиелита гарантируется. Следует подчеркнуть, что благодаря 

переходу России с 2008 г. на новый ка лендарь прививок, предпола-

гающий проведение пер вых 2 вакцинаций инактивированными 

препарата ми, не было зарегистрировано ни одного случая ВАПП 

у реципиента.

Дифференциальная диагностика 

спинальных мышечных атрофий, 

моторно-сенсорных нейропатий 

и прогрессирующих мышечных 

дистрофий: проблемы и способы 

их решения

И. В. Шаркова, Е. Л. Дадали
ФГБУ «Медико-генетический научный центр», Москва

Существование сходства клинических проявлений 3 основных 

групп наследственных нервно-мышеч ных заболеваний (ННМЗ) – 

спинальных мышечных атрофий (СМА), моторно-сенсорных ней-

ропатий (НМСН), прогрессирующих мышечных дистрофий (ПМД), 

характеризующихся симптомами вялого па ралича различных мы-

шечных групп – создает значитель ные трудности при проведении 

их дифференциальной диагностики на этапе клинического обсле-

дования. При постановке диагноза традиционно используются 

следующие критерии: локализация преимуществен ного поражения 

мышц, наличие расстройств чувст вительности и фасцикуляций, 

а также уровень актив ности КФК в плазме крови. С учетом того, что 

симптомы вялого паралича у этих групп ННМЗ обусловлены пора-

жением различных отделов рефлекторной дуги, большое значение 

имеет поста новка топического диагноза. Существенную помощь 

в этом оказывают результаты проведения ЭНМГ и прежде всего 

значения пока зателей СПИ по срединному нер ву. Длительное время 

считалось, что суммарный анализ этих показателей позволяет точно 

идентифицировать уровень пораже ния. Однако исследования по-

следних лет, направлен ные на анализ клинико-генетических осо-

бенностей отдельных нозологических форм ННМЗ, показали, 

что использование только этих критериев является хотя и необхо-

димым, но не всегда достаточным для уста новления уровня пораже-

ния рефлекторной дуги. Не правильно поставленный топический 

диагноз приводит к ошибкам в диагностике определенной нозоло-

гической формы ННМЗ, что увеличивает экономические затраты 

на проведение дорогостоящих молекулярно- генетических анализов 

и / или не позволяет осущест вить профилактику возникновения 

повторных случа ев заболевания в отягощенных семьях.

Цель исследования – создание дифференциально- 

диагностического алгоритма для ПМД, СМА и НМСН на основе 

анализа данных литературы и результатов собственного обследова-

ния больных.

Результаты собственных исследований. Длительное время счи-

талось, что клиническая картина вялого паралича с изолированным 

или преимущественным поражением дистальных отделов конечно-

стей одно значно свидетельствует в пользу диагностики НМСН. 

Однако анализ данных литературы показал, что в по следнее время 

описано несколько генетических вари антов СМА и ПМД с преиму-

щественным или изоли рованным поражением дистальных групп 

мышц, что требует проведения дифференциальной диагностики. 

Действительно, симптомы вялого паралича с преиму щественным 

или изолированным поражением дисталь ных групп мышц конеч-

ностей наиболее часто обнару живаются при поражении перифери-

ческих нервов, которое свойственно для НМСН. Однако 

в симптомо комплекс этой группы заболеваний при большинстве 

генетических вариантов также входят расстройства чувствительно-

сти и координации в виде заднестолбо вой атаксии, которые не ха-

рактерны для СМА и ПМД. Необходимо также иметь в виду, что рас-

стройства чув ствительности в зоне пораженных мышц могут 

варьи ровать при различных генетических вариантах НМСН и мо-

дифицироваться по мере прогрессирования забо левания. Так, 

при миелинопатиях в начальных стадиях заболевания может отме-

чаться гиперстезия стоп, а по мере прогрессирования заболевания 

она сменяется гипостезией. В то же время при некоторых вари антах 

аксонопатий не обнаруживается нарушений как поверхностной 

чувствительности, так и основных видов глубокой чувствительности. 

Например, при отдельных вариан тах НМСН имеются изменения 

только вибрационной чувствительности, достаточно редко исследу-

емой (с помощью камертона) при обычном клиничес ком осмотре. 

Также общепринятым фактом считается то, что фасцикуляции 

в зоне пораженных мышц являют ся характерным признаком пора-

жения мотонейронов спинного мозга, однако оказалось, что они 

могут при сутствовать и при некоторых генетических вариантах 

НМСН, а при дистальных вариантах СМА часто рас цениваются 

клиницистами как клонусы стоп.

Повы шение уровня активности КФК в плазме крови всегда 

являлось значимым дифференциально-диагностио ческим критери-

ем при установлении нозологической формы ННМЗ и считалось 

характерным признаком ПМД. Однако в исследованиях последних 

лет отмечено, что показатель уровня активности КФК может повы-

шаться и при некоторых вариантах дистальных СМА, а при дисталь-

ных ПМД не всегда отклоняется от нормы.

Существенную помощь при установлении нозологической формы 

ННМЗ оказывают результаты проведения ЭНМГ. Прежде всего имеет 

значение по казатель СПИ по срединному нерву. Его снижение 

до 38 м / с и ниже характерно для демиелинизирующих вариантов НМ-

СН. Однако следует учитывать, что при аксональных вариантах НМСН 

структура миелиновой оболочки не страдает и показатели СПИ сохра-

няются в пределах нормы. По данным литературы, при НМСН могут 

выявляться признаки невритичес кого, переднерогового и / или супра-

сегментарного ти пов нарушения мышечного электрогенеза, что затруд-

няет трактовку результатов ЭНМГ. В настоящее время не существует 

четких ЭНМГ-критериев диагностики аксональных вариантов НМСН, 

а результаты прове денного ЭНМГ-исследования у разных специали-
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стов часто носят противоречивый характер и, к сожалению, затрудня-

ют установку топического диагноза.

Длительное время считалось, что клиническая кар тина вялого 

паралича с изолированным или преи мущественным поражением 

проксимальных отделов конечностей характерна лишь для прокси-

мальных вариантов СМА и ПМД. Однако в последнее время описа-

но несколько генетических вариантов прокси мальных НМСН, 

что требует проведения дифферен циальной диагностики. Действи-

тельно, при некоторых вариантах аутосомно-рецессивных 

демиелинизи рующих НМСН с поздним началом в симптомокомп-

лекс заболевания входит поражение проксимальных отделов конеч-

ностей. Однако следует помнить, что эти заболевания манифести-

руют с вялого пареза дисталь ных отделов конечностей, и только 

по мере прогрес сирования болезни происходит распространение 

па тологического процесса на проксимальные группы мышц. 

При врожденных вариантах проксимальных НМСН клиническая 

картина поражения носит генерализованный характер и не позво-

ляет определить преимущественность поражения дистальных или 

прокси мальных отделов конечностей. Важно учитывать, что при не-

которых генетических вариантах проксималь ных ПМД и СМА 

по мере течения заболевания пато логический процесс распростра-

няется и на дистальные отделы конечностей. Показатель уровня 

активности КФК в плазме крови при проведении дифференциаль-

ного диагноза и установлении нозологической формы в группе 

ННМЗ с преимущественным или изолиро ванным поражением 

мышц проксимальных отделов конечностей имеет важное, 

но не всегда определяю щее значение. Его повышение действитель-

но наиболее характерно для проксимальных вариантов ПМД, од-

нако необходимо помнить, что этот показатель часто бывает повы-

шен и при проксимальных вариантах СМА с поздним началом, 

а при некоторых вариантах врож денных ПМД может оставаться 

в пределах нормальных значений.

Заключение. Таким образом, с учетом изложенных выше дан ных 

можно сделать следующие выводы:1) изоли рованное или преиму-

щественное поражение мышц дистальных отделов конечностей 

бывает как при НМСН, так и при дистальных вариантах ПМД 

и СМА; 2) изолированное или преимущественное поражение мышц 

проксимальных отделов конечностей бывает как при проксималь-

ных вариантах ПМД и СМА, так и при проксимальных НМСН; 

3) расстройства чув ствительности и координации в виде заднестол-

бовой атаксии не характерны для СМА и ПМД; 4) повыше ние 

уровня КФК может быть и у больных СМА, а при некоторых вари-

антах ПМД ее уровень не имеет откло нений от нормы; 5) при НМ-

СН не всегда бывает ги пестезия в зоне пораженных мышц, могут 

быть также гиперестезия или расстройства только глубокой чув-

ствительности, например вибрационной; 6) в основе дифференци-

альной диагностики ННМЗ лежат пока затели ЭНМГ.

Полинейропатия у пациента 

с нейрофиброматозом 1-го типа

М. В. Шестакова1, А. Ф. Василенко1, М. И. Карпова1, 
Н. С. Артемова1, В. В. Истомина1, И. В. Урясьева1, 

А. А. Кинзерский2

1 Южно-Уральский государственный медицинский университет; 
2 Клиника проф. А. Ю. Кинзерского, Челябинск

Введение. Нейрофиброматоз 1-го типа (НФ1) – широко рас-

пространенное, аутосомно-доминантное заболева ние, клинические 

проявления которого складываются из сочетанного поражения 

кожных покровов, нерв ной системы и внутренних органов [1]. По-

явление болевого синдрома и расстройства чувствительности, 

как правило, связывают с поражением ПНС. Достаточно хорошо 

изучены такие проявления НФ1, как плексиформные нейрофибро-

мы, параспинальные и спинальные интрадуральные опу холи, си-

рингомиелия, гидромиелия и миелопатия, экта зия твердой мозговой 

оболочки, выявляемые с помо щью МРТ [2]. В последние годы по-

явились сообщения о моно- и полинейропатиях при НФ1. На се-

годняшний день самым масштабным исследованием пациентов 

с НФ1 является работа R. E. Ferner и соавт., опубликован ная в 2004 г. 

[3]. По данным авторов, среди 600 пациен тов с НФ1 распространен-

ность нейропатии составила 1,3 % (n = 8). Были описаны симме-

тричные пора жения преимущественно сенсорных волокон аксо-

нального характера. Болевой синдром имелся только у 1 пациента. 

Представляем случай атипичного поражения ПНС при НФ1. 

Больной К., 64 лет, поступил в неврологическое отделение Клини-

ки Южно-Уральского ГМУ с жалобами на постоянные жгучие боли 

в спине (в меж лопаточной области), по ходу ребер, в подмышечных 

областях, в ногах. Боли усиливались при прикосно вении, движениях. 

Интенсивный болевой синдром привел к социальной дез адаптации: 

невозможность но сить облегающую одежду, трудности пребывания 

в об щественных местах, использование общественного транспорта 

и автомобиля (боль при контакте). Паци ента также беспокоила 

слабость в стопах (больше в левой), впервые слабость появившаяся 

в 2003 г. Боли в спине с 2005 г., постепенно усиливались. При осмот ре 

обращали на себя внимание щадящие движения – больной избегал при-

косновений окружающих пред метов спиной, в том числе одеждой. 

Кожные покровы были физиологической окраски, в области болезненных 

ощущений – сальный блеск. Под кожей рук, в паховой области пальпи-

ровались мягкие безболезненные, мно жественные подвижные узлы ди-

аметром 2–6 см. Мы шечная сила была снижена в разгибателях стоп 

до 0 баллов слева, 1 балла справа, в сгибателях стоп – до 4,5 балла. 

Сухожильные рефлексы снижены, без разницы сторон, имелась гипер-

патия на уровне Th4–Th10, гипергидроз в этой зоне, гипестезия по пе-

редней поверхности го леней.

Было проведено МРТ шейного, грудного и пояс ничного отделов 

позвоночника. Выявлены дегенера тивно-дистрофические изменения, 

протрузии, грыжи дисков размером 2–3 мм. При МРТ головного мозга 

обнаружены мелкоочаговые изменения лобных, височных и теменных 

долей дисциркуляторного генеза. Выяв ленные нейровизуализационные 

изменения не объяс няли имевшуюся симп томатику. По данным ЭМГ 

были отмечены признаки поражения моторных волокон нервов нижних 

конечнос тей аксо нально-демиелинизирующего характера с развитием 

частичного блока проведения (амплитуда ответа сни жена на 50–
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80 %, СПИ – на 40–50 %) и сенсорных волокон (снижение амплитуды 

ответа и СПИ на 20–60 %). УЗИ периферических нервов нижних ко-

нечностей показало изменения нервов с утолщени ем на протяжении 

и перетяжками. Биохимические, клинические, вирусологические ана-

лизы крови и мо чи позволили исключить дисметаболическую полиней-

ропатию (нару шение обмена углеводов, парапротеинемии, патология 

щитовидной железы, почек, печени, миеломная бо лезнь), паранеопла-

стический синдром, инфекцион ную (герпетическая, ВИЧ) этиологию 

полинейропа тии.

Больному на догоспитальном этапе проводилась длительная те-

рапия с использованием антиконвуль сантов, антидепрессантов, на-

значение НПВС не име ло значительного эффекта. Двухуровневое про-

ведение эпидуральных электродов на уровне D3–D5 с последу ющим 

недельным тестовым периодом спинальной нейростимуляции дало не-

полный анальгетический эффект. Было решено воздержаться от уста-

новки пос тоянного нейростимулятора. Курс лучевой терапии (ДЛТ 

на уровень локализации корешкового синдрома Th3–Th8 с РОД  2,0 Гр.) 

так же не дал значительного эффекта.

С учетом клинических проявлений, данных ЭМГ, УЗИнервов, про-

веденного обследования, позволив шего исключить другие этиологические 

варианты поли нейропатий, и данных литературы больному был выстав-

лен диагноз «полинейропатия у пациента с ней рофиброматозом 1-го 

типа». Была назначена комбини рованная терапия с применением 2 

антиконвуль сантов (карбомазепин, прегабалин), антидепрессанта 

(феварин), флупертина малеат. Проведен курс анти оксидантной те-

рапии, физиолечение. Был достигнут частичный эффект. Больному 

была рекомендована повторная установка эпидуральных электродов 

для проведения спинальной нейростимуляции.

По данным исследования R. E. Ferner и соавт., был сделан вывод 

о возможном генетически детермини рованном диффузном нейро-

патическом процессе у па циентов НФ1. Однако конкретный гено-

тип не был описан (имелись различные изменения на генном 

уровне). Гистологическое исследование показало, что нейро-

фибромы содержат шванновские клетки (до 80 %), фибробласты, 

периневральные клетки и аксоны. В ос нове полнейропатии 

при НФ1 лежит нарушение вза имодействия между шванновскими 

клетками, фиброб ластами и периневрием.

Выводы. Особенности клинических проявлений (наличие вы-

раженного болевого синдрома), данные ЭМГ и УЗИ нервов (вовле-

чение как сенсорных, так и моторных волокон), выявленные нами 

у больного с НФ1, небольшое количество описаний подобных 

случаев в литературе свидетельствуют о необходимос ти дальнейше-

го изучения поражения периферической нервной системы у боль-

ных нейрокожными заболева ниями.

Дифференцированный подход 

к физической абилитации 

при болезни Шарко–Мари–Тута

Н. А. Шнайдер, С. И. Гончарова
ГБОУ ВПО «Красноярский государственный медицинский 

университет им. проф. В. Ф. Войно-Ясенецкого» Минздрава России, 

кафедра медицинской генетики и клинической нейрофизиологии 

Института последипломного образования; 

Неврологический центр эпилептологии, нейрогенетики 

и исследования мозга Университетской клиники, Красноярск

Наследственная нейропатия Шарко–Мари–Тута (ННШМТ) – 

дегенеративное заболевание, сопровож дающееся развитием прогрес-

сирующей мышечной слабости, специфических двигательных 

и чувствитель ных нарушений. ННШМТ – наиболее часто встреча-

ющаяся форма наследственных нейропатий. Распро страненность ее 

в России варьирует от 7,14 до 13,3 на 100 тыс. населения в разных 

регионах и составляет около 80 % от общего числа всех наследствен-

ных ней ропатий. В настоящее время принято выделять 3 ос новные 

формы ННШМТ: демиелинизирующую, аксональную и аксонально-

демиелинизирующего типа (сме шанный тип). Несмотря на успехи 

в понимании при чин данного заболевания, связанных с ним 

патогене тических изменений, в настоящее время ведущую роль 

в поддержании качества жизни больных ННШМТ играют немеди-

каментозные методы лечения.

Цель исследования – научное обоснование, внедре ние новых 

концептуальных направлений (методичес ких и методологических 

инноваций) в мультиформном дифференцированном использова-

нии немедикамен тозных методов лечения как аффилиарной 

составля ющей комплексной абилитации больных ННШМТ.

Материалы и методы. Объектом данного иссле дования являют-

ся 50 больных с развернутой стадией ННШМТ мужского и женско-

го пола в возрасте от 5 до 65 лет, медиана возраста – 29 (19–41) лет, 

состоящие на учете в неврологическом центре эпилептологии, 

ней рогенетики и исследования мозга Университетской клиники 

КрасГМУ им. проф. В. Ф. Войно-Ясенецкого.

Результаты. Впервые нами был разработан диффе ренцированный 

подход к выбору немедикаментозного лечения ННШМТ с учетом 

типа заболевания (аксо нальный, демиелинизирующий, смешанный), 

данных стимуляционной ЭМГ, выраженности дви гательных рас-

стройств и вегетативного статуса паци ента, определяемого с помощью 

функциональных проб. Апробированные и модифицированные нами 

методы физической абилитации при ННШМТ: физиотерапия, баль-

неотерапия, лечебный массаж (ручной и аппарат ный), ЛФК, ортопе-

дическое лечение, постизометрическая релаксация (ПИР) мышц, 

мануальная терапия, диетотерапия.

Задачами физической абилитации при ННШМТ были: обес-

печение возможности самостоятельного передвижения, улучшение 

опорных функций, предо твращение деформаций стоп и травмати-

зации голе ностопных суставов, купирование болевого синдрома, 

улучшение нервно-мышечной проводимости, стиму ляция аксональ-

ного роста, улучшения трофических функций нервной системы, 

коррекция вегетативного статуса пациентов с ННШМТ.

Физические факторы разделялись по следующему принципу: 

у больных с преимущественным демиели низирующим типом пора-
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жения предпочтение отдава ли энзимостимулирующим (лекарствен-

ный электрофорез стимуляторов метаболизма, лечебный массаж, 

подводный душ-массаж, ароматические, уль трафонофорез стиму-

ляторов метаболизма – препараты нативной грязи) и трофостиму-

лирующим методам (пе лоидотерапия, талассотерапия, воздушные 

ванны). При преимущественно аксональном типе поражения ис-

пользовались методы, раздражающие свободные не рвные оконча-

ния (местные горчичные ванны, дарсон вализация, ультратонтера-

пия), сосудорасширяющие (электрофорез сосудорасширяющих 

препара тов), трофостимулирующие (низкочастотная магнитотера-

пия, магнитофорез стимуляторов метабо лизма) методы. Впервые 

нами была применена методика магнитофореза нативной грязью 

у больной с аксональным типом ННШМТ и сопутствующей эпи-

лепсией в ста дии фармакоиндуцированной ремиссии.

При наличии периферических парезов использо вали нейроми-

остимуляцию мышц с учетом ЭМГ-изменений (I–IIIА стадия 

по данным ЭНМГ). Параметры тока для электростимуляции выби-

рали по классической методике. Каждый пациент помимо физио-

лечения получал курс ЛФК с элементами стрейч-терапии, ПИР. 

Комплекс ЛФК был составлен для каждого пациента индивидуаль-

но, подбор силовой нагрузки осуществляли с учетом вы раженности 

парезов (по шкале Ловетта).

Методику массажа подбирали с учетом клини ческой стадии за-

болевания. В стадии начальных клинических проявлений с наличием 

денервацион но-реиннервационных процессов I–II стадии с нару-

шением глубоких видов чувствительности и легкими парезами пред-

почтение отдавали аппаратному мас сажу в режиме «качающихся» 

частот. В стадии раз вернутых клинических проявлений нами использо-

вался избирательный массаж паретичных мышц. При аксональном 

типе заболевания в стадии развер нутых клинических проявлений 

при проведении руч ного массажа использовали масла, в состав кото-

рых входили вещества, раздражающие свободные не рвные окончания.

Коррекцию вегетативного статуса проводили с учетом до-

минирующего типа вегетативной нервной системы (симпатиче-

ский, парасимпатический). Основ ными методами, которые мы 

использовали для коррекции вегетативного статуса пациента, 

были бальнеотера пия, магнитотерапия, высокочастотная 

электротера пия.

Нами было пролечено 12 пациентов с ННШМТ. Медиана возраста 

составила 28,5 (19–41) года. Получены сле дующие предварительные 

результаты: купирование бо левого синдрома (артропатические боли) – 

в 30 % слу чаев, купирование крампи – в 70 %, нормализация вегета-

тивного статуса – в 90 %. По данным ЭМГ спектральная плотность 

мощности по сенсорным волокнам при демиелинизирующем типе 

поражения увеличилась в среднем на 15 % у всех па циентов. Со сторо-

ны психоэмоционального статуса улучшение достигнуто у 98 % паци-

ентов. По данным компьютерной палестезиометрии снижение порогов 

вибрационной чувствительности в широкой полосе частот вибрации 

(8, 16, 32, 64, 128, 250 и 500 Гц) отме чено в 38 % случаев. У 8,33 % па-

циентов наблюдалось улучшение тактильной и болевой чувствитель-

ности. Ортопедическое лечение больных ННШМТ включало в себя 2 

вида – консервативное и оперативное. Только 10 % всех больных 

ННШМТ нуждались в оператив ной коррекции.

Постоянное ношение ортезов было показано 25 % больных. 

При использовании ортезов на колен ный и голеностопный суставы 

возможность самостоя тельного передвижения восстановлена в 100 % 

случаев.

Выводы. Программа дифференцированного выбо ра физиче-

ской абилитации может помочь пациентам с ННШМТ поддержи-

вать качество жизни на опти мальном уровне для конкретной стадии 

развития за болевания, а также максимально сохранить физиче ские 

и психосоциальные функции пациента и тем самым улучшить каче-

ство жизни больных. Диффе ренцированная абилитационная про-

грамма является патогенетически обоснованной и позволяет 

миними зировать проявления сопутствующих заболеваний, предо-

твратить или уменьшить физическую нетрудо способность пациента, 

что способствует созданию благоприятных условий для полноцен-

ной интеграции его в общество.
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алы и фамилии всех авторов, полное название учреждения (учреждений), 

в котором (которых) выполнена работа, его (их) полный адрес с указанием 

индекса.

Обязательно указывается, в каком учреждении работает каждый из 

авторов.

Статья должна быть подписана всеми авторами. В  конце статьи 

должны быть обязательно указаны контактные телефоны, рабочий 
адрес с указанием индекса, факс, адрес электронной почты и фа-
милия, имя, отчество полностью, занимаемая должность, ученая 
степень, ученое звание автора (авторов), с которым редакция будет 

вести переписку.

3. Объем статей: оригинальная статья – не более 12 страниц; описа-

ние отдельных наблюдений, заметки из практики  – не более 5  страниц; 

обзор литературы  – не более 20 страниц; краткие сообщения и  письма 

в редакцию – 3 страницы.

Структура оригинальной статьи: введение, материалы и методы, 

результаты исследования и их обсуждение, заключение (выводы).

К статьям должно быть приложено резюме на русском языке, отра-

жающее содержание работы, с названием статьи, фамилиями и инициала-

ми авторов, названием учреждений; для оригинальных статей – структу-

рированное резюме (введение, материалы и методы, результаты и т. д.). 

Объем резюме – 1500–5000 знаков с пробелами. Количество ключевых 
слов должно составлять от 10 до 50.

4. Иллюстративный материал:

• Каждый иллюстративный материал должен быть прикреплен отдельным 

файлом.

• Фотографии должны быть контрастными; рисунки, графики и диаграм-

мы – четкими.

• Фотографии представляются в оригинале или в электронном виде в фор-

мате TIFF, JPG, CMYK с разрешением не менее 300 dpi (точек на дюйм).

• Графики, схемы и  рисунки должны быть представлены в  формате EPS 

Adobe Illustrator 7.0–10.0. При невозможности представления файлов в дан-

ном формате необходимо связаться с редакцией.

• Все рисунки должны быть пронумерованы и снабжены подрисуночными 

подписями. Подписи к рисункам даются на отдельном листе. На  рисунке указы-

ваются «верх» и «низ»; фрагменты рисунка обозначаются строчными буквами 

русского алфавита – «а», «б» и т. д. Все сокращения и обозначения, использо-

Уважаемые коллеги! ванные на рисунке, должны быть расшифрованы в подрисуночной подписи.

• Все таблицы должны быть пронумерованы, иметь название. Все сокра-

щения расшифровываются в примечании к таблице.

• Ссылки на таблицы, рисунки и другие иллюстративные материалы приво-

дятся в надлежащих местах по тексту статьи в круглых скобках, а их рас-

положение указывается автором в виде квадрата на полях статьи слева.

5. Единицы измерений даются в СИ. 

Все сокращения (аббревиатуры) в тексте статьи должны быть полно-

стью расшифрованы при первом употреблении. Использование необще-

принятых сокращений не допускается.

Название генов пишется курсивом, название белков – обычным 

шрифтом.

6. К  статье должен быть приложен список цитируемой литературы, 

оформленный следующим образом:

• Список ссылок приводится в  порядке цитирования. Все источники 

должны быть пронумерованы, а  их нумерация – строго соответствовать 

нумерации в тексте статьи. Ссылки на неопубликованные работы не допу-

скаются.

• Для каждого источника необходимо указать: фамилии и инициалы авто-

ров (если авторов более 4, указываются первые 3 автора, затем ставится 

«и др.» в русском или «et al.» – в английском тексте).

• При ссылке на статьи из журналов указывают также название статьи, 

название журнала, год, том, номер выпуска, страницы.

• При ссылке на монографии указывают также полное название книги, 

место издания, название издательства, год издания.

• При ссылке на авторефераты диссертаций указывают также полное на-

звание работы, докторская или кандидатская, год и место издания.

• При ссылке на данные, полученные из Интернета, указывают элект-

ронный адрес цитируемого источника.

• Все ссылки на литературные источники печатаются арабскими цифрами 

в квадратных скобках (например, [5]).

• Количество цитируемых работ: в оригинальных статьях желательно не бо-

лее 20–25 источников, в обзорах литературы – не более 60.

7. Представление в редакцию ранее опубликованных статей не допу-

скается.

8. Все статьи, в том числе подготовленные аспирантами и соискателя-

ми ученой степени кандидата наук по результатам собственных исследова-

ний, принимаются к печати бесплатно.

Статьи, не соответствующие данным требованиям,  к  рас  -
смотрению не принимаются.

Рассмотрение статьи занимает не менее 8 недель.
Все поступающие статьи рецензируются.
Присланные материалы обратно не возвращаются.
Редакция оставляет за собой право на редактирование ста-

тей, представленных к публикации.
Авторы могут присылать свои материалы по адресу: 

115478, Москва, Каширское шоссе, 24,  стр. 15, ответственному секретарю 

www.neuromuscular.ru, e-mail: info@neuromuscular.ru



ПРОИЗВОДИТЕЛЬ: ЗАО «Фарм�Синтез»,
121357, Россия, г. Москва, ул. Верейская, 29, стр. 134
Тел: (495) 796�94�33, факс: (495) 796�94�34
e�mail: info@pharm�sintez.ru
РУ ЛП�001393 от 20.12.2011

НМБ_4_2015_cover.indd   2НМБ_4_2015_cover.indd   2 14.12.2015   11:47:5514.12.2015   11:47:55



НАУЧНО-ПРАКТИЧЕСКИЙ 
ЕЖЕКВАРТАЛЬНЫЙ 
РЕЦЕНЗИРУЕМЫЙ 
ЖУРНАЛ

ISSN: 2222-8721 (Print)
ISSN: 2413-0443 (Online)Нервно-мышечные

БОЛЕЗНИ
Поражения сердца при нервно-

мышечных заболеваниях у детей

Клиническая гетерогенность 

болезни Фабри

Внутривенная высокодозная 

иммунотерапия: практические 

рекомендации по применению 

в лечении дизиммунных заболеваний 

периферического нейромоторного 

аппарата 

Материалы конференции 

«Дифференциальный диагноз 

в клинике нервно-мышечных 

болезней»

4
2 0 1 5ТОМ 5

Н
Е

Р
В

Н
О

-
М

Ы
Ш

Е
Ч

Н
Ы

Е
 

Б
О

Л
Е

З
Н

И
2

0
1

5
, 

Т
о

м
 5

, 
№

4

Препарат с комплексным нейропротективным и метаболическим действием 
для терапии различной неврологической патологии, заболеваний периферических 
артерий и вен

•  Метаболические и сосудистые нарушения головного мозга (различные формы 
недостаточности мозгового кровообращения, деменция, черепно-мозговая травма)

•  Периферические сосудистые (артериальные и венозные) нарушения и их последствия 

•  Диабетическая полинейропатия

•  Заживление ран (язвы различной этиологии, ожоги, трофические нарушения)

www.actovegin.ru
www.takeda.com.ru

Информация для специалистов здравоохранения. 
ООО «Такеда Фармасьютикалс»: 119048, г. Москва, ул. Усачева, дом 2, стр. 1. 
Телефон: +7 (495) 933 55 11, Факс: + 7 (495) 502 16 25

Сокращенная информация по применению:
Регистрационные номера: ЛС-001323 от 26.02.2006; П N014635/03 от 19.12.2007; П N014635/02 от 14.03.2008; П N014635/01 от 26.02.2008. 
Торговое название препарата:  Актовегин®. Активное вещество: депротеинизированный гемодериват крови телят. Лекарственная 
форма: раствор для инфузий (в растворе натрия хлорида 0,9%; в растворе декстрозы), раствор для инъекций, таблетки, покрытые 
оболочкой.
Показания к применению: Метаболические и сосудистые нарушения головного мозга (в т. ч. ишемический инсульт, деменция, череп-
но-мозговая травма). Периферические (артериальные и венозные) сосудистые нарушения и их последствия (артериальная ангиопа-
тия, трофические язвы); диабетическая полинейропатия (для всех, кроме инфузий в р-ре декстрозы). Только для инфузий и инъек-
ций: заживление ран. Профилактика и лечение лучевых поражений кожи и слизистых оболочек при лучевой терапии. Противопока-
зания: Гиперчувствительность к препарату Актовегин® или аналогичным препаратам. Только для раствора для инъекций и инфузий: 
декомпенсированная сердечная недостаточность, отек легких, олигурия, анурия, задержка жидкости в организме. С осторожностью: 
Только для таблеток: сердечная недостаточность II и III степени, отек легких, олигурия, анурия, гипергидратация; беременность, пе-
риод лактации. Только для раствора для инъекций и для инфузий: гиперхлоремия, гипернатриемия, сахарный диабет (для инфузий 
в р-ре декстрозы). Способ применения и дозы: Р-р для инфузий: в/в или в/а по 250–500 мл (1000–2000 мг) в сутки. Р-р для инъекций: 
в/а, в/в (в т. ч. и в виде инфузии) от 5 до 50 мл (200–2000 мг) в сутки, в/м по 5 мл (200 мг) в сутки. Для инфузий и инъекций: скорость 
введения около 2 мл/мин. Дозировка и длительность курса лечения определяются индивидуально, согласно симптоматике и тяжести 
заболевания. Таблетки: внутрь 1–3 таб. 3 раза в день. Дозировка и длительность курса лечения определяются индивидуально, со-
гласно симптоматике и тяжести заболевания. Полная информация о способах применения и дозах, используемых при различных 
заболеваниях и состояниях, содержится в инструкции по медицинскому применению препарата. Побочное действие: Аллергические 
реакции вплоть до анафилактического шока. Д
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